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Les journées francophones
de I'insuffisance cardiaque 2018

La révolution en marche

M. GALINIER 12,3, s, BRUN 1, J. RONCALLI 1: 3, C. DELMAS1, 0. LAIREZ 12,3, 4
1 Fédération de Cardiologie, CHU Toulouse-Rangueil, TOULOUSE.
2 UMR UT3 CNRS 5288 Evolutionary Medicine, Obesity and heart failure : molecular and clinical investigations. INI-CRCT F-CRIN, GREAT Networks.
3 Université Paul Sabatier-Toulouse IIl; Faculté de Médecine, TOULOUSE.
4 Service de Médecine nucléaire, CHU Toulouse-Rangueil, TOULOUSE.

a conjonction de deux jeunes et dynamiques présidents, I'un du Groupe Insuffisance

Cardiaque et Cardiomyopathies, le Pr Thibaud Damy, et ’autre de la République francaise,

M. Emmanuel Macron, associée a I’émergence des nouvelles technologies, a conduit en I’es-
pace de 72 heures, du 18 au 20 septembre 2018, a une véritable révolution dans la prise en charge
del'insuffisance cardiaque avec I'’émergence de nouveaux métiers dédiés aux paramédicaux qui
permettront progressivement une délégation des tiaches.

Dans un avenir proche, non seulement les infirmiers libéraux, aprées formation par un programme
de DPC, pourront participer a la surveillance et a ’éducation de nos patients, grace a la création
d’un nouvel acte a la nomenclature, mais les infirmiers ayant obtenu le DIU d’insuffisance car-
diaque, prérequis a I’exercice paramédical dans le cadre du protocole de coopération, pourront
réaliser des consultations et participer a la titration des médicaments, en attendant I’obtention par
les plus motivés du Master de pratique avancée, qui nécessitera 2 ans de formation supplémen-
taire. Cette nouvelle aide nous permettra de développer la télésurveillance de nos patients — qui
est autorisée et rémunérée en France depuis le début de I’année grace au programme ETAPES et
qui vient de faire la preuve de son efficacité au cours de I’étude TIM-HF2 [1], ot elle a diminué la
mortalité — et de lutter contre I'inertie thérapeutique.

La participation des médecins généralistes — qui restent, dans nos provinces, la base de la prise
en charge des patients — ne devra pas pour autant étre négligée et une amélioration du parcours
de soins hopital-ville a double sens sera plus que jamais nécessaire. Ainsi, une rémunération au
parcours de I'insuffisance cardiaque, comme elle vient d’étre décidée pour d’autres pathologies
chroniques, devra étre mise en ceuvre au plus tot. Quand visions politiques et médicales se ren-
contrent, tous les espoirs sont autorisés, la semaine 38 de I’an de grace 2018 fera ainsi date !

BIBLIOGRAPHIE

1.Koehler F, Koehler K, Deckwart O et al. Efficacy of telemedical interventional management in patients with
heart faileur (TIM-HF2): a randomised, controlled, parallel-group, unmasked trial. Lancet 2018 http: //dx.doi.
0rg/10.1016/S0140-6738 (18) 31880-31884.
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Une vision francophone de I’'insuffisance cardiaque

D’aprés les communications de S. Noppe, P. Troisfontaines, P. de Groote, F. Tournoux et R. Hullin.

fin d’améliorer la prise en charge

de I'insuffisance cardiaque, les

14¢s JFIC ont débuté par une
comparaison des pratiques dans les pays
francophones de niveau de vie compa-
rable au nétre: la Belgique, le Canada, le
Luxembourg et la Suisse.

Premier constat: I'insuffisance car-
diaque est partout un probléme de santé
publique majeur, dont la fréquence ne
cesse d’augmenter au prorata du vieil-
lissement, sa prévalence variant de
2 % de la population en Belgique et en
Suisse, 4 2,3 % en Franceeta 2,7 % au
Canada. Elle constitue ainsi la 2° cause
d’hospitalisation dans la plupart de ces
pays avec des taux de réhospitalisation
particulierement élevés (20 % au Canada
le premier mois qui se répartissent entre
40 % d’hospitalisation pour une nou-
velle décompensation cardiaque et 60 %
pour une autre cause, comme la BPCO ou
le diabéte) soulignant la complexité de
cettemaladie ot les patients sont polypa-
thologiques.

Face a cette épidémie vécue par nos
amis suisses comme une avalanche,
chaque pays tente de restructurer son
offre de soins, avec comme dénomina-
teur commun le réle joué par les para-
médicaux, au premier rang desquels les
infirmiers. L'exemple le plus abouti est
celui du Québec ol existe déjal’équiva-
lent de nos futurs infirmiers de pratique
avancée, ayant suivi une formation de
2 ans (Master 1 et 2) aprés ’obtention de
leur diplome initial et quelques années
d’expérience hospitaliere. Ces infir-
miers praticiens suivent les patients
en consultation, les interrogent, les
examinent, de maniére autonome, et
peuvent prescrire les traitements, y
compris les diurétiques intraveineux,
dans leur domaine de compétence, en
suivant des protocoles préétablis. Ils
travaillent avec des infirmiers “clas-

siques”, dits cliniciens, qui ont, eux,
en charge ’éducation des patients, leur
suivi téléphonique, I’interaction avec
les laboratoires et demain la télésur-
veillance, correspondant en France aux
infirmiers ayant bénéficié d’une for-
mation spécialisée en insuffisance car-
diaque et en éducation thérapeutique.
Les différences essentielles proviennent
du parcours patient ville-hopital et de la
coopération entre les centres hospitaliers
spécialisés et la médecine de ville.

AuCanada, la prise en charge est trés hos-
pitalo-centrique, basée sur ’existence
de Cliniques d’Insuffisance Cardiaque
(CLIC). Ainsi, lors d’une premiére hos-
pitalisation pour insuffisance cardiaque
aigué, quel que soit le service d’accueil,
le patient est mis en contact avec la CLIC
qui comprend une équipe multidiscipli-
naire réunissant cardiologues spéciali-
sés en insuffisance cardiaque, infirmiers
praticiens et cliniciens, pharmaciens
(qui ont également la possibilité de pres-
crire des médicaments), nutritionnistes,
kinésithérapeutes, psychologues, avec
un acces aisé a un plateau d’imagerie
médicale. Le but de la CLIC est de dimi-
nuer le risque de réhospitalisation et de
maintenir le patient a domicile, la crainte
d’un non-remboursement a venir des
hospitalisations survenant le premier
mois apres la sortie (comme chez leurs
voisins américains) ayant favorisé 1’ob-
tention de ces moyens. Ainsi, le patient
est revu dans les 15 jours suivant sa sor-
tie pour décompensation par une des
41 CLIC du pays, développées au sein
de 3 types de centres — secondaires, cor-
respondant aux hopitaux communau-
taires; tertiaires, aux CHU n’ayant pas
développé la transplantation cardiaque;
et quaternaires, aux CHU pratiquant la
transplantation cardiaque — et compor-
tant 600 intervenants, ce qui a permis
de diminuer les réhospitalisations et les
visites aux urgences.

En fonction d'un score de risque clas-
sant les patients en 4 catégories, un suivi
personnalisé est alors mis en place, com-
portant pour tous un dossier médical par-
tagé informatique dont le logiciel permet
d’éditer les comptes rendus de consul-
tation ainsi que des protocoles d’opti-
misation thérapeutique tenant compte
des parametres biologiques. Ce mode
d’organisation, ot la médecine de ville
est quasi inexistante, est expliqué par le
systeme de santé particulier du Québec,
exclusivement public et gratuit, mais out
les médecins des établissements publics
sont rémunérés a l’acte. Il n’est donc pas
transposable en France oti le parcours de
soins, qui reste a définir par ’'HAS dans
I'insuffisance cardiaque avant son inté-
gration dans le mode des rémunérations
de cette pathologie, devra comprendre les
acteurs de lamédecine de ville, médecins
généralistes et cardiologues libéraux.

1l en est déja ainsi en Suisse o il existe
une pyramide de prise en charge des
patients insuffisants cardiaques en
fonction de leur sévérité dont la base
—leniveau 1 —est confiée a lamédecine
de ville, médecins généralistes et car-
diologues “primaires” ayant en charge
le dépistage et le diagnostic de la mala-
die ainsi que le suivi ambulatoire de
ces formes légeres a modérées; la partie
intermédiaire —le niveau 2 — est assurée
par les hopitaux périphériques, prenant
en charge le traitement des décompen-
sations modérées a séveres des patients
polypathologiques ou 4gés et I'implan-
tation des stimulateurs multisites-défi-
brillateurs; et le sommet — le niveau 3
—par les CHU ot sont réalisées greffes et
assistances puis le suivi de ces malades.
En cas de décompensation, au sein du
service d’urgence, un triage est réalisé
permettant de classer les patients en
fonction de leur sévérité en 3 catégories:
—les sujets les moins séveres, apres un
séjour de moins de 24 heures, retournent
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aleur domicile et, en fonction du risque
de réhospitalisation, sont suivis s’il est
faible par leur médecin généraliste, s’il
est élevé parl’équivalent des CLIC cana-
diennes;

—les patients arisque intermédiaire (urée
élevée, PAS < 115 mmHg) sont hospita-
lisés en soins continus pour un séjour
de moins de 48 heures puis, en fonction
deleur évaluation, soit retournent a leur
domicile, avec le méme suivi que pré-
cédemment décrit, soit sont hospitalisés
dans un service de soins classique avant
de bénéficier d’un suivi ambulatoire les
30 premiers jours apres leur sortie;
—enfin, les patients les plus séveres sont
répartis en fonction de I’existence ou
non d’un choc cardiogénique entre les
structures d’USIC — ot ils devront rester
moins de 48 heures — et de réanimation.

