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Résumé

La cardiomyopathie dilatée (CMD) est la cardiomyopathie la plus fréquente de I'enfant. Elle est définie par
la présence d'une dilatation ventriculaire gauche avec une dysfonction systolique. La présentation clinique
est généralement celle d’une insuffisance cardiaque qui corrélée au degré de la dysfonction myocardique.
L'échocardiographie cardiaque et I’imagerie par résonance magnétique sont tres utiles pour le diagnostic et
I'évaluation de la fonction cardiaque. Les CMD de I’enfant sont classés en CMD primitives et secondaires.
Les CMD primitives sont d’origine héréditaire ou métabolique alors que les CMD secondaires peuvent étre
la conséquence d’un obstacle gauche, d’un shunt gauche-droite de longue évolution, d’un trouble du rythme
ou de la conduction, d’une anomalie de naissance des arteres coronaires, ou d’une myocardite virale ou auto-
immune. La prise en charge repose sur le traitement médical de l'insuffisance cardiaque congestive, le
traitement immuno-modulateur en cas de myocardite et la transplantation cardiaque.

Mots clés : Cardiomyopathie dilatée ; Insuffisance cardiaque; Myocardite ; Enfant.

Abstract

Dilated cardiomyopathy is the most common cardiomyopathy in childhood. 1t’s defined by the presence of
left ventricular dilatation with systolic dysfunction. The clinical presentation usually involves cardiac failure,
which is correlated to the degree of myocardial dysfunction. Both echocardiography and cardiac magnetic
resonance are of great value in the diagnosis and assessment of cardiac function in pediatric patients
with dilated cardiomyopathy. The Dilated cardiomyopathy of the child is classified in primary and secondary
Dilated cardiomyopathy. Primary dilated cardiomyopathy has hereditary or metabolic origin, while
secondary dilated cardiomyopathy may be the consequence of a left obstacle, an old left-right shunt, a
disorder of rhythm or conduction, a birth anomaly of coronary arteries, or viral or autoimmune myocarditis.
The management is based mainly on medical therapy for congestive heart failure, immune modulating
therapy in case of myocarditis and cardiac transplantation.

Keywords: Dilated cardiomyopathy; Cardiac failure; Myocarditis; Child.
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INTRODUCTION

Les cardiomyopathies sont des maladies du
myocarde affectant soit la fonction ventriculaire
systolique, soit diastolique soit les deux [1]. Elles
représentent une  étiologie  importante  de
I’insuffisance cardiaque aigue et une indication
majeure de la transplantation cardiaque chez
I’enfant [2]. Les cardiomyopathies dilatées (CMD)
représentent les cardiomyopathies les plus
fréquentes chez I’enfant. Elles sont caractérisées
sur le plan physiopathologique par une dilatation
du ventricule gauche associée a une dysfonction

systolique conduisant alors a la congestion
cardiague [3].
Il convient d’en distinguer les formes

constitutionnelles (véritables myocardiopathies) qui
affectent les structures mémes du myocyte et en
particulier les éléments contractiles ou du
cytosquelette, des atteintes acquises ou secondaires
pour lesquelles un facteur extra-myocardique est
responsable de I’atteinte myocardique (infectieux,
toxique, ischémique...) [3]. Etant de pronostic
réservé, la CMD de [I’enfant nécessite
I’établissement d’une stratégie diagnostique bien
codifiée et basée sur le progrés actuel des méthodes
d’exploration  essentiellement I’échographie
doppler, I’imagerie par résonnance magnétique et
la biologie moléculaire. Tous ces progrés
contribuent & une meilleure connaissance de la
pathologie et a une amélioration de la qualité de
prise en charge.

EPIDEMIOLOGIE

La CMD est la cardiomyopathie la plus fréquente
chez le nouveau-né et le nourrisson [3]. Malgré son
pronostic réservé, ses données démographiques
demeurent incertaines [1]. Chez [I’adulte,
I’incidence annuelle de la CMD a été estimée a 6 a
8/100 000 [3]. En 2003, le registre Américain de
cardiomyopathie de I’enfant a publié une incidence
annuelle des cardiomyopathies de 1,13 pour 100
000 nourrissons et enfants, en soulignant des
différences selon la race, le sexe et la région. En
effet, elle était significativement plus élevée chez
les nourrissons de moins d'un an que chez les
enfants et les adolescents agés de 1 a 18 ans (8,34
vs 0,70 par 100 000, p <0,001), chez les enfants
noirs que les enfants blancs (1,47 vs 1,06 cas pour
100 000, p = 0,02) et chez les garcons que chez les
filles (1,32 vs. 0,92 par 100 000, P <0,001). La
CMD a représenté 50% de ces cardiomyopathies

[4].
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Une étude américaine plus récente a rapporté que
I’incidence annuelle de la CMD au nord de
I’Amérique était de I’ordre de 0.57 cas/100 000
enfants ages de moins de 18 ans. De méme, cette
étude a montré que I’incidence est plus élevée chez
les nourrissons, le sexe masculin et la race noire
[1].

