Cardiomyopathies:
deAaZ

B PEREIRA, MD

institut national
de chirurgie
cardiaque et

de cardiologie




WIKIPEDIA

L’encyclopédie libre

Cardiomyopathie

Une cardiomyopathie ou myocardiopathie (littéralement, maladie du muscle cardiaque) correspond & un groupe hétérogéne de maladies touchant le myocarde,
responsable d'un dysfonctionnement de ce muscie.

Les cardiomyopathies peuvent avoir une onigine extrinséque (secondaire & une pathologie extérieure au muscle cardiaque) ou intrinséque (par atteinte primitive du muscle
cargiaque).

Aterme, les sujets atteints risquent insuffisance cardiaque, troubles du rythme et mort sublte.




Extrinseque:
= cardiopathies

Ischemique

Congénitale

Hypertensive
Valvulaire

Post myocardite

Toxique:
Alcool

Chimiothérapie
(anthracyclines)

Métabolique:
surcharge en fer
Amylose ( portugais)
Hyperthyroidie
Diabete

Auto-immune
Lupus
Sclérodermie
Périartétite noueuse

Malnutrition




Cardiomyopathie (CM):
Definition

In this statement we define a cardiomyopathy as: A myocardial dis-
order in which the heart musde is structurally and functionally

abnormal, in the absence of coronary artery disease, hypertension,
valvular disease and congenital heart disease sufficient to cause the

observed myocardial abnormality.

European Heart Journal (2008) 29, 270




CM:
Classification

l Cardiomyopathies
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D et CarthaC Orsortiey

2 Gend 255008000 WIh 0N pranofyoe
Gane 335000800 wih Two phanotypos
Gere 355003t wih theee FRenctyoes




# post HTA

0,02 3 0,23% adultes

3 a 5/10° enfants

Localisation:
Septale
Concentrique

Apicale

Obstructive dans 20%

European Heart Journal 2014;35:2733




CMH:
diagnostic ECG




CMH:
diagnostic echo




CMH:
algorythme

European Heart Journal 2014;35:2733




Medical
® b-, verapamil
Pace ( asynchronisme)

Alcoolisation septale

Myomectomie chirurgicale

® Simaladie mitrale associee

European Heart Journal 2014;35:2733




CMH et ICD




1/5000
Homme jeune

80% avant 40 ans

Etiologie:

Famdlial, unknown gene
intercalated disc proten
mutations
Plakoglobn
Desmoplakin
Plakophiin 2
Desmogen 2
Desmocollin 2
Cardiac ryanodine receptor . . :
(RyR2) Transformation du VD en tissu fibreux et adipeux
Transforming growth
factor-f3 (TGFE3)
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¢ [CD

Primaire
Secondaire

e TT del'lC




® 1/2500

e 0% familiale

¢ H>F




CMD :
etiologie

® familiale ® Non familiale

Famiba, urdksown gone
Sarcomaenc proten mutasons (see
HCM)
Zband
Musde UM prosein
TCAP
Cytosedienal penes
Dystrophin
Deyrn
Metavinain
Sarcoghycan complex
CRYAB
Epicardin
Nuciear membrane
Lamin AC
Emenin
Midly diated OM
Imercalaned AsC proten MuInons
(see ARVC)
Maochondial cytopathy

Myocwr @ (nfectveNaaocimmune)

Kamasao dsexe

Eosinophibe (Churg Strauss
Syndrome )

Viral perssaence

Dvug

Pregrancy

Erdogine

Nueonomal — thamne,
carniing, selenium,
hypophotphat aerm,
hypocalaema

Alcohal

Tahycadompopathy
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(b-, IEC, diuretiques, anti-aldostérone...)

Regles hygiéno-dietetiques
® CRT (siBBGc)

® transplantation




CM peu dilatee

® FE alterée
® Peu ou pas de dilatation

® Pronostic identique a laCMD




CM du peripartum

Entre le dernier mois de grossesse et les 5 mois postpartum

Surtout > 30ans

Associe:
Tocolyse
G Gemellaire
HTA gravidique

Etiologie:
Myocardite
Auto-immun
Prolactine [ Stress oxidatif




CMR

FE nhormale

Troubles du remplissage/ relaxation
Volumes N ou N

Epaisseur N




CMR

® Familiale

Farvikal unkrewn pene

SaCcomenc protein mueations
Troponin | (RCM +/ - HCM)
Bsentia gt chan of myosin

Familal amyloidosss
Transthyretin (RCM + neuropathy)
Apolpoproten (RCM + nephropathy)

Desminopativy
Puracarthorma elastcum

Haemachromatons
Anderson—Fabry dusase
Glycogen storage duexne

® Non familiale

Amyloid (Al/prealburmng)
Scleroderma
Endormyocardid fbeosiy
Hypereosinophilc syndrome
Ko pathic
Owomoaomal Cause
Drugs (serotonin, methysergide,
ergotamine. mercurial agenes, busuifan)
Carvinold heart dissase
Metsrues cancers
Radation

Drugs (anthextycines)




Non classes:
Non compaction du VG

® =trabeculations + réecessus
® 1/2000

® 0,014% a 1,3% des echo coeur

European Heart Journal (2011) 32, 1446




Non compaction:
Genotype

® Genes:
G 4.5 encoding taffazin (X-linked)

alpha dystrobrevin
ZASP

actin

lamin A/C
chromosome 11 p 15

[he process o

European Heart Journal (2011) 32, 1446




Non compaction:
pronostic

Table 4 Prodictors of death or heart transplantation

® Evolution

Qrical predctoey”™ - *
IC Age 1t LN pr sty LN

Rnctiondd capadity, NYHA dam NN
TV Sasaned vengcular arvhythmeas

Mort subite Echocrdagraphic parsmatary’ S Al
Ratio of mon-compaciod to compacted kyors
Nussber of sffocted segrrents
LY seddxuic dameter
Abnormal Ltersl mitral tasue Doppler £3 welbbaty

Therapeutc strategies
Normal LV sze/systolic Regular folow-up (every 2 years)
function

Heart fallure therapy As per guidelines for heart filure

Anticoagulation LVEF <40%

D Secondary prevention/( primary
prevention?)

Biventricular pacing Advanced heart fallure/LVEF < 35%/
dyssynchrony (as per guidelines)




Non classes:
TAKO TSUBO

Femme post-menopausique

1,7 a 2,2% STEMI

Dysfonction microcirculation

Stress +++

TT symptomatique J