Comme au Canada, les infirmiers jouent
un role important, avec des infirmiers
praticiens participant a la gestion des
phases aigués et subaigués des décom-
pensations ainsi qu’a la transition entre
phases hospitaliéres et ambulatoires,
et des infirmiers “cliniciens” assurant
le suivi ambulatoire des patients apres
leur hospitalisation, le suivi & domicile,
la surveillance des parametres vitaux, les
pansements des patients en assistance

circulatoire et les rendez-vous avec les
spécialistes. La encore, un tel niveau
d’organisation, motivé financierement
par le non-paiement des réhospitali-
sations précoces survenant dans les 15
jours apres la sortie (la nouvelle hospi-
talisation est considérée comme la suite
du séjour initial) s’est révélé efficace
avec une diminution du taux d’hospi-
talisation.

En France, si beaucoup a déja été fait tant
avec le programme PRADO de I’Assu-
rance maladie qui améliore la transition
hopital-ville favorisée parla création a la
nomenclature d'unnouvel acte infirmier
dédié a la surveillance et a I’éducation
du patient aprés une hospitalisation
pour décompensation cardiaque (uni-
quement utilisable aprés formation
spécifique) qu’avec les expériences de
télésurveillance grace au programme
ETAPES qui nous met en position de
pionniers au sein de la Francophonie,
beaucoup reste encore a faire en s’ap-
puyant sur le plan santé énoncé ’avant-
veille de I’ouverture du Congres par le
président de la République. Le GICC,
en participant a la formation des infir-
miers tant hospitaliers que libéraux
grace a un programme de DPC et a un
protocole de coopération ouvert aux

L'insuffisance cardiaque en France en 2018

D’apreés la communication de T. Damy.

A travers I’enquéte réalisée au cours
A de I’étude OFICSEL aupres des
patients insuffisants cardiaques,

dont on estime le nombre en France a
pres de 1500000, et grace aux résultats
del’étude IC-PS2, toutes deux conduites
par le GICC, nous approchons mieux les
caractéristiques et le vécu denos patients.

Du questionnaire adressé aux
2522 patients de 1’étude OFICSEL,
dgés en moyenne de 67 ans et compor-
tant 78 % d’hommes dont 36 % étaient

ambulatoires, 53 % hospitalisés et 11 %
en centre de réadaptation et dont 50 %
avaient été hospitalisés dans1’année pré-
cédente pour insuffisance cardiaque, on
peut retenir que:

—32 % vivent a la campagne, 68 % ont
un niveau d’éducation inférieur au bac,
ce qui interroge sur la pertinence de
nos outils d’éducation, 70 % sont a la
retraite, et seulement 12 % travaillent,
30 % vivent seuls, ce qui aggrave les dif-
ficultés de prise en charge de leur mala-
die et 50 % ont un partenaire;

infirmiers ayant obtenu le DIU d’in-
suffisance cardiaque, y participe déja.
Reste a assurer la formation en insuffi-
sance cardiaque des futurs infirmiers de
pratique avancée et a militer pour que
I'insuffisance cardiaque, comme cela est
déja le cas de deux autres pathologies
chroniques —le diabete et 'insuffisance
rénale — bénéficie, du moins en partie,
d’un paiement au parcours afin de favo-
riser notamment le développement de
I’éducation thérapeutique. Le plus dif-
ficile sera d’intégrer ce parcours a laréa-
lité frangaise, en évitant une vision trop
hospitalo-centrique de notre sur-disci-
pline, en sachant intégrer la médecine
de ville (cardiologues libéraux et méde-
cins généralistes, qui restent en dehors
de larégion parisienne les médecins de
premier recours).

La coordination des soins, I’optimi-
sation du parcours patient, le partage
des responsabilités entre cardiologues,
médecins généralistes et infirmiers
spécifiquement formés, intégrant les
nouvelles technologies, notamment la
télésurveillance, restent les objectifs a
atteindre, mais une volonté nationale
semble se dessiner pour organiser de
maniére optimale la prise en charge de
nos insuffisants cardiaques!

—84 % ont des symptomes, 45 % ne font
pas la cuisine, 51 % ne font pas leurs
courses. En effet, 22 % ne peuvent pas
sortir de chez eux et 16 % ne peuvent pas
porter leurs courses;
—74 % sonten ALD.

Cette étude confirme une discordance
entre les symptomes de la maladie
ressentis par les patients et ceux rete-
nus par les médecins comme le reléve
I’absence de concordance de la clas-
sification de la NYHA réalisée par le
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médecin ou les patients qui minimisent
leurs symptdmes. Ainsi, concernant les
patients se disant asymptomatiques
(stade I), les médecins les classent
pour 16 % en stade II et pour 37 % en
classe III, les patients s’habituant a
leurs symptémes malgré une altération
importante de leur qualité de vie confir-
mée par des questionnaires spécifiques,
alors que les médecins se servent de la
classification delaNYHA comme d'un
score pronostique.

Enfin, les patients craignent les effets
d’une hospitalisation considérant
qu’elle dégrade leur qualité de vie, en
favorisant une dénutrition du fait de la
diminution de l’apport protidique et du
dégotit alimentaire lié au régime sans
sel eten générant un défaut de sommeil.
Il faut donc innover pour éviter les hos-
pitalisations grace a la télésurveillance
et lui trouver des alternatives comme
I’hospitalisation a domicile.

L’étude IC-PS2 pour “Premiers
Symptémes et Parcours de Soins”, réa-

lisée chez 1000 insuffisants cardiaques
de la région parisienne hospitalisés
dans I’année pour décompensation car-
diaque, s’est également intéressée aux
symptdmes ressentis par les patients.
L’essoufflement est le symptome le
plus fréquent, ressenti par 64 % des
sujets, suivi par les cedemes décrits
par 26 % d’entre eux. Ces symptomes
sont habituellement négligés, plus de
80 % des patients reconnaissent ainsi
avoir ressenti les symptomes résumés
par I’acronyme EPOF (Essoufflement,
Prise de poids, CEdémes, Fatigue) plu-
sieurs jours avant leur hospitalisation,
voire pour 31 % d’entre eux plusieurs
mois avant. Or, seulement 37 % des
patients interrogés ont consulté leur
médecin généraliste le mois précédant
I’hospitalisation. Associé a I’éduca-
tion thérapeutique, le développement
de la télésurveillance du poids et des
symptomes devrait permettre, grace a
une reconnaissance plus précoce de
cette phase congestive, annonciatrice
méconnue de décompensation, lamise
enroute d’un traitement plus rapide et

donc plus efficace, évitant ainsi des
hospitalisations.

Le second enseignement de cette étude
concerne le parcours de soins des
patients hospitalisés pour insuffisance
cardiaque et souligne le caractere perfec-
tible desrelations ville-hépital. En effet,
seuls 20 % et 18 % des patients hospi-
talisés pour décompensation cardiaque
viennent consulter aux urgences hospi-
talieres adressés respectivement par leur
médecin généraliste ou leur cardiologue,
36 % y étant amenés par le SMUR ou les
pompiers. Lors de ’hospitalisation, 43 %
de ces patients sont pris en charge dans
les services d’urgence de porte et 22 %
au sein d’unités spécialisées en soins
intensifs de cardiologie ou en réanima-
tion polyvalente. Cette prise en charge,
réalisée majoritairement aux urgences,
participe al’'encombrement de ces struc-
tures déja surchargées alors qu'un grand
nombre pourrait étre accueilli directe-
ment au sein de services de cardiologie.
Une meilleure coordination ville-hépi-
tal dans les deux sens s’impose donc.

Télésurveillance et insuffisance cardiaque: de la théorie a la pratique

D’aprés la communication de D. Bordez.

pays francophones en matiere

de télésurveillance grace au pro-
gramme ETAPES (Expérimentation
de Télémédecine pour I’Amélioration
des Parcours En Santé) qui permet, sur
tout le territoire national, de dévelop-
per des expérimentations en vie réelle,
rémunérées et obéissant a I’article 36
de la loi de financement de la sécurité
sociale 2014. Nous pouvons ainsi pro-
poser a nos patients ce nouveau mode
de prise en charge dont le bénéfice vient
d’étre confirmé par 1’étude TIM-HF2,
réalisée chez nos voisins allemands et
quiretrouve, comme dans les méta-ana-
lyses antérieures, une diminution des
hospitalisations pour insuffisance car-

I a France est pionniére au sein des

diaque et de la mortalité. Il faut que les
cardiologues impliqués dans le suivi et
le traitement des insuffisants cardiaques
s’approprient cette nouvelle technologie
pour ne pas prendre du retard. Basée
avant tout sur le suivi du poids et des
symptomes, elle permet de détecter pré-
cocement I’apparition de signes conges-
tifs aun stade ot1 la congestion est encore
accessible a la majoration du traitement
diurétique par voie orale, afin d’éviter
des hospitalisations pour décompensa-
tion et rompre le cercle vicieux de I'in-
suffisance cardiaque.