Il est important d’étudier les antécédents du malade
présentant une CMD. En effet la notion de
consanguinité parentale a été notée chez 8,8% a
14.7% des cas selon les études [5, 6]. D’autre part,
la recherche d’antécédents familiaux d’une atteinte
cardiaque est un élément important pour la
recherche étiologique puisque cette notion oriente
plutdt vers une maladie familiale nécessitant alors
une étude génétique. Towbin et al [1] ont rapporté
dans une série de 1426 enfants atteints de CMD,
que des antécédents familiaux d’atteinte cardiaque
ont été notés dans 27,3 % des cas.

PHYSIOPATHOLOGIE

Une CMD est une désadaptation de la fonction
myocardique secondaire soit a une incapacité du
cceur a répondre a un exces de travail (exemple :
CMD secondaire a un obstacle) soit a une
défaillance myocardique proprement dite [8].
Lorsque la fibre myocardique perd sa qualité de
contraction, I’adaptation myocardique se fait
d’abord par une dilatation pour assurer le débit et la
pression aortique selon la loi de Starling qui stipule
que plus le volume télé-diastolique d'un ventricule
augmente, plus I'énergie produite par ce dernier
pour éjecter le sang sera grande. Dans un deuxiéme
temps, une hypertrophie compensatrice s’installe
selon la loi de Laplace puisqu’un ventricule dilaté
doit générer une contrainte pariétale plus
importante par augmentation de la masse
myocardique [7].

L altération de la contractilité myocardique conduit
a une défaillance cardiaque avec une élévation des
pressions de remplissage et une hypo-perfusion
périphérique responsable d’une activation neuro-
hormonale qui vise a compenser ces perturbations
de la circulation mais qui n’est pas dénudé de
risque : L’activation du systéme adrénergique a un
effet inotrope et chronotrope positif (via les
récepteursalcardiaques) pouvant améliorer le débit
cardiague mais au prix d’une augmentation de la
dépense énergétique du myocarde [3]. En plus,
I’hypo-perfusion rénale est responsable d’une
activation du systéme rénine angiotensine.
L’angiotensine 1l a un effet vasoconstricteur
permettant le maintien d’une pression de perfusion
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normale malgré la diminution du débit cardiaque
[9]. Mais Il'augmentation de la poste charge
participe a I’hypertrophie non  seulement
myocardique mais également de la paroi vasculaire
[10]. En plus, ce systéme stimule la réabsorption de
sodium et majore ainsi la rétention hydrosodée [3].
En revanche, les hormones natriurétiques
cardiaques, y compris le peptide atrial natriurétique
(ANP) et le peptide natriurétique cérébral (BNP),
ainsi que leurs pro-peptides apparentés (proANP et
proBNP) représentent un groupe d'hormones
peptidiques produites par le cceur suite a
I’augmentation de la pression de distension
auriculaire  pour  s’opposer  aux  effets
vasoconstricteurs et a la rétention hydrosodée [11].
Il a été démontré qu’un niveau normal de NT-
proBNP a une valeur prédictive négative élevée
pour l'insuffisance cardiaque et que son taux est
significativement corrélé a la sévérité de
I’insuffisance cardiaque secondaire a une CMD et
ce chez les enfants de moins de trois ans [12, 13].

LA CLINIQUE

Les symptomes de la CMD sont avant tout ceux
d’une défaillance cardiaque et sont fonction de
I’importance et de la brutalité de son installation.
Daubeney et al [5] ont rapporté que l'insuffisance
cardiaque congestive a été le tableau clinique initial
chez pres de 90% des patients, dont la moitié ont
été admis dans une unité de soins intensifs, et que
la mort subite a été la premiere manifestation d'une
CMD dans prés de 5% des cas. De méme, une
insuffisance cardiaque a été inaugurale dans 89,7%
et 73 % des cas respectivement dans I’étude de
Harmon et al [14], et de Towbin et al [1].

