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Classification des cardiomyopathies
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2006, AHA, classification of cardiomyopathies is not the gold standard



CMH

* cardiomyopathie hypertrophique (CMH) o Hypertrophic cardi att
cardiomyopathie o%structlve (CMO) i a2

= cause ppale d’HVG non expliquée

* Maladie primaire du sarcomere, 1/500

Small left

e Cardiomyopathie primaire / HVG disproportionné aux vemncle

conditions de charge
* Histoire familiale ?

* Les causes les + fréquentes d’HVG secondaires a
élimnier

« HTA

e RAC Thickened
. ventricular

* SpOI’tIf septum




* Manifestations cliniques 30/40%

* Syncope al’effort, dyspnée ou mort subite
« Evénementarythmiques (AF, VT/VF)

* Asymptomatique dans 60% des cas

* Ppale cause de morte subite chez le jeune et chez l’athlete

2020 ACC/AHA guidelines HCM
Ommen R, Hypertrophic cardiomyopathy : a pratical approach to guideline directed management, 2021 lanc



Caractéristiques écho

Augmentation

.. . les anomalies fonction systolique
épaisseur obstruction CCVG y a

mitrales et diastolique

myocardique




Caractéristigues echo

Epaisseur télédiastolique septale>15mm en l'absence
d’autre cause d’hypertrophie (RAC, HTA ...) d’un ventricule
gauche non dilaté

On parle d’HVG massive si = 30mm

Hypertrophie est généralement asymétrique mais bcp de
phénotypes différents

Rapport septal/postérieur > 1,3 chez un patient normotendu

S’aider de U'IRM ++

*Détecter les formes atypiques d’hypertrophie (apicale, latérale)
*Mesurer précise épaisseur myocarde

ldentifier anévrismes apicaux

*Visualiser et quantifier la fibrose myocardique (gado)

Reverse Neutral Sigmoid
Septal Septal Septal
curvature curvature curvature hypertrpphy

Apical

The role ofimaging in the diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy
, 2015, Exp Rev Cardiovasc Therapy



Comment mesurer le septum ?

ETT = PARASTERNAL GRAND AXE
« pied du QRS »
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Figure 1: Mesures du diamétre Ventriculaire Gauche télédiastolique
(DTDVG=EDD) et télésystolique (DTSVG= ESD) en mode-M, guidé par
une coupe parasternale petit axe (image du haut) afin d’ooptimiser
I’orientation du faisceau ultrasonore.



Comment mesurer le septum ?

M-mode tracing

* Orientation du faisceau
souvent hors axe (hon
perpendiculaire)

* Uniquement représentatif sur
les ventricules normaux

* Reproductible
 Bonne résolution temporelle
* Bcp de publications

e Plusfacile d’étre
vraiment perpendiculaire
au ventriculaire

* Moins bonne résolution que le
M mode

 Uniquement représentatif sur
les ventricules « normaux »




Obstruction dynamique de la CCVG

5993 Néfe...20/10/1950 Affiniti CVx 22/11/2024 12:38:32
TIS0.8 Mi04

Fréquent 30 a 40 % des patients
« SAM » = systolic anterior motion

Feuillet antérieur de la valve mitral aspiré par
effet venturi 4 4MHz

Apparition d’un gradient dans la 2°™¢ partie de
la systole

Insuffisance mitrale secondaire
meéso/télésystolique

QA Atri PAT T: 37.0C
Favorisé par HVG asymétrique TEE T 3350



Obstruction dynamique de la CCVG

032356993 Né(e)..20/10/1950 Affiniti CVx 22/11/2024 12:04:46
CARDIO 1Tm0.1 IM 0.0
X8-2t

15Hz \ s ) A 5.+ Vit S10cmis
13cm —— £ . . W | 2

, . . £ SLigé P 104mmHg
Velocité excessive > 2,5m/s e g & el i NS

(N<1m/s) [E=

Aspect en lame de sabre

Hypertrophie septale (>15mm)
envue court axe du VG

Gradient max > 30mmHg au T ear: 3700 |

TETO: 38.9C |

repos et >50 mmHg a Ueffort

= ECHO d’effort +++




Obstruction intraVG

o 3 €z
1. 8MHz
FP 225Hz

 En cas d’HVG symétrique

* Obstruction de la cavité en télésystole

* Fausse impression de dyskinésie apicale

7Smm/s



’obstruction n’est pas que liée a ’hypertrophie
septale

Elongation du feuillet mitral antérieur (A) ou
postérieur (B) ou les deux (C)

Muscle papillaire antérolatéral supplémentaire
épaissi et + antérieur (D)

Anomalie d’Insertion du muscle papillaire AL (E)

Cordage anormal (F)

CENTRAL ILLUSTRATION: The Mitral Valve in Obstructive Hypertrophic
Cardiomyopathy: Anomalies of the Mitral Valve and Papillary Muscle

Anomalies of Mitral Valve and Papillary Muscles

Sherrid, M.V. et al. J Am Coll Cardiol. 2016;67(15):1846-58.