En pratique, c’est ’occasion de renfor-
cer et de faire rémunérer nos équipes
d’éducation thérapeutique, un accom-

pagnement thérapeutique étant obliga-
toirement associé a la télésurveillance
pour faire participer le patient a sa propre
surveillance etaméliorer son observance
dans l'utilisation des outils mis a sa dis-
position. Un ou deux infirmiers, selon la
charge de travail, formés a I’éducation
thérapeutique et a la pathologie, consti-
tuent avec le cardiologue 1’équipe de
télésuivi. Leur premiére mission est de
repérer, parmi les patients hospitalisés
pour décompensation, ceux qui seront
les meilleurs candidats a la télésur-
veillance et d’informer leurs médecins
de cette possibilité de suivi offerte aux
insuffisants cardiaques hospitalisés pour
décompensation depuis moins d’un an,
encore symptomatiques et ayant des taux
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de peptides natriurétiques élevés. Apres
vérification des criteres d’inclusion et
d’exclusion comprenant notamment les
patients dialysés, les dépressifs séveres
(au vu de I’expérience allemande), ceux
dont I’adhérence est jugée mauvaise
ou qui refusent ’éducation thérapeu-
tique, une démonstration du matériel
est réalisée soit au lit du malade, soit en
consultation. L'infirmier recueille alors
les documents administratifs compor-
tant des ordonnances préremplies pour
la prescription de la télésurveillance et
de ’accompagnement thérapeutique, la
fiche de préinclusion a adresser au pres-
tataire et le consentement du patient. Le
patient recoit alors, a son domicile, les
outils de télésurveillance comportant
systématiquement une balance connec-
tée et,le plus souvent, une tablette pourla
surveillance des symptomes. De I’expé-
rience des CHU de Créteil et de Toulouse,
portant chacune sur une cinquantaine de
patients télésurveillés, il ressort que:
—la présence de I’'infirmier du presta-
taire ala centrale, pourréaliser un tri des
alarmes et éliminer les fausses alertes,
est trés utile afin de permettre un gain
de temps a I’équipe de télésurveillance;
—l’analyse des alarmes caractérisées
demande quelques dizaines de minutes
et conduit a un appel téléphonique au
patient puis a une intervention du car-
diologue (unique a Créteil et dédié a la
structure ou faisant partie d'une équipe
de 5 médecins a Toulouse avec une inter-
vention hebdomadaire de chacun);
—laréponse a I’alarme est un exercice
aisé pour tout cardiologue clinicien
expérimenté, a condition de rester pru-

dent et, en cas de doute, de demander
au patient de venir en consultation, la
plupart des alarmes pouvant cependant
étre gérées a distance.

Les experts préconisent de majorer la
posologie des diurétiques de I’anse de
50 % de la dose journaliére habituelle
(pour des posologies n’excédant pas
500 mg)jusqu’auretourau poids de base,
ce qui, a ce stade, est en régle obtenu en
quelques jours. Pour qu’il existe une
trace écrite de cette prescription, on
peut se servir soit d’'une ordonnance
conditionnelle préétablie stipulant les
modalités de majoration des doses de
diurétiques en cas de prise de poids, soit
faxer ’'ordonnance a la pharmacie du
patient. De méme, on pourra a distance
déclencher un contréle biologique pour
s’assurer de ’absence d’apparition d'un
désordre électrolytique ou faire doser les
peptides natriurétiques en cas de doute
diagnostique. Un appel le lendemain
permet de suivre I’évolution.

Une information sur la nature de ’alerte
etson traitement est adressée au médecin
généraliste et au cardiologue du patient
s’il ne fait pas partie de I’équipe du CHU
avant d’étre archivée dans les systémes
informatiques de 1’établissement. Le
patient est ainsi mis au centre de sa prise
en charge, devenant notre “meilleur col-
legue” selon les mots mémes du PrPatrick
Jourdain. Celanécessite au préalable son
éducation thérapeutique, raison pour
laquelle une télésurveillance ne peut étre
mise en ceuvre sans un accompagnement
thérapeutique par I’équipe soignante. La

participation d’infirmiers formés a I'in-
suffisance cardiaque et aI’éducation thé-
rapeutique est également indispensable.
Leur contact répété avec les patients
créera une relation de confiance ampli-
fiant I’observance du patient tant a son
régime qu’a son traitement.

Le témoignage de patients présents au
congres et télésurveillés a rassuré sur le
caractére non intrusif du systéme dont
I'utilisation ne prend que 2 minutes
tous les matins. Surtout, il a révélé que
les patients se sentaient rassurés par ce
télésuivi et la possibilité de contacter un
infirmier par téléphone. Pour eux, les
cedeémes sont le signe le plus important.
Trois points leur paraissent essentiels:
I’amélioration de la sécurité de leur santé
grace a un meilleur suivi, la fiabilité du
matériel et la préservation des données
collectées. Il faut cependant leur rappe-
ler que I’équipe de télésurveillance ne
gere que 'insuffisance cardiaque et non
tous les problemes de santé et que, dans
le cadre d’une urgence, c’est le 15 qu’il
faut appeler. Apres 6 mois de suivi, un
renouvellement de la prescription de
télésurveillance est nécessaire pour les
patients le nécessitant et désirant pour-
suivre ce nouveau mode de surveillance,
ce qui estle cas pour 'immense majorité.

Quelles que soient les difficultés admi-
nistratives rencontrées lors de lamise en
place de cette télésurveillance pour les
médecins hospitaliers, notre devoir est
dedévelopper et d’enrichir une nouvelle
foisla prise en charge de nos patients en
améliorant leur parcours de soins.

L'inertie thérapeutique tueuse dans I'insuffisance cardiaque

D’apres la communication de E. Berthelot.

par lanon-prescription des médi-
caments a la bonne dose, alors
que les recommandations sont connues
etacceptées etqu’iln’existe pas deraison

I ¥ inertie thérapeutique se définit

médicale de non- ou de sous-utilisation,
comme une insuffisance rénale. Dans
I'insuffisance cardiaque, elle n’intéresse
donc que la forme a fraction d’éjection
réduite ot le traitement obéit a de solides

recommandations, le plus souvent de
classelet de niveau A. Alors qu’il s’agit
en cardiologie d’un phénomeéne bien
connu lors de la prise en charge des fac-
teurs de risque, donc le plus souvent en
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prévention primaire ot un défaut de
prescription n’a pas un impact direct
sur le pronostic a court et moyen terme,
on peuts’étonner que I'inertie thérapeu-
tique puisse concerner une maladie aussi
sévere que l'insuffisance cardiaque,
responsable annuellement du déces de
70000 personnes et a ’origine de prés
de 200000 hospitalisations en France,
tandis que I'utilisation des honnes molé-
cules aux doses maximales tolérées est
le gage d’une amélioration majeure du
pronostic de ces patients.

Un récent registre prospectif américain
de 3518 patients ayant une insuffisance
cardiaque a fraction d’éjection réduite
[1] vient confirmer qu’en vie réelle,
chezles patients ambulatoires, les traite-
ments debase sont mal utilisés: 26 % des
patients ne regoivent ni IEC, ni ARA2,
ni IRAN (inhibiteur des récepteurs de
I’angiotensine 2 et de la néprilysine)
et 33 % pas de bétabloquant. Parmi les
patients auxquels sont prescrites ces
molécules, 60 % sont a moins de 50 %
de la dose cible d’TEC/ARA 2/IRAN et
de 46 % pour les bétabloquants. Parmi
les facteurs associés a ’absence de pres-
cription de ces traitements ou a leur uti-
lisation a dose non maximale, certains
sont légitimes bien que souvent infon-
dés: altération de la fonction rénale ou
pression artérielle basse. D’autres sont
parfaitement illégitimes comme le sexe
féminin ou un age avancé...

En France, le constat est le méme. Ainsi,
parmi les 3227 patients du registre
ODIN, 60 % seulement se sont vu pres-
crire la trithérapie anti-neurchormonale

comprenant IEC (ou ARA 2), bétablo-
quant et ARM. Ce pourcentage diminue
méme avec I’dge ! Dans le récent registre
OFICSEL, 72 % des patients sont sous
IEC/ARA 2, 81,6 % sous bétabloquants,
45,4 % sous ARM et seulement 15,3 %
sous IRAN. En Europe, il existe un gra-
dient nord-sud pour I'inertie thérapeu-
tique, minimale dans les pays du Nord
(Ia Suede obtenant les meilleurs résul-
tats) et maximale dans les pays du Sud,
la France occupant une position inter-
médiaire. Or, lerécent registre QUALIFY
a confirmé que plus ’adhésion des
médecins aux recommandations étaient
bonne, plus le risque d’hospitalisation
ou de déces des patients diminuait.
Ainsi, au cours de I’insuffisance car-
diaque, I'inertie thérapeutique tue!