Les signes fonctionnels respiratoires sont constants
et dominent le tableau clinique d’une insuffisance
cardiaque chez I’enfant. lls vont de la simple
tachypnée superficielle surtout a I’effort de la tétée
jusqu'a une Véritable détresse respiratoire avec
battement des ailes du nez et la mise en jeu des
muscles intercostaux. La fiévre est généralement
absente mais peut s’intégrer dans le cadre d’une
myocardite virale ou d’une infection virale
intercurrente [3]. L’auscultation cardiaque est
souvent anormale révélant une tachycardie ou un
bruit de galop [15]. Il a été suggéré que I’existence
d’une auscultation normale a la phase initiale est un
facteur de mauvais pronostic [16].

L’hépatomégalie  est  constante  en  cas
d’insuffisance cardiaque alors que les cedémes et
I’ascite sont rares. La tension artérielle est
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Iégérement abaissée mais peut parfois étre associée
a des signes de collapsus périphériques [3].

LES SIGNES RADIOLOGIQUES

La radiographie du thorax montre une
cardiomégalie qui peut étre appréciée par le rapport
cardiothoracique. Elle est souvent associée a une
stase veineuse pulmonaire voire & un cedéme aigu
des poumons [3]. (Figurel)

LES SIGNES ELECTRO CARDIO -
GRAPHIQUES

La CMD s’associe souvent a des troubles de la
conduction et de I’excitabilité et méme des signes
d’ischémie [8]. Dans une étude chinoise, la
tachycardie sinusale et les extrasystoles étaient les
troubles de rythme les plus fréquemment observés
et étaient associés a des fractions de
raccourcissement et d’éjection  ventriculaire
significativement plus basses [17].

LES SIGNES ECHOGRAPHIQUES

L’échocardiographie cardiaque est I’examen clé
pour le diagnostic positif et parfois étiologique de
la CMD. Elle permet une évaluation de la fonction
systolique et diastolique du cceur. Outre I’étude de
I’architecture cardiaque, le doppler cardiaque
permet une étude hémodynamigque non invasive
afin d’estimer les pressions pulmonaires et le débit
cardiague [8]. Au cours des CMD, le ventricule
gauche est dilaté, en général a paroi mince, et il se
contracte mal. La fraction de raccourcissement du
diameétre est tres abaissée, en général inférieure a
25 %. L’index de contrainte systolique est inférieur
a 20 % pour une normale a 40 %. 1l y a souvent une
fuite mitrale fonctionnelle secondaire a la dilatation
de I’anneau [8]. (Figure2)

« L'American  Society of Echocardiography
Pediatric and Congénital Heart Disease Council »
recommande deux méthodes géométriques pour
évaluer la taille et la fonction du ventricule gauche:
une approche linéaire et une approche
volumétrique. La méthode linéaire implique la
mesure des diametres et de I'épaisseur de paroi par
imagerie bidimensionnelle en mode TM (ou en 2D)
et le calcul de la fraction de raccourcissement.
Alors que la méthode volumétrique implique la
mesure des volumes a partir d’une coupe apicale 4
cavités moyennant la méthode de Simpson [18].
Tierney et al [19] ont montré que pour les enfants
atteints de CMD, les mesures volumétriques
avaient une meilleure reproductibilité, comparés
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aux méthodes bidimensionnelles et de surface,
quand I'évaluation n'était pas effectuée par le méme
personnel. D’autre part, certains auteurs ont montré
que les fonctions systolique et diastolique du
ventricule droit étaient également affectées par le
dysfonctionnement du VG méritant alors une
évaluation échographique [20, 21].

L’IRM CARDIAQUE

L’IRM est un outil tres performant pour I’étude
anatomique et fonctionnelle du cceur. Actuellement
c’est la technique de référence dans la
guantification des volumes ventriculaires gauche et
droit grace a des mesures géométriques précises
avec une excellente reproductibilité [22]. Les
images qui peuvent étre observées sont a type
d’hyper-signal local ou total en séquences T2
pondérés, et aprés injection de gadolinium, un
rehaussement précoce ou tardif en séquences T1
[23]. Comparée a I’échographie, I’IRM présente
I’avantage de pouvoir détecter la présence
d’éventuelle fibrose au niveau du cceur grace a ce
rehaussement tardif [22]. Raimondi et al [24] ont
rapporté que I’IRM peut prédire I’évolution de la
CMD puisqu’ils ont montré que la présence de
signes en faveur d'une inflammation du myocarde a
I’IRM et I’élévation de la troponine au moment du
diagnostic d’une CMD chez les enfants atteints
sont deux éléments prédictifs pour la récupération
du VG.