Fonction systolique et diastolique

* Fonction systolique normale voire hyperkinétique
* Diminution VTS

* Mais Strain longitudinal global ANORMAL

* =analyse de la contraction longitudinale au doppler tissulaire
 =parmesure de la déformation myocardiaque

* Dysfonction diastolique
* Pressions de remplissage élevées et dilatation OG




Fonction systolique et diastolique

LA Maximum volume index > 34 ml/m?
Average E/e’ ratio >14
Peak TR velocity >2.8 m/s

X S
h 4
3/3 or 2/3 normal 1/2 or only one measurement feasible 3/30r Z/ifbnormal
or » T .
2/2 normal 2/2 abnormal
v 7'77 \ 4
LA pressure Normal Indeterminate LA Pressure LA Pressure elevated

Figure 7 Algorithm for estimation of mean LA pressure in HCM patients without significant mitral regurgitation.”®



Alcoolisation septale

CENTRAL ILLUSTRATION: Alcohol Septal Ablation for Obstructive Hyper-
trophic Cardiomyopathy: Key Messages

Patients undergoing ASA have similarly

&, o
low long-term mortality and (aborted) - = o 1/10 patients requires
sudden cardiac death rates compared - \ ) — a permanent pacemaker
with patients undergoing myectomy S 4 following ASA
compared with 1/25
? following myectomy

ASA and myectomy have
comparable 30-day
mortality rates

1/13 ASA patients
requires reintervention,
5x the risk following
myectomy

Alcohol volumes for
ASA between 1.5mL
and 2.5 mL were found
to be well balanced in
terms of efficacy and
safety for most patients

Liebregts, M. et al. J Am Coll Cardiol. 2017;70(4):481-8.

Echo contraste pour localiser




CMH - Conclusion

cardiomyopathie primaire, génétique

HVG épaisseur > 15mm sans autre cause évidente

Différents phénotypes, HVG asymétrique le + fréquent

FEVG normale mais altération de la contraction longitudinale

Dysfonction diastolique

Risque de mort subite

Apportde UIRM ++



Cardiomyopathie restrictive

La moins fréquente des cardiomyopathies

Groupe d’atteinte musculaire cardiaque
caractérisée par trouble de la compliance =
caractérisé par défaillance diastolique
majeure

Primitive génétique ou secondaire (non
familiale/non génétique)

* amylose, maladies inflammatoires
sarcoidose sclérodermie,
métastatiques, médicamenteuse ... ou
idiopathique

Infiltration du myocarde par du tissu
pathologique non contractile et rigide
effondre la compliance mais altére peu la
fonction systolique

— o~
—_— e o

~ Do

Interstitial fibrosis/

Infiltrative diseases Restrictive intrinsic myocyte dysfunction
Genetic cardiomyopathy Genetic

AT TRv amyloidosis (RCM) Primary RCM

APOA amyloidosis Sarcomeric, cytoskeletal, nuclear

envelope, filamin, titin mutations

Non-genetic Non-genetic

— e :

Genetic Non-genetic
@D ‘True’ RCM
@ Myocardial diseases with
occasional restrictive
pathopsiology or
Lol Gl

Restrictive cardiomyopathy : definitions and diagnosis, EHJ, 2022



Criteres échographiques

L’échographie permet:

* De suspecter une physiologie restrictive
 D’éliminer une péricardite constrictive

 D’orientervers une etiologie infiltrative ; ex : amylose



Criteres échographiques

morphologiques

* Ventricules = petite taille
* Oireillettes = dilatées

« coeur en sablier »

 Epaisseur des parois = dépend de la cause
* Normale: CMR idiopathique ou fibrose
 Augmentée : maladie infiltrante comme amylose

Fonction systolique Préservée au début




Criteres échographiques

Fonction diastolique Elément clé ++

« RESTRICTIVE »




Interpreter la diastologie

* fonction diastolique = capacité du

ventricule a accepter un volume de ECG "\
remplissage dans les limites physiologiques A‘\A/"/\"———/
sans augmentation de pression, ni au repos
ni a Uexercice.

Pression
intraventriculaire
gauche

* Trouble de relaxation

 Alteration de la compliance
. Elasticité

« distensibilité A Fiux A
mitral z E

1| 2 3§ 4 5 | 6

Précis d’anesthésie cardiaque



Interpreter la diastologie

 Compliance anormale

« Augmentation P pour V égal

e Delta P + important pour
méme Delta V

Pression
[Compliance
diminuée
P Compliance
normale
55
>
V4 Vi Vv v | Volume

WAARBRLUL VI

Précis d’anesthésie cardiaque



Restrictif ?

* Physiologie « restrictive »

* remplissage ventriculaire au cours
duquel une augmentation de la
rigidité myocardique entraine une
élévation brutale de la pression
ventriculaire pour une faible
augmentation du volume

Pression
[Compliance
diminuée
P Compliance
normale
55
>
V4 Vi Vv v | Volume

WAARBRLUL VI

Précis d’anesthésie cardiaque



Restrictif ?