Comme lutter contre ce phénomeéne
global, européen, qui touche toutes
les classes thérapeutiques, y compris
les plus récentes comme les IRAN?
L’hospitalisation du patient, qui cor-
respond a une phase d’aggravation de
la maladie, doit étre ’occasion d’une
optimisation du traitement de fond,
comme le montre le registre OFICA
ol les taux de prescription d’IEC et de
bétabloquant sont plus élevés a la sortie
qu’al’admission. Les résultats de’étude
TRANSITION, présentée a I’'ESC 2018,
démontrent que les IRAN peuvent égale-
ment étre débutés en phase hospitaliere,
quand le malade est stabilisé, les diu-
rétiques intraveineux arrétés au moins
depuis 24 heures, avec une bonne tolé-
rance et sans impact sur I'implémenta-
tion future des posologies. Mais, durant
cette phase hospitaliére oti la volémie est

fluctuante, les médicaments anti-neuro-
hormonaux sont le plus souvent pres-
crits a faible dose et c’est 'augmentation
ultérieure des posologies qui fait défaut.
Plusieurs réponses a ce probleme déja
ancien existent. La premiére raison
est hospitalo-centrique avec un suivi
intensif du patient apres sa sortie en
milieu hospitalier, I’étude ECAD nous
démontrera ou non son bien-fondé. Une
autre consiste a améliorer la formation
des médecins généralistes a la prise en
charge pharmacologique des insuffisants
cardiaques. Une réponse intermédiaire
consisterait a apporter une aide a nos
confreéres, grace a un suivi par télésur-
veillance, basée sur des infirmiers formés
et des protocoles préétablis. Quoiqu’il en
soit, la tAche est immense puisque, dans
notre pays, 30 jours aprés une hospita-
lisation, uniquement 71 % des patients
ont vu leur médecin généraliste, 24 %
leur cardiologue et 16 % onteuun dosage
des peptides natriurétiques.

Les nombreuses check lists proposées,
le programme PRADO, les expérimen-
tations de télésurveillance, la forma-
tion par DPC des infirmiers libéraux et
des médecins généralistes finiront par
porter leurs fruits, a condition que tous,
médecins et paramédicaux, mais aussi
patients formés par I’éducation théra-
peutique, nous soyons unis pour lutter
contre cette inertie thérapeutique tueuse!
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L’amylose cardiaque aux JFIC: I’actualité autour de la transthyrétine

D’apres les communications de O. Lairez, V Algalarrondo, T. d’Humieres et T. Damy.

une intense actualité thérapeu-

tique cet été pour sa forme a la
transthyrétine, a fait I’objet de deux
sessions.

I ¥ amylose cardiaque, qui a connu

La prévalence de cette maladie est
beaucoup plus fréquente qu’on ne
le croit puisque les premieres séries
autopsiques rapportent des chiffres
de 25 % chez les sujets de plus de 80

ans. Cette prévalence augmente avec
I’age, atteignant plus de 60 % aprées 100
ans. Ces données ont été confirmées
récemment par une série autopsique
de la Mayo Clinic qui a démontré que
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I’amylose cardiaque a transthyrétine
sauvage était retrouvée chez 16 % des
patients atteints d’insuffisance car-
diaque a fraction d’éjection préservée
(ICFEp), contrastant avec la faible pré-
valence dans le groupe contréle, avec
une augmentation avec 1’dge, particulie-
rement chezles hommes [1]. amylose
a transthyrétine mutée (forme hérédi-
taire) serait, quant a elle, retrouvée dans
5 % des hypertrophies ventriculaires
gauches [2]. Pour ces raisons, et parti-
culiérement depuis I’arrivée de traite-
ments efficaces dans cette pathologie, le
diagnostic d’amylose a transthyrétine
doit étre évoqué devant toute hypertro-
phie ventriculaire gauche ou ICFEp.

Le diagnostic d’amylose a transthyré-
tine est essentiel a une orientation
thérapeutique correcte. Si l’atteinte
exclusivement cardiaque est classique
dans sa forme sauvage, elle peut éga-
lement étre rencontrée dans la forme
mutée, particulierement en cas de muta-
tion V122I. Dans sa forme mutée, I’amy-
lose a transthyrétine donne des atteintes
essentiellement neurologiques, avec
un tableau classique de neuropathie
périphérique et parfois centrale sous
la forme d’une dysautonomie. Le dia-
gnostic de ’atteinte cardiaque repose
sur I’électrocardiogramme et 1’écho-
cardiographie avec une discordance
entre ’hypertrophie ventriculaire

gauche morphologique et la tendance
au microvoltage électrique ou encore
I’absence d’hypertrophie ventricu-
laire gauche électrique imputable a la
charge amyloide du myocarde qui vient
étouffer I’activité électrique. Parmi les
parametres échocardiographiques
—inconstants — qui vont venir peindre
un tableau de cardiopathie restrictive,
I’altération du strain longitudinal basal
avec un strain apical conservé (fig. 1) est
I’élément le plus suspect qui doit moti-
ver la réalisation d’une scintigraphie
osseuse. En effet, la fixation myocar-
dique du traceur osseux, enl’absence de
pic monoclonal ou d’exces de chaines
légeres circulantes, permet de confir-
mer le diagnostic d’amylose cardiaque &
transthyrétine et d’éviter le recours aux
biopsies pour avoir une preuve histolo-
gique (fig. 2). En cas de pic monoclonal
ou d’anomalies des chaines légeres, le
recours aux biopsies périphériques ou
myocardiques est indispensable pour
différencier une amylose a transthyré-
tine d’'une amylose AL. La réalisation
d’une IRM cardiaque peut confirmer la
suspicion clinique et échocardiogra-
phique mais n’est pas indispensable au
diagnostic. Dans tousles cas, le diagnos-
ticd’amylose cardiaque a transthyrétine
doit motiver laréalisation d'un génoty-
page a larecherche d’'une mutation du
géne de la transthyrétine, qui est le seul
moyen de différencier la forme sauvage

Fic idu Sirsin Syms

Fig. 1: Echocardiographie transthoracique d’amylose cardiaque. A gauche, sur une coupe apicale 4 cavités,
ventricule gauche hypertrophié avec remodelage concentrique et dilatation des oreillettes; a droite, synthése
en ceil de beeuf du strain longitudinal global montrant une altération du strain basal (périphérie) et un strain

apical conservé (au centre).

de la forme mutée, méme en ’absence
d’antécédents familiaux ou d’atteinte
périphérique.

Lestroubles durythme et de la conduc-
tion ainsi que la dysautonomie sont
fréquents. Le tropisme particulier des
dépébts fibrillaires de transthyrétine
pour les voies de conduction, particu-
lierement en cas de forme mutée, est a
I'origine d’une dénervation cardiaque
précoce dans I’histoire naturelle de la
maladie [3] aboutissant & une augmen-
tation durisque de troubles conductifs
etdurisquerythmique. S’il n’existe pas
de consensus clair quant a la préven-
tion du risque rythmique, il convient
d’étre sensibilisé a ce sur-risque et de
surveiller ’apparition d’une hyper-
excitabilité ventriculaire. Les aryth-
mies supraventriculaires exposent au
dilemme de 1’anticoagulation indi-
quée chez ces patients a haut risque
thromboembolique mais qui présentent
un sur-risque hémorragique du fait
d’une fragilité tissulaire, notamment en
cas d’atteinte amyloide cérébrale. Les
troubles de conduction, quant a eux,
doivent étre dépistés sur I’électrocar-
diogramme de surface et le Holter ECG.
Certains préconisent méme la réalisa-
tion d’une exploration électrophysio-

Fig. 2: Scintigraphie osseuse. Fixation myocardique

du radiotraceur.
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logique lors du bilan initial, avec, en
cas d’intervalle HV > 70 ms, la mise
en place d’un stimulateur cardiaque
en prévention primaire. Ce tropisme
neurologique des fibres amyloides est
par ailleurs a I’origine d’une dysauto-
nomie qui peut étre invalidante, voire
dangereuse, en exposant au risque de
chutes répétées chez des patients par-
fois anticoagulés.

La prise en charge des patients atteints
d’amylose cardiaque a transthyrétine
était jusqu’a présent essentiellement
symptomatique, consistant a contréler
les signes congestifs avec des traite-
ments diurétiques et a éviter, d’une part,
les traitements bétabloquants contre-in-
diqués du fait de leur action inotrope
négative et mal tolérés par blocage de
I’adaptation du débit par la fréquence
cardiaque et, d’autre part, les vasodi-
latateurs souvent mal tolérés dans le
contexte de dysautonomie.