Enfin, 'IRM a un intérét dans le diagnostic de
thrombus intracardiaque qui reste en hyposignal et
ne se rehausse pas méme au temps tardif [25].
(Figure 3)

LA BIOPSIE CARDIAQUE

La biopsie endomyocardique (BEM) est un moyen
de diagnostic qui permet d’évaluer [I’atteinte
myocardique et la détection d’un rejet de greffon
apres transplantation cardiaque [26, 27]. Son but
essentiel est de différencier entre une myocardite
virale active définie comme une preuve
histologique d'une inflammation myocardique
associée a une PCR positive sur le prélévement
myocardique et la myocardite idiopathique aigué
définie par la présence d'infiltrats inflammatoires
myocardiques associés a la dégénérescence des
myocytes, & une nécrose non ischémique avec une
PCR négative [28]. Brighenti et al [29] ont rapporté
que la BEM a permis un diagnostic étiologique
dans 63% des cas, et a contribué a une adaptation
thérapeutique dans 29,2% des cas. D’autre part,
Nishikawa et al [30] ont montré que I'index
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myocardique, évalué en fonction de la présence de
la fibrose, de la variation de taille des myocytes, du
désarrangement des faisceaux musculaires et de
l'infiltration des cellules mononucléaires était
significativement plus élevé chez les enfants que
chez les adultes.

La BEM n’est pas sans risque et peut se compliquer
de perforations cardiaques, de thromboses,
d’hémorragie ou de troubles du rythme et de la
conduction d’autant plus qu’elle est réalisée chez
les petits nourrissons. Ce risque varie de 12 a 15%
selon les séries atteignant 27% chez les nourrissons
de moins de 6 mois [29, 31].

LES ETIOLOGIES

Les CMD de I’enfant représentent un groupe
hétérogene de maladies avec des étiologies
multiples unies par une présentation clinique
commune d'un ceeur dilaté et peu contractile [32].
La démarche étiologique repose avant tout sur une
anamneése orientée, puis sur un examen clinique
complet en insistant sur la recherche d’atteintes
extra cardiagues et en fin sur des examens
complémentaires performants.

Il convient devant toute CMD de [I’enfant
d’éliminer en premier lieu les causes secondaires
dont le diagnostic est souvent évident en présence
d’un contexte de prise de toxique (anthracycline),
ou lorsque I’enfant est déja suivi pour une anomalie
valvulaire, une coarctation de I’aorte ou un trouble
du rythme, ou encore en présence de signes
d’ischémie myocardique sur I’électrocardiogramme
[8]. D’autre part, la recherche d’un syndrome

infectieux ou inflammatoire est importante
orientant  vers une  atteinte virale ou
immunologique.  Cependant la  recherche

étiologique d’une CMD primitive est beaucoup
plus difficile mais peut étre guidée dans ce contexte
par les éléments anamnestiques et cliniques
suivants : La recherche de cas similaire ou de déces
aux bas ages dans la famille [5], la recherche d’une
atteinte du muscle squelettique orientant vers des
myopathies, une anomalie mitochondriale, ou un
déficit en carnitine et la recherche d’atteints
extracardiaques en dehors d’une atteinte musculaire
évoquant une cytopathie mitochondriale ou un
autre trouble du métabolisme généralisé [33].

A- Les cardiomyopathies dilatées
secondaires :
1. La CMD secondaire a une surcharge

systolique ou diastolique du cceur:
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Elle est I’apanage du nouveau-né et du jeune
nourrisson. La surcharge systolique est secondaire
a un obstacle gauche représenté par une coarctation
de l'aorte, un rétrécissement aortique ou une
hypertension artérielle. En cas de coarctation de
I’aorte serrée, le ventricule gauche devient dilaté et
hypokinétique. Le diagnostic est évoqué devant un
tableau d’insuffisance cardiaque associé a une
différence de pouls et de tension entre le membre
supérieur et le membre inférieur, a un souffle
systolique sous claviculaire et dorsal et & un galop
de pointe [7].