Physiologie « restrictive » vs Cardiomyopathie restrictive

Physiologie restrictive mais
Taille du coeur normale

Epaisseur du coeur normale

Robbins, textbook of pathology, 2005

O Elsevier 2005




Diagnostic de dysfonction diastolique

Doppler PW mitral

Doppler tissulaire mitral

Apical 4 chamiser view

Apical 2 chambsar visw

FR 19Hz
16cm

TR Vel = 238 cm/s

Volume de 'OG

Vélocite IT



Diagnostic de dysfonction diastolique

In patients with normal LV EF

1-Average Ele’ > 14
2-Septal e’ velocity <7 cm/s or
Lateral e’ velocity <10 cm/s

3-TR velocity > 2.8 m/s
4-LA volume index >34ml/m?2

50% >50%
p:i?;ie positive positive

Diastolic
Indeterminate Dysfunction

Normal Diastolic
function

Recommendations for the Evaluation of Left Ventricular Diastolic Function by Echocardiography: An Update from the
American Society of Echocardiography and the European Association of Cardiovascular Imaging



Grade de dysfonction diastolique

/ Mitral Inflow
I \
E/A<0.8 +E > 50 am/s
E/A<0.8 + E < 50 cm/s E,,A_,gta_qz E/A22

| 3 criteria to be evaluated* |
|

1-Average E/e' > 14
2-TR velocity > 2.8 m/s
3-LA Vol. index>34ml/m2

20f3o0r3of3
Negative

20f3or3of3
Positive

When only 2 criteria are available

. 1 positive and -
2 negative 1 negative 2 positive
Normal LAP Cannot determine T LAP 1 LAP : . HPL
Grade | Diastolic LAP and Diastolic | | Grade Il Diastolic Grade Ill Diastolic Physiologie restrictive
Dysfunction Dysfunction Dysfunction Dysfunction
| Grade*

If Symptomatic

Consider CAD, or
proceed to diastolic
stress test



Difféerencier

constriction
pericardique
et CMR

Mitral inflow E/A > 0.8
+

Dilated inferior vena cava

YESl

Further imaging or
Ventricular septal motion NO cardiac catheterization if
abnormality with respiration P constrictive pericarditis
\

Constriction / Restriction
Unlikely

‘S

S )

still suspected
ml

Mitral medial ¢’

N

1
>8 cm/s 6-8cm/s <6 cm/s
i
¢ v Ancillary Findings
/ Mixed DT <I50ms
. S INE( ko IVRT <50 ms
Constrictive : e Restrictive ;
3 A Constriction " oo PV Syslohc Fraction <40%
Pericarditis Réstriction ardiomyopathy Ele'> 15
striction s
\_ LAVI = 48 ml/m’
Also possible in obstructive l
airway disease especially .~ 3 . ~ s
young patients (increase .| Mitral lateral e’< medial ¢’ Most likely
inspiratory SVC flow seen) ] (Annulus Reversus) J ! constriction
i e ™\

A 4 Hepatic vein expiratory -
end-diastolic reversal N Definite
velocity / forward flow § constriction

velocity > 0.8
N : P

J




Doppler tissulaire anneau mitral médial

Impaired Relaxation Constrictive
(Myopathy) Pericarditis

Difféerencier

constriction

pericardique
et CMR




Transmitral Velocities

Peak E-Wave

Difféerencier

constriction
pericardique
et CMR

Plutot restriction si

. e’ medial<6cm/s
. DT < 150ms

. IVRT <50ms




Différencier

constriction

pericardique
et CMR

oreillette

Mouvement du
septum

E/A

DTI mitral s’
Cm/s

DTl septal ou
medial e’cm/s

Ratio E/e’

Péricardite
constrictive

Dilatée

Raide ou
paradoxal

>2

>8cm/s
>8
Lateral < septal

<15 ou autour de
15

Cardiomyopathie
restrictive

dilatée
Pas de variation
respiratoire

>2

<< 8cm/s

Interdpdce VD/V(



Autres signes evocateurs

000000

FEVG et FEVD normale ou légerement
diminuée

* VG non dilateé

 Strain global longitudinal du VG anormal (de la ETT coupe sous costale
base vers 'apex pour 'amylose)

* Parfois hypertrophie VD (paroi libre > 7mm,
amylose++)

* Aspect brillant du myocarde = amylose



Autres signes evocateurs

- ’u.»‘
3rd party ad content 4

FEVG et FEVD normale ou légerement
diminuée

* VG non dilateé

* Strain global longitudinal du VG anormal (de la
base vers 'apex pour 'amylose)

* Parfois hypertrophie VD (paroi libre > 7mm,
amylose++)

* Aspect brillant du myocarde = amylose



Conclusion

 Cardiomyopathie rare

Pathologie de la diastologie
» A évoquer en 'absence d’étiologie ischémique

* Peu d’altération de la fonction systolique au depart
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