La fin de I’été a été marquée dans le
domaine de ’amylose a transthyrétine
par la publication de I’étude ATTR-

ACT qui montre I’efficacité du tafami-
dis en comparaison au placebo chez les
patients atteints d’amylose cardiaque
a transthyrétine, qu’elle soit sauvage
ou mutée, avec une diminution de la
mortalité de 30 %, une diminution des
hospitalisations pour insuffisance car-
diaque de 32 % et une amélioration du
test de marche des 6 minutes [4]. Deux
autres traitements, le patisiran et I’ino-
tersen, basés sur le blocage de la syn-
these de la transthyrétine, ont montré
des résultats satisfaisants sur les para-
metres neurologiques dans ’amylose
a transthyrétine mutée avec des résul-
tats encourageants sur les paramétres
morphologiques cardiaques [5, 6].
La confirmation de leur efficacité sur I'at-
teinte cardiaque est en cours.

En présence d’'une amylose a transthyré-
tine mutée, il est indispensable que le
patient soit pris en charge dans un
réseau de soin multidisciplinaire de
facon a dépister et prendre en charge
les atteintes extracardiaques comme les
atteintes rénales, digestives ou encore
oculaires.
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Fibrillation atriale et insuffisance cardiaque a fraction d’éjection
ventriculaire gauche altérée

D’aprés les communications de G. Jondeau, N. Badenca et F. Brigadeau.

nsuffisance cardiaque (IC) et fibrilla-

tion atriale (FA) sont deux pathologies

fréquemment associées, participant a
I’aggravation I'une de ’autre. La FA est
un facteur de morbi-mortalité dans I'in-
suffisance cardiaque: en effet, le passage
en FA est responsable d’une perte de la
systole atriale, d’une augmentation de la
fréquence ventriculaire et d'un remode-
lage de ’oreillette gauche avec appari-
tion de fibrose, ce qui favorise les fuites
mitrales fonctionnelles. L'insuffisance
cardiaque est, quant a elle, responsable
de ’activation des systémes neuro-
hormonaux, elle modifie les mouve-
ments calciques, ce qui meéne au déclen-

chement de FA. La FA et I'insuffisance
cardiaque ne sont donc pas dissociables
et sont a 'origine d’un systéme qui
s’auto-entretient [1].

Aucours de I'insuffisance cardiaque, 'in-
cidence de la FA augmente avec la sévé-
rité de lamaladie, passant dans les essais
thérapeutiques de 10240 % du stadeIau
stadeIV delaNYHA etintéressant jusqu’a
60 % des patients dans les registres ot
la population est plus dgée. Ses consé-
quences sont particulidrement graves. A
court terme, il s’agit d’un des principaux
facteurs déclenchants des décompensa-
tionset, alongterme, la perte de lasystole

auriculaire participe a l’altération de 1’état
hémodynamique et, chez les patients
antérieurement en rythme sinusal, elle est
associée a une diminution de la survie.
En dehors des cas de tachycardiomyopa-
thie dont la FA est la principale cause, il
n’était cependant pas clairement établi
sil’aggravation du pronostic constaté en
cas de FA était reliée a cette derniére, en
faisant un véritable facteur aggravant, ou
si elle ne représentait que le marqueur
d’une atteinte plus sévere.

Au cours de laFA,'incidence de I'insuf-
fisance cardiaque varie de 30 a 60 % au
cours des essais thérapeutiques les plus
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récents, elle augmente le risque thrombo-
embolique (comme le rappelle le C de
“Congestive Heart Failure”, premiére
lettre de ’acronyme “CHA,DS,-Vasc”),
majore le risque hémorragique du fait de
la fragilité et de la plurimédication des
patients insuffisants cardiaques, et dimi-
nue 'efficacité et la sécurité des AVK en
réduisant le temps passé al’équilibre. Sa
prise en charge thérapeutique demeu-
rait incertaine, deux attitudes étant pos-
sibles:le contréle durythme ou le simple
controle de la fréquence cardiaque. Ces
deux attitudes ne s’opposent pas, elles
sont complémentaires. Il est également
nécessaire de prendre en charge les fac-
teurs favorisants de la FA et de débuter
une anticoagulation curative selon le
score CHA,DS, Vasc afin de prévenir les
évenements thromboemboliques. Jusqu’a
présent, la stratégie de controle durythme
ne s’était pasrévélée supérieure a celle du
controle de la fréquence pour réduire la
morbi-mortalité au cours del'insuffisance
cardiaque selon I'étude AFFIRM [2].

Chez un patient en FA avec signes d’IC
ou avec dégradation de la fraction d’éjec-
tion du ventricule gauche (FEVG) [3], des
bétabloquants a faibles doses peuvent
étre utilisés ainsi que ’amiodarone chez
les patients instables, en raison des effets
proarythmogenes ou inotropes négatifs
des autres antiarythmiques [3]. L'ajout
de digoxine est également envisageable
afin d’obtenir une fréquence de repos
<110 bpm. De plus, le traitement de
I'insuffisance cardiaque associe des IEC
ou ARA 2 qui préviennent le risque de
FA [4, 5]. En revanche, le traitement par
bétabloquants a montré une efficacité
chezles patients en rythme sinusal mais
paschezles patientsen FA [6]. Quantala
stratégie de controle du rythme, une car-
dioversion électrique est proposée chez
les patients instables sur le plan hémo-
dynamique et, en ’absence d’instabilité
hémodynamique, le contrdle durythme
peut faire appel ala cardioversion médi-
camenteuse ou électrique [3].

L'utilisation des techniques d’ablation
semblait donc séduisante, le retour en

sinusal étant associé a une augmentation
de la fraction d’éjection, a une amélio-
ration de la qualité de vie et de la per-
formance a I’effort. L'étude AATAC-HF
[7] a inclus 203 patients présentant
une FA persistante et une insuffisance
cardiaque a fraction d’éjection réduite
(ICFEr, FE <40 %), en stade III de la
NYHA, appareillés d'un défibrillateur
automatique implantable avec ou sans
resynchronisation, naifs d’amiodarone
ou sous une faible dose de cet antiaryth-
mique. En comparaison au traitement
par amiodarone et aprés un suivide 1 a
6 mois, ’ablation des veines pulmonaires
—associée dans 80 % des cas a la réali-
sation de lésions additionnelles et dont
une deuxiéme procédure était autorisée
dans les 3 mois suivant la premiére —
adiminué de 2,5 foislerisque derécidive
de FA (critére primaire), le maintien en
rythme sinusal étant associé a un gain de
9,6 % delaFEVG. De plus, dansle groupe
ablation, une diminution significative du
risque d’hospitalisation urgente de 45 %
et du risque de déces de 50 % avait été
observée, ce quirestaita confirmer parun
essai spécifique:1’étude CASTLE-AF [8].

Cetessaiainclus 363 patients présentant
une ICFEr (FE < 35 %, en classe Il ou plus
delaNYHA) et une FA symptomatique,
paroxystique ou persistante, aprés échec
ou intolérance d’un antiarythmique,
implantés d’un défibrillateur automa-
tique, avec ou sans stimulation multisite
et suivis par télésurveillance a domicile.
Apres randomisation, 179 patients ont
été traités par ablation, comportant sys-
tématiquement une isolation des veines
pulmonaires, associée ou non a d’autres
lésions additionnelles selon la décision
de ’opérateur — procédure pouvant étre
répétée en cas de récidive — et 184 par
traitement conventionnel. Il s’agissait de
patients relativement jeunes, 62 ans en
moyenne, le plus souventenstadeIIdela
NYHA, présentant majoritairement une
FA persistante, trés bien traités et rece-
vant trés souvent del’amiodarone. Apres
un suivi médian de 37,8 mois, le critére
primaire, associant les déces totaux et
les hospitalisations pour aggravation de

I'insuffisance cardiaque, est significati-
vement réduit de 38 % dans le groupe
ablation, réduction portant autant sur
la mortalité toute cause (-47 %) que sur
les hospitalisations (-44 %). Parmi les
critéres secondaires, on observe une
réduction significative de 51 % de la
mortalité et de 28 % des hospitalisa-
tions cardiovasculaires. Ce bénéfice est
associé a une majoration de la fraction
d’éjection de 5 % la premiére année et de
8 % ala fin de I'étude et & une diminu-
tion d’environ 50 % de la charge en FA
qui se maintient au long cours, avec un
suivi pouvant atteindre 5 ans. L’analyse
en sous-groupes révele une homogé-
néité des résultats, notamment quels
que soient la classe de la NYHA ou le
type de FA. Les effets secondaires sont
attendus et rares avec, dans le groupe
ablation, 3 épanchements péricardiques,
3 hématomes séveres mais moins d’AVC.
11 faut toutefois noter qu’il existe moins
de bénéfice de I’ablation de FA chez
les patients ayant une FEVG < 25 %, ce
qui suggere que ce sont les populations
les moins graves qui tirent bénéfice de
I’ablation de FA.