D’autre part, les shunts gauche-droite de longue
évolution, les fuites mitrale ou aortique et les
fistules artério-veineuses peuvent étres
responsables de surcharge diastolique volumique
entrainant a la longue une CMD [7].

2. La CMD secondaire a une anomalie
coronaire :

La forme la plus fréquente est I’anomalie de
naissance de la coronaire gauche. Elle touche en
général le nourrisson entre 2 et 5 mois. Le
diagnostic repose sur I’ECG qui doit étre de
réalisation systématique devant toute CMD et qui
montre des signes de nécrose ou d’ischémie a type
d’onde Q de nécrose en DI et AVL. L’échographie-
doppler confirme I’'anomalie de naissance de la
coronaire, en montrant une coronaire droite dilatée
et surtout un flux continu dans I’artere pulmonaire
ou se jette la coronaire gauche [8].

D’autres anomalies plus rares peuvent étre
responsables d’une ischémie myocardique évoluant
vers une CMD comme: L’atrésie de I’ostium
gauche, la maladie de Kawasaki avec des
anévrysmes  thrombosés, sténoses ou des
obstructions complétes d’une coronaire apres
réimplantation  lors d’une chirurgie d’une
transposition des gros vaisseaux, I’ischémie
néonatale suite a une asphyxie périnatale et la
drépanocytose [7].

3. La CMD secondaire aux troubles de
rythme ou de la conduction :

Il s’agit le plus souvent de troubles du
rythme auriculaire, a type de tachysystolie ou de
flutter auriculaire, qui peuvent se manifester par
une CMD hypokinétique si le trouble du rythme
n’est pas détecté et traité a temps [3]. (Figure 4)
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4. La CMD secondaire a un toxique :

Le diagnostic est évoqué devant un contexte de
chimiothérapie aux anthracyclines ou de
radiothérapie. La CMD peut apparaitre des années
apres I’arrét de I’intoxication [7, 8].

5. Les myocardites :

Dans la démarche de diagnostic étiologique d’une
CMD de I’enfant, le diagnostic de myocardite est a
évoquer en premier lieu, en raison de sa fréquence,
apres avoir éliminé les CMD secondaires et vérifier
I’absence d’histoire familiale [5,8]. Elle touche
surtout le nourrisson et I’enfant, et peut étre

d’origine infectieuse ou inflammatoire. Les
myocardites infectieuses sont essentiellement
virales (Entérovirus, ParvoB19, HHVG,

Adénovirus, CMV, EBV, HSV, virus influenza)
mais aussi bactériennes (Diphtéri, Tuberculose,
typhoide, streptocoque A, Chlamydia,
Rickettsioses) ou parasitaires (Toxoplasmose, kyste
hydatique) [8,34]. Par contre, les myocardites
inflammatoires sont plus rares chez I’enfant, et
s’observent surtout en cas de rhumatisme
articulaire  aigue, de Lupus érythémateux
systémique ou encore plus rarement en cas de
sarcoidose, de syndrome de Churg Strauss ou de
maladie ceeliaque [34,35].

Toute la difficulté réside dans la différenciation
entre myocardite virale et inflammatoire vue les
différences thérapeutiques qui en découlent. La
preuve d’une infection virale est difficile a obtenir
méme avec le recours a une biopsie
endomyocardique non anodine et a la technique
d’amplification du génome viral (PCR) [8]. Les
sérologies virales ont peu d’intérét en raison de la
fréquence des infections virales chez I’enfant, et il
est alors nécessaire de confirmer la séroconversion
par deux prélevements a 15 jours d’intervalle [36].

Daubeney et al [5] ont montré que les résultats de
I’identification virale par PCR sur un prélévement
trachéale avaient une bonne corrélation avec ceux
obtenus a partir d’un prélévement du myocarde ou
des voies respiratoires inférieures.

L’intérét de la corticothérapie et des perfusions des
veinoglobulines dans la prise en charge des
myocardites a été étudié par certaines équipes avec
des résultats controverses [34,37]. De méme, il n’y
a pas d’études montrant un bénéfice clair des
perfusions d’antiviraux [34].

Enfin, le pronostic des myocardites est meilleur
que les autres causes de CMD mais reste
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imprévisible et seulement un tiers des cas évoluent
vers la guérison avec une restitution ad integrum

[8].

B- Les cardiomyopathies primitives :

1. Les maladies métaboliques :

L’enquéte métabolique est un temps essentiel de la
recherche étiologique d’une CMD de I’enfant afin
de rechercher surtout un déficit en L carnitine qui
est une maladie métabolique guérissable en
apportant la L carnitine [8].

Au niveau du myocarde, la carnitine est essentielle
pour la béta oxydation des acides gras, source
d’énergie pour les cardiomyocytes [38]. Un taux de
carnitine libre plasmatique inférieur a 20 umol/L
ou de carnitine totale inférieur @ 30 umol/L traduit
un déficit de la carnitine [3]. Les autres maladies
métaboliques qui peuvent étre responsable d’une
CMD sont les autres anomalies de I’oxydation de
I’acide gras et les cytopathies mitochondriales
(déficits de la chaine respiratoire). La prévalence
d’une anomalie métabolique aucours des CMD
varie de 4 a 11% selon les études [1,2,5]. La
recherche d’une anomalie métabolique n’est pas
toujours  facile et certaines CMD dites
idiopathiques cachent en faite une erreur innée du
métabolisme.

2. Les formes familiales ou génétiques

Les formes familiales des CMD sont caractérisees
par une grande hétérogénéité aussi bien
génotypique que phénotypique. Leur fréquence a
augmenté ces derniéres années avec les progres
réalisés dans le domaine de la biologie moléculaire
touchant jusqu’a 20-35% des CMD [2, 39]. Ainsi,
I’enquéte familiale avec la réalisation d’un arbre
généalogique est primordiale devant une toute
CMD de I’enfant en présence d’un proche atteint
[8]. La transmission peut é&tre autosomique
dominante, autosomique récessive, liée a X et
mitochondriale donc exclusivement maternelle. La
forme autosomique dominante est la plus fréguente
[2]. Les deux premiers génes impliqués dans les
CMD familiales sont le géne codant pour I’actine
cardiaque et celui codant pour la dystrophine [40].
Le gene codant pour I’actine cardiaque est le
premier gene impliqué dans les formes
autosomiques dominantes de la maladie [41]. Selon
la localisation chromosomique de ce gene et le
type de la mutation, on peut observer une CMD
isolée ou associée a des troubles du rythme ou de la
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conduction ou encore a un prolapsus de la valve
mitrale [41,42].

En revanche, la forme de CMD liée au
chromosome X, est due a des délétions, des
duplications ou des mutations ponctuelles
localisées dans le géne de la dystrophine [40]. Ces
dystrophinopathies sont représentées
essentiellement par les myopathies de Duchenne et
de Becker, d’Emery-Dreifus, les dystrophies
musculaires des ceintures, le syndrome de Barth, et
I’ataxie de Friedreich [40].

Et depuis plusieurs génes ont été impliqués dans les
CMD de I’enfant. Ce sont des génes codant des
protéines structurales (tafazzine, dsarcoglycanes),
des protéines des filaments intermédiaires
(desmine), des protéines de la membrane nucléaire
(émerine, lamines A/C) ou encore des protéines
sarcomériques (MYBPC3, MYH7, TNNTZ2,
TNNI3, TPM1) [43-44-45].

Tout récemment, Zhang et al [46] ont montré que
le polymorphisme du gene LGAL 3 codant pour
une protéine La galectine-3 jouant un role
important dans la modulation de l'inflammation et
de la fibrose cardiaques, peut étre associé a une
susceptibilitt au CMD dans une population
chinoise.

On propose un algorithme décisionnel pour la
recherche étiologique d’une CMD de I’enfant en
I’absence d’élément d’orientation. (Figure5)

Fig.1: Radiographie d’un enfant montrant une
cardiomégalie

Fig.2 : dilatée

Cardiomyopathie
échocardiographie 2D : dilatation du VG

en
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Fig.3: IRM cardiaque du
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Fig. 5 : Algorithme décisionnel de la démarche du diagnostic étiologique d’une CMD de I’enfant

J.I. M. Sfax, N°29; Juin 18 ; 18 - 28

| —

CMD secondaire :
*Myocardite virale ou auto-
immune

24



B. MAALEJ et al.

La prise en charge :

La prise en charge de la CMD de I’enfant comporte
le traitement de [Iinsuffisance cardiaque, des
thérapeutiques spécifiques a chaque étiologie et la
transplantation cardiaque au stade ultime de la
maladie.