Bien que ces résultats favorables n’aient
pas été confirmés en intention de trai-
ter dans la population générale par I’es-
sai CABANA, cette petite étude par le
nombre de patients inclus, confirmant
les données de ’essai AATAC-HF en
démontrant une amélioration considé-
rable du pronostic des patients présen-
tant une ICFEr et une FA apres ablation
parradiofréquence, pourrait bouleverser
nos pratiques a condition d’une bonne
sélection des patients auxquels pro-
poser une telle procédure. Il faut donc
utiliser de bons facteurs prédictifs de
succes de l’ablation comme 1’age du
patient, la taille de ’oreillette, ’'ancien-
neté delaFA, ’association a de 'HTA et
discuter du rapport bénéfice/risque de
la procédure. L'ablation de la FA peut
donc étre utilisée comme traitement de
contréle du rythme afin de restaurer et
de maintenir un rythme sinusal chez les
insuffisants cardiaques présentant une
FA paroxystique ou persistante, en cas
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d’échec ou d’intolérance aux traitements
antiarythmiques [3].

Une méthode ablative peut étre propo-
sée précocement en premiere ligne de
traitement pour un groupe sélectionné
de patients présentant une FA paroxys-
tique, notamment en cas de cardiomyo-
pathie rythmique [3]. On pourrait donc
différencier deux types de patients en
FA présentant de I’'insuffisance car-
diaque a FEVG altérée:

—des patients jeunes avec une car-
diomyopathie dilatée d’origine non
ischémique présentant une FA inci-
dente symptomatique avec une OG
non dilatée ni fibrosée, sans comorbi-
dités, population qui tire bénéfice de la
radiofréquence de FA;

—des patients 4gés aux multiples comor-
bidités présentant une FA ancienne,
asymptomatique, dans un contexte de
cardiopathie ischémique avec OG dila-
tée, pour lesquels il préférable de propo-

serun controle dela fréquence cardiaque
par bétabloquants ou par I'implantation
d’un pacemaker biventriculaire avec réa-
lisation d'uneablation dunceud auriculo-
ventriculaire.

Les centres d’insuffisance cardiaque et
de rythmologie doivent donc plus que
jamais travailler ensemble et confirmer
ces premiéres données par un essai thé-
rapeutique d’envergure.
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Hypertension pulmonaire postcapillaire : du nouveau dans les

recommandations ?

D’aprés les communications de J.L. Vachiery, E. Berthelot, N. Lamblin et F. Bauer.

est une atteinte physiopatho-

logique qui peut impliquer
de multiples conditions cliniques et
qui complique dans 80 % des cas une
maladie cardiaque ou respiratoire. Elle
est définie par une augmentation de la
pression artérielle pulmonaire moyenne
(PAPm) > 25 mmHg, mesurée lors d'un
cathétérisme droit, dont la réalisation
est nécessaire pour confirmer le dia-
gnostic et éliminer les diagnostics dif-
férentiels. LHTP peut étre précapillaire
si les pressions capillaires pulmonaires
(PCP) sont <15 mmHg ou postcapil-
laire si celles-ci sont > 15 mmHg, que
les résistances vasculaires pulmonaires
(RVP) sont < 3 UW et que le gradient de
pression diastolique (PAPd- PCP) est
<7 mmHg. UHTP peut étre combinée,

I ¥ hypertension pulmonaire (HTP)

c’est-a-dire pré- et postcapillaire: les
RVP sont > 3 UW et le gradient de pres-
sion diastolique est > 7 mmHg. Un test
de provocation par remplissage (pour
une PAPm > 18 mmHg) peut permettre
de démasquer une HTP et apporter une
aide supplémentaire dans la démarche
diagnostique. Que I’HTP soit pré- ou
postcapillaire, ’évolution et le pronostic
sont défavorables.

Il existe toujours un débat et une contro-
verse afin de déterminer, parmi toutes
les variables, laquelle constitue le
meilleur marqueur de la maladie pul-
monaire et laquelle prédit le mieux le
pronostic. LHTP est souvent un symp-
tome de ’affection causale, ce n’est pas
une maladie. Elle nécessite donc une
évaluation multidimensionnelle. Un

petit nombre de patients (5 & 10 %) pré-
sente un remodelage vasculaire, une
limitation de la capacité d’effort plus
prononcée et un pronostic plus grave.

L’HTP est classée en 5 groupes qui ont
chacun une présentation clinique, des
mécanismes physiopathologiques, des
caractéristiques hémodynamiques ainsi
que des stratégies thérapeutiques simi-
laires:

—le groupe 1 correspond a I’hyperten-
sion artérielle pulmonaire (HTAP) dont
les étiologies sont multiples a savoir
idiopathique, héréditaire, iatrogéne
(médicaments, radiothérapie...), patho-
logie auto-immune ou infectieuse,
pathologie veino-occlusive, en ’absence
d’autres causes d’hypertension pulmo-
naire comme une maladie pulmonaire,
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I’hypertension pulmonaire thrombo-
embolique chronique ou d’autres étiolo-
giesrares;

—le groupe 2 correspond a I'HTP qui
complique les pathologies du cceur
gauche;

—le groupe 3 correspond a 'HTP qui
complique les pathologies respiratoires
et’hypoxie;

—le groupe 4 correspond a I’'HTP post-
embolique et autres causes d’obstruction
artérielle;

—le groupe 5 correspond a I'HTP dont
les mécanismes physiopathologiques ne
sont pas clairs ou plurifactoriels.

L’insuffisance a cardiaque a fraction
d’éjection préservée (ICFEP) est un
nouveau paradigme physiopatholo-
gique connu depuis quelques années.
L’apparition de ’'HTP dans cette entité
partage les mémes mécanismes phy-
siopathologiques que I'HTP du groupe
2. Le profil clinique (au sens large)
permet de déterminer une probabilité
prétest d’HTP du groupe 2, qui doit étre
intégrée dans une démarche diagnos-
tique. L’hypertension systémique et
la dysfonction vasculaire aboutissent
a I’apparition d’une hypertrophie du
ventricule gauche concentrique etal’ap-
parition de fibrose. Cela entraine une
dysfonction diastolique responsable
d’une hypertension atriale gauche. Une
fois les capacités de remodelage du VG
atteintes, apparait la dysfonction systo-
lique du VG qui, en retentissant sur la
circulation pulmonaire, est a I’origine
de 'HTP [1]. En effet, dans I'insuffi-
sance cardiaque (IC), 'HTP est associée
aunremodelage vasculaire pulmonaire
global. La sévérité de ’'HTP est plus
particulierement corrélée a un épaissis-
sement veineux de I’intima des petits
vaisseaux intermédiaires, similaire aux
modifications observées danslamaladie
veino-occlusive [2].

Le diagnostic d’"HTP est un véritable
enjeu parce que la mise en place d’une
thérapeutique adaptée en découle.
Devant toute dyspnée inexpliquée,
chaque patient doit bénéficier d'un exa-

men clinique, d’'un dosage du BNP et
d’une échographie cardiaque transtho-
racique (ETT). ETT est un examen de
dépistage de ’'HTP, les PAPs peuvent étre
estimées sur le flux d’insuffisance tricus-
pide (IT) qui est présent dans 75 % des
cas. En effet, une Vmax de I'IT > 3,2 m/s
est associée a une trés haute probabilité
d’HTP. En I’absence de flux d’IT, les
PAPm et PAPd peuvent étre estimées
sur le flux pulmonaire. De plus, il existe
un certain nombre de signes échogra-
phiques évocateurs d’"HTP, comme par
exemple une dilatation du ventricule
droit (rapport diametre VD/VG > 1),
une encoche systolique sur le flux
Doppler dans I'infundibulum pulmo-
naire, 1’aplatissement du septum et
I'inversion de la courbure en protodias-
tole, la dilatation de I’artére pulmonaire
(diameétre > 25 mm), une veine cave
inférieure dilatée (> 21 mm de diameétre)
avec diminution du collapsus respira-
toire (< 50 %) ainsi qu'une dilatation
de D’oreillette droite (S > 18 cm?). Le
gold standard pour le diagnosticreste la
réalisation d'un cathétérisme droit qui
confirme I’existence d’une HTP et per-
met la classification de celle-ci. Un test
de remplissage et/ou de vasodilatation
peut étre réalisé durant le cathétérisme.
Le diagnostic reste malgré tout difficile
car les anomalies physiopathologiques
sont de large spectre.

L’hypertension pulmonaire est indis-
cutablement un marqueur de gravité
dans I'IC. L'existence d’une vasculo-
pathie pulmonaire irréversible “fixée”
au cours de l'insuffisance cardiaque est
incertaine. Si elle existe, sa définition
hémodynamique est inconnue. A ce
jour, aucun traitement spécifique de
I'HTP n’a démontré de fagon formelle
une amélioration significative des évé-
nements et du pronostic. Cependant,
dans I'HTP du groupe 2, il est recom-
mandé I'introduction d’un traitement
diurétique pour éviter les symptomes
en lien avec la congestion [3]. Une
oxygénothérapie longue durée doit
étre instaurée s’il persiste sur les gaz
du sang une PaO, en air ambiant <60

mmHg. Les mesures hygiéno-diété-
tiques préconisées habituellement
dans I'IC ainsi que la correction de la
carence martiale + ’anémie associée
sont également recommandées. Les
comorbidités cardiovasculaires et non
cardiovasculaires (syndrome d’apnée
obstructive du sommeil, obésité...)
associées doivent étre prise en charge.
Un traitement par inhibiteur calcique
peut étre proposé aux patients ayant
une HTP idiopathique, héréditaire ou
iatrogene qui présentent une réponse
positive au test de vasoréactivité. Chez
les patients non éligibles au traitement
par inhibiteur calcique (groupe 1), le
traitement de I’'HTP repose sur 1'utili-
sation de 3 classes thérapeutiques: les
antagonistes des récepteurs de I’endo-
théline, les inhibiteurs de la phospho-
diestérase type 5 et les analogues de la
prostacycline. Ces traitements peuvent
étre utilisés seuls ou de fagon combi-
née, ce qui a ’avantage de pouvoir agir
sur les 3 voies de signalisation impli-
quées dans ’'HTP. Une transplantation
pulmonaire doit étre envisagée chez les
patients ayant une réponse inadéquate
sous traitement médical maximal.