Le traitement de I’insuffisance cardiaque :

- Les mesures générales :

La prise en charge nutritionnelle est d’une grande
importance chez I’enfant en insuffisance cardiaque.
Les apports caloriques devraient étre a
150kcal/Kg/j avec des apports protidiques de 1.2 a
1.5 g/kg/j [47]. Les apports liquidiens de base
doivent étre suffisants mais ne dépassent pas 100
ml/kg/j alors que les apports salés doivent étre
diminués a moins de 2 mEqg/kg/j et les apports
potassiques sont a ajuster en fonction des résultats
de I’ionogramme sanguin [3].

- Les diurétiques :

Ils constituent la premiére ligne thérapeutique dans
la prise en charge de I’insuffisance cardiaque de
I’enfant. Le furosémide peut étre prescrit de fagon
discontinue a la dose de 1-2 mg/Kg/ 6-12 heures
mais il est plus recommandé de le prescrire de
facon continue a la dose de 0.1 a 0.4mg/Kg/heure
[47]. La prescription de diurétique peut se
compliquer de troubles hydro électrolytiques
(hyponatrémie, hypokaliémie, hypochlorémie et
alcalose métabolique) qui doivent étre recherchés
et corrigés a temps [47,48]. L’association
d’antialdostérone (La spironolactone a la dose de 1-
2mg/Kglj) contribue a lutter contre
I’hyperaldostéronisme secondaire et a épargner le
potassium [48, 3].

- Les vasodilatateurs : Les inhibiteurs de

I’enzyme de conversion (IEC):

Les IEC ont un effet vasodilatateur mixte en
diminuant la postcharge et la précharge. lls luttent
également contre I’installation de I’hypertrophie
aussi bien myocardique que vasculaire [3]. Le
Captopril est I’'IEC le plus étudié chez I’enfant. Il
peut étre utilisé chez les nouveau-nés (0,4-1,6 mg /
kg / jour en 3 doses fractionnées) et les nourrissons
(0,5-4 mg / kg / jour en trois doses fractionnées).
Les IEC peuvent avoir comme effets indésirables
une hypotension, une altération réversible de la
fonction rénale, des cedémes, une toux et une
hyperkaliémie [47].
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- Les bétabloguants :

Des études récentes ont soutenu I’effet bénéfique
des B-bloquants chez les enfants présentant un
dysfonctionnement systolique du VG. lls agissent
en s’opposant aux effets délétéres de la stimulation
chronique du systéeme sympathique [3, 47]. Le
traitement doit étre initié a une faible dose chez un
nourrisson en situation hémodynamique stable déja
traité par diurétique et IEC a doses fixes, puis la
dose est augmentée progressivement [3,49].

Le Carvédilol est le bétabloquant le plus étudié. Sa
dose initiale est de 0,05 mg / kg / prise (deux fois
par jour) et augmenté jusqu’a 0,4-0,5 mg / kg /
prise (deux fois par jour) en doublant la dose toutes
les deux semaines sous surveillance stricte de la
tension artérielle, de la fréquence cardiaque et de la
tolérance hémodynamique [49].

- Les inotropes :

Les inotropes les plus utilisés en cas d’insuffisance
cardiague aigue chez I’enfant sont la dopamine, la
dobutamine et la Milrinone et ce malgré I’absence
d’essai contrdlé et randomisé confirmant leur
bénéfice sur la survie chez I’enfant [48]. Ainsi, leur
prescription est limitée a la phase aigue et ne sont
pas indiqués dans la prise en charge de
I’insuffisance cardiaque chroniqgue méme en
I’attente d’une greffe [49].

La dopamine et la dobutamine peuvent étre
prescrites a la dose de 5-20 microg/Kg/minute [48].
La  Milrinone, un inhibiteur de la
phosphodiestérase, est un inotrope et un
vasodilatateur périphérique. Elle est prescrite avec
une dose de charge de 25-50 microg/Kg/minute
suivie d’une dose d’entretien de 0.25-1
microg/Kg/minute. Le Levosimendan est un autre
inotrope et vasodilatateur périphérique en étude et
dont les effets sont promoteurs selon certains
auteurs [50,51].

Concernant la digoxine, elle reste recommandée
par « International Society of Heart and Lung
Transplantation » pour soulager les symptémes des
enfants atteints d’insuffisance cardiaque [49]. Cette
molécule est contre indiquée chez le prématuré, en
cas d’insuffisance rénale et de myocardite aigue.
Généralement, elle est prescrite par voie orale sans
dose de charge (8-10 microg/Kg/j). Une réduction
de la dose est requise en cas d’association avec le
Carvédilol ou I’Amiodarone en ciblant un taux
sérique de 0.5-0.9 ng/ml [52].