L’HTP touche une population trés hété-
rogéne et est responsable d’une morbi-
mortalité importante. Le diagnostic
n’est pas toujours évident et implique la
réalisation d’un cathétérisme cardiaque
droit. La prise en charge doit étre faite
dans un centre de référence.
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Transplantation ou assistance circulatoire longue durée:
quelle stratégie pour les patients en insuffisance cardiaque terminale ?

D’aprés les communications de S. Varnous, M.F. Seronde et R. Dorent.

cal et interventionnel de I'IC a

changé et modifié le profil des
patients orientés vers la transplantation
cardiaque avec des recommandations
européennes qui ont clarifié la prise en
charge en 2016. Le choix entre la mise
en place d’une assistance cardiaque ou
la transplantation reléve d'un débat dif-
ficile et repose sur des équipes spéciali-
sées faisant intervenir la Heart Team de
I'insuffisance cardiaque.

| a progression du traitement médi-

La médiane de survie post-greffe est de
10 a 12 ans et la transplantation béné-
ficie d’'une survie a 1 an de 80 %. Les
criteres d’éligibilité restent inchangés.
Cependant, au cathétérisme droit, des
tests de réversibilité doivent étre réali-
sés lorsque les PAPS sont > 50 mmHg, le
gradient transpulmonaire > 15 mmHg et
lesRAP >3 UWood. Quand lesRAP sont
>4 UW, ce qui contre-indique la greffe,
I'implantation d une assistance circula-
toire permanente (LVAD) permet de les
faire baisser et conduit a une améliora-
tion permettant d’envisager la transplan-
tation dans de bonnes conditions et avec
desrésultats satisfaisants. La question de
I’age a été abordée, celui-ci ne disqualifie
pas un patient pour la transplantation
mais une vigilance accrue estrecomman-
dée aprés 70 ans avec des critéres plus
sélectifs pour le receveur. Cependant,
la survie médiane tombe a 8 ans seule-
ment. Il est ainsi évoqué la possibilité
d’une liste de programme alternatifavec
des donneurs plus 4gés. De méme, I’age
ne doit pas étre un frein a I'implanta-
tion d’une assistance circulatoire per-
manente, les dispositifs de LVAD restant
possibles avec un risque hémorragique
un peu plus élevé. Une étuderandomisée
dans la tranche d’age 60-70 ans pourrait
étre proposée en comparant I’implanta-
tion d'une LVAD versusune transplanta-
tion cardiaque.

Laplace des comorbidités a également été
abordée avec notamment I’analyse de la
fonction rénale qui doit faire discuter une
double greffe des lors que le débit de filtra-
tionglomérulaire est inférieura 30 mL/min.
La transplantation combinée cceur/rein
est méme plus intéressante en termes de
résultat qu'une transplantation ceeur seul.

Qu’en est-il des problémes carcinolo-
giques ? Leur prise en charge a évolué
avec des techniques curatives moins
invasives qui permettent de finaliser la
décision, au cas par cas avec 1’équipe
d’oncologie. Tout le monde s’accorde
a penser qu’il faut aussi améliorer le
dépistage en postgreffe. Ainsi, la prise
en charge multidisciplinaire permet de
mieux appréhender le probléme des
comorbidités traitables: cancer.

Dans cette démarche médicale, la ques-
tion principale est cette de I’attente d’un
cceur ou bien la stabilisation par LVAD
en bridge. D’une équipe a 'autre, les
attitudes sont variées mais il ne faut pas
hésiteraimplanter une LVAD sil’onnote
une détérioration dun patient inscrit sur
liste au risque d’étre proactif trop tardi-
vement. Les données issues de I’analyse
delatransplantation cardiaque, depuisla
modification au 1°* Janvier 2018 du score
derépartition des greffons, montrent que
ces nouvelles régles ont modifié les pra-
tiques et conduitaunebaisse de 15 % des
activités de transplantation cardiaque en
France en 2018, avec un retentissement
sur les implantations d’assistances cir-
culatoires permanentes alors que la pro-
gression des LVAD en France aux cours
des derniéres années commencait a étre
significative. Ainsi, plus de 20000 dispo-
sitifs ont été implantés durant les 10 der-
niéres années, que ce soit en attente de
greffe (BTT) oude plusen plus enimplan-
tation définitive (DTT). Lerésultat de ces
implantations est clairement lié a la pré-

carité du patientau moment de I'implan-
tation graduée par le score INTERMACS
qui montre desrésultats moins bons chez
les patients les plus séveres. D’ou I'im-
portance d’adresser suffisamment t6t
les patients aux centres experts pour un
bilan approfondi et une meilleure sélec-
tion et pourrencontrer les médecins et les
chirurgiens en charge de cesactivités afin
de pouvoir, le cas échéant, bénéficier de
ces technologies, certes agressives, mais
dans les meilleures conditions. Sur les
20000 implantations dans le monde,
76 % concernaient des hommes et pour
45 % dansun contexte de BTT. Au stade
de I'insuffisance cardiaque avancée,
ces dispositifs font mieux que le traite-
ment médical avec des évolutions tech-
nologiques sur I’hémocompatibilité,
notamment (HeartMate 3), et une survie
qui s’améliore jusqu’a 86 % a 6 mois et
77,9 % a 24 mois MOMEMTUM 3). Des
complications persistent évidemment:
infections, thromboses, AVC, hémorra-
gies et insuffisance cardiaque droite. I1
faut reconnaitre que peu de patients sur-
vivent a long terme sans complications,
méme si la plupart sont bien maitrisées
par les équipes spécialisées.

Les perspectives dans ce domaine
reposent sur la simplification des voies
chirurgicales grace a la miniaturisation
des dispositifs, les capacités de récupé-
ration myocardique qui pourraient étre
facilitées par la régénération cardiaque,
la technologie de la drive line, 1a pos-
sibilité de double assistance (droite et
gauche), I'implantation de batteries
internes rechargeables et la télésur-
veillance grace au dispositif implanté.
Enfin, dans cette sous-discipline de I'in-
suffisance cardiaque, plus que jamais,
le patient est au centre de la prise de
décision et son éducation thérapeutique
est primordiale pour assurer son avenir
along terme.
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La maladie de Fabry dans la pratique courante du cardiologue

D’aprés les communications de P. Charron, N. Lamblin et O. Lidove.

die progressive multisystémique

héréditaire, de surcharge lysoso-
male, dont la transmission est liée a I'X.
11 s’agit d’un trouble du métabolisme des
glycosphingolipides due & une activité
déficiente (ou absente) de I’alpha-galac-
tosidase A lysosomale, liée a des muta-
tions dans le gene GLA codant pour
I’enzyme alpha-galactosidase A.

I a maladie de Fabry est une mala-

Le tableau clinique est variable avec
différentes atteintes possibles dont les
plus fréquentes sont I’atteinte cardiaque
(CMH), l’atteinte neurologique (AIT,
AV(C),I’atteinte rénale (protéinurie, insuf-
fisance rénale terminale), ’atteinte der-
matologique (angiokératomes), ’atteinte
ophtalmologique (cornée verticillée), les
acroparesthésies ainsi que ’hypohidrose
ou l’anhidrose. Les atteintes rénales et
neurologiques sont promorbides, mais
c’est ’atteinte cardiaque qui reste la pre-
miére cause de déces dans la maladie
de Fabry. La présentation de cette mala-
die peut parfois méme étre restreinte
au ceeur: il s’agit de formes moins pré-
coces alocalisation variable dénommées
“variantes cardiaques”.

La maladie de Fabry n’est pas rare
puisqu’elle concerne 1 a 2 % des
hommes avec une CMH, dont le pro-
nostic reste sévere. En effet, 75 % des
déces sont d’origine cardiovasculaire
dont 67 % en lien avec une mort subite.
La surcharge lysosomale liée au déficit
enzymatique entraine une hypertro-
phie cellulaire responsable de I’aspect
de CMH mais est également a I’origine
de troubles conductifs. Lalyse cellulaire
par apoptose ou nécrose ainsi que I’at-
teinte endothéliale microvasculaire sont
responsables de’apparition de zones de
fibrose proarythmogene. Un diagnostic
précoce de maladie de Fabry est essen-
tiel du fait de I'existence d’un traitement
médical efficace devant étre initié avant
I’apparition d’une fibrose irréversible.