- Les anticoagulants : L’anticoagulation par
I’héparine ou la warfarine est recommandée chez
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les patients ayant une CMD compliquée d’un
thrombus intra cavitaire, ou en cas d’antécédents
thromboemboliques ou d’une arythmie compléte
par fibrillation auriculaire avec une fraction
d’éjection inférieure a 25% [49]. L’anticoagulation
a été prescrite dans 19 % des cas dans I’étude de
Towbin et al [1], et dans 13,7 % de [I’étude de
Daubeney et al [5].

- L’ assistance extracardiaque:

L’oxygénation par membrane extra cardiaque
(ECMO) peut étre utilisée en cas d’échec du
traitement médical, en [I’attente d’une greffe
cardiaque ou de la guérison [47,48]. Elle améliore
la survie mais peut également entrainer certaines

complications graves telles que [I’infection,
I’hémorragie et la thrombose [53].
En revanche, [I’implantation de dispositif

d’assistance ventriculaire gauche (VAD) est plus
indiquée pour les nourrissons et en cas de période
d’attente plus longue. Malheureusement cette
technique n’est pas également dénuée de risque
avec une mortalité importante [54].

Schranz et al [55] ont rapporté une nouvelle
indication d’une méthode ancienne qui est le
cerclage de I’artére pulmonaire chez des malades
ayant une CMD avec une fonction ventriculaire
droite préservée permettant alors la correction de la
position du septum interventriculaire, avec une
amélioration précoce de la contractilité et une
récupération progressive de la fraction d'éjection.
C’est une technique prometteuse qui peut
remplacer I’assistance mécanique. D’autres études
sont nécessaires pour juger les résultats a long
terme, rechercher les effets indésirables associés a
la surcharge en pression du ventricule droit, et
préciser le moment idéal du décerclage [55].

Perspective thérapeutique:

Sian Pincott et al [56] ont montré dans une étude
contrblée et randomisée que I’injection de cellules
souches au niveau des coronaires a été une
technique efficace et sans risque chez les enfants
atteints de CMD. Le volume ventriculaire gauche a
été significativement réduit 6 mois apreés I'injection
de cellules souches par rapport au placebo reflétant
un remodelage myocardique.

Les thérapeutiques spécifiques :

Les traitements spécifiques a chaque étiologie
concernent surtout les CMD secondaires avec
essentiellement la prise en charge d’un trouble de
rythme ou de la conduction, le traitement
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chirurgical d’une cardiopathie obstructive ou avec
un shunt important sans oublier le déficit en L
carnitine qui est quasiment la seule CMD primitive
bénéficiant d’une thérapie substitutive [48].
Moriguchi et al [57] ont rapporté I’efficacité des
échanges plasmatiques en cas de CMD d’origine
auto-immune.

La transplantation cardiaque :

Elle est indiquée au stade ultime de I’insuffisance
cardiaque. Elle améliore certainement la survie des
patients mais comme toute transplantation, elle
peut étre émaillée de plusieurs complications telles
que les infections virales, le rejet aigu,
I’hypertension artérielle, I’insuffisance rénale, la
vascularite de [Iallogreffe et les syndromes
lymphoprolifératifs [47,48].

Le pronostic :

L’évolution de la CMD et les facteurs pronostiques
varient considérablement selon les études. Le taux
de survie a 5 ans varie entre 20 et 84% selon les
études [58,59]. Les principaux facteurs pronostic
étudiés sont I’dge au moment du diagnostic, la
présentation clinique initiale et I’étiologie de la
CMD. La maladie est plus grave chez les malades
agés de moins de 5 ans, en cas d’ne insuffisance
cardiaque  sévére avec un indice de
raccourcissement bas nécessitant le recours aux
inotropes et en cas de CMD familiale [5, 60].

CONCLUSION

La CMD est la cardiomyopathie la plus fréguente
de I’enfant. Son incidence est difficile a estimer et
nécessite la création de registres nationaux. Devant
toute CMD de I’enfant, il convient d’abord
éliminer les CMD secondaires puis entamer une
recherche métabolique et génétique souvent
difficile et astreignante. Malgré les progrés des
méthodes de diagnostic et des moyens de prise en
charge, la CMD de I’enfant garde un pronostic
sombre.
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