Chez un patient connu pour une mala-
die de Fabry avec atteinte extra-cardio-
logique, I’atteinte cardiaque doit étre
recherchée. Les circonstances de décou-
verte peuvent étre variables: il peut s’agir
d’une découverte fortuite, d’un bilan
étiologique de CMH, de I’apparition
de troubles conductifs ou de troubles
du rythme, de symptomes a type de
dyspnée, douleur thoracique, syncope
ou palpitations. Certains patients sont
néanmoins asymptomatiques sur le plan
cardiovasculaire.

Devant toute suspicion d’atteinte car-
diaque dans le cadre d’'une maladie de
Fabry, il convient de réaliser:

—un ECG qui estrarement normal dans ce
contexte. On note cependant la présence
d’anomalies aspécifiques, comme ’appa-
rition précoce d'un PR court, de troubles
de larepolarisation ou plus tardivement,
I’apparition d’'une HVG électrique, de
troubles conductifs (bloc de branche ou
BAV) ou d’arythmies ventriculaires;
—une échocardiographie (ETT) qui peut
mettre en évidence une CMH le plus sou-
vent symétrique, concentrique, modé-
rée (< 20 mm). Il est possible d’avoir
un simple remodelage concentrique
avec une masse normale ou un aspect
asymétrique a prédominance septale
dans moins de 10 % des cas. Il peut
exister dans de rares cas une obstruction
sous-aortique avec SAM au repos. La
fonction systolique VG est trés souvent
conservée et une anomalie de la fonction
diastolique sous forme de trouble de la
relaxation est fréquemment constatée.
Il peut exister de fagon moins marquée,
dans 25 a 30 % des cas, une atteinte du
VD sous forme d’hypertrophie. La préva-
lence de I’atteinte échocardiographique
augmente avec ’age, elle est présente
chez 45 % des patients au diagnostic
puis concerne plus de 70 % des patients
au cours de I’évolution de la maladie.
Il n’existe cependant aucun signe
échographique pathognomonique de

I’atteinte cardiaque dans la maladie de
Fabry. Certains parametres montreraient
cependant un intérét dans le diagnostic
précoce de la maladie de Fabry comme
le Doppler tissulaire avec une diminu-
tion de ’onde S a ’anneau mitral ou le
strain longitudinal global (SLG) altéré
de fagon indépendante de I’hypertro-
phie du VG;

—une IRM qui peut mettre en évidence
des anomalies durehaussement tardif du
gadolinium a tropisme inféro-latéral et
des segments de la base. Il existerait une
corrélation entre la localisation des ano-
malies du rehaussement tardif a I'IRM
et ’altération du SLG a ’ETT. On note
également en cas d’atteinte cardiaque un
raccourcissement du T1 mapping.

Face aux différentes anomalies précé-
demment citées, la confirmation du
diagnostic de maladie de Fabry se fait
chez ’homme par un dosage de I’acti-
vité del’alpha-galactosidase A, puis par
un génotypage (confirmation et intérét
préthérapeutique) et, chez la femme,
par la réalisation d’un génotypage du
géne GLA d’emblée. La confirmation
de la maladie de Fabry, la recherche des
différentes atteintes et la prise en charge
thérapeutique relévent toujours d’un
centre expert en maladie rares et pluri-
disciplinaire.

Concernant la prise en charge thérapeu-
tique, il existe deux types de traitements
envisageables:

—la mise en place d’'une enzymothé-
rapie de substitution qui a un effet sur
la douleur et permet la stabilisation de
I’atteinte cardiaque et rénale si elle est
débutée a temps. Elle n’a par contre pas
d’effet sur le systéme nerveux central et
possede un potentiel immunogene;
—un traitement par chaperon pharmaco-
logique (Migalastat) qui permet de res-
taurer l’activité endogéne de I’enzyme
(restaure sa conformation et permet son
internalisation au sein de la cellule). 11
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s’agit d’un analogue naturel du GL-3. I
permet une stabilisation de la fonction
rénale, une réduction de la masse du
VG ainsi qu'une diminution du nombre
d’événements cardiovasculaires. Il faut
toutefois noter qu’il est indispensable
de connaitre la mutation génétique du
patient avant ’instauration de ce type
de traitement car ce traitement ne fonc-
tionne pas sur certaines mutations consi-

dérées comme “résistantes”. De plus, il
peut exister des mutations sur le géne
GLA sans maladie de Fabry associée du
fait de nombreux polymorphismes. Une
biopsie endomyocardique peut étre dis-
cutée pour éliminer le diagnostic.

Ainsidonc, lamaladie de Fabry est une
maladie chronique dont le diagnostic
précoce est primordial pour permettre

Premiéres données du registre FRENSHOCK

D’aprés la communication de F. Roubille.

par le groupe USIC de la SFC sur

une période de 6 mois en France
entre avril et octobre 2016. Afin de pou-
voir étre inclus, les patients devaient pré-
senter au moins un critére de bas débit
cardiaque défini par une PAS < 90 mmHg
ou la nécessité de maintenir un traite-
ment inotrope ou vasopresseur et/ou un
bas débit cardiaque (Ic < 2,2 L/min/m?)
mis en évidence par échocardiographie
ou cathétérisme droit; un critere de
surcharge gauche et/ou droite définie
par la clinique, I'imagerie (RT ou TDM
thoracique), la biologie (élévation des
peptides natriurétiques [NT-proBNP
> 900 pg/mL ou BNP > 400 pg/mL]),
I’échocardiographie et/ou le cathété-
risme droit; et un critére de malperfusion
d’organes défini cliniquement ou par la
biologie (défaillance rénale ou hépatique
ou élévation du lactate).

| eregistre FRENSHOCK a été réalisé

Cette définition innovante du choc car-
diogénique (CC) a ainsi permis d’inclure
certains patients oubliés jusqu’alors, a
savoir ceux avec défaillance droite iso-
lée mais également ceux en bas débit
cardiaque sans hypotension mais qui
remplissent les critéres de surcharge et
de malperfusion.

Ainsi 772 patients présentant un CC ont

été inclus. Il s’agit d’un des plus gros
registres prospectifs de CC au monde,

quelle qu’en soit I’étiologie, et qui per-
met déja d’avoir une image du CC en
France, dans la vraie vie. Les patients
sont majoritairement des hommes avec
un dge médian de 66 ans, signant une
pratique de tous les jours. Les facteurs
derisque cardiovasculaire sont fréquents
mais prés d’un tiers des patients n’en
présentaitaucun. Il s’agissait de patients
comorbides, avec notamment de fré-
quents antécédents de revascularisation
myocardique (22 % d’angioplasties),
d’AOMI (12 %), d’insuffisance rénale
(21 %), d’AVC (8 %) et de BPCO (6 %).
Les patients étaient connus pour une car-
diomyopathie dans plus de 55 % des cas,
principalement d’étiologie ischémique
(53 %). Leurs traitements antérieurs
étaient en accord avec ces antécédents
avec fréquemment des antiagrégants
(aspirine 38 %), des statines (37 %), des
bétabloquants (41 %), des bloqueurs du
systéme rénine angiotensine (40 %) et
des diurétiques (furosémide 49 %).

Demanieére trés intéressante, le diagnos-
tic de CC était majoritairement posé en
se basant sur des critéres purement cli-
niques (> 80 % des cas) avec une place
majeure de I’échocardiographie (> 70 %
des cas) et un role faible de 1’évalua-
tion hémodynamique invasive (moins
de 10 %). L’évaluation échocardio-
graphique de ces patients a permis de
mettre en évidence la prédominance de

une bonne efficacité du traitement. I1
existe différents types d’atteintes dans
cette maladie mais le pronostic de
I’atteinte cardiaque reste sombre. La
confirmation, le bilan viscéral complet
et la prise en charge de cette maladie
doivent se faire dans un centre expert
au sein d’une équipe pluridiscipli-
naire. Une évaluation a long terme est
indispensable.

la défaillance biventriculaire avec une
FEVG médiane de 26 % et une fonction
systolique ventriculaire droite normale
pour seulement 1/3 des patients.

Contrairement aux registres déja publiés,
les investigateurs pouvaient donner
jusqu’a 3 facteurs déclenchants par
patient afin de s’approcher des condi-
tions réelles de la pratique clinique.

Les CC non ischémiques étaient pré-
dominants puisque les CC considérés
d’étiologie ischémique nereprésentaient
que 42 % de la population totale (68 %
des IDM de type 1 et 32 % des IDM de
type 2). Les principales autres causes de
CC étaient les arythmies supraventricu-
laires (15 %) ou ventriculaires (14 %), les
facteurs déclenchants infectieux (14 %),
les causesiatrogenes (7 %) ou encore les
défauts d’observance (4 %). Ainsi une
coronarographie n’était réalisée pen-
dant ’hospitalisation que chez 52 %
des patients et s’avérait pathologique
dans 81 % des cas, avec une répartition
homogeéne des statuts mono, bi ou tri-
tronculaires.

FRENSHOCK et sa définition innovante
du CC, permet une premiére approche
descriptive du CC dans la vraie vie. Nul
doute queles futures analyses apporteront
plus deréponses et de pistes pour 'avenir
de la prise en charge de ces patients.



