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Sarcoidose cardiaque :
Intéret de I'IRM
cardiaque .o
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Centre hospitalier de Corbie. France

Résumé:

Le diagnostic précoce de sar-
coidose cardiaque (SC) reste
difficile en raison de symp-
tomes aspécifiques et de sen-
sibilité/spécificité limitées des
techniques d'imagerie de pre-
miére intention.

L'IRM cardiaque (et la tomogra-
phie par émission de positons
couplée a une tomodensitomé-
trie (PET/CT) )a permis d’amélio-
rer la détection de la SC.

Introduction :

La sarcoidose est une maladie
chronique systémique granu-
lomateuse avec une possible
atteinte multi-organe.

Bien que l'étiologie reste in-
certaine, I'hypothése la plus
probable serait une interac-
tion entre des prédispositions
génétiques et une exposition
environnementale a un anti-
géene inconnu.

L'’élément histologique typique
de la sarcoidose : le granulome
sans nécrose caseeuse.

L'atteinte cardiaque est respon-
sable de 13-25 % de I'ensemble
des décés liés a la sarcoidose.

La prévalence générale est
estimée entre 4,7 et 64 cas
par 100 000 habitants ; elle

apparait plus élevée chez les
Européens du nord et les Afro-
Américains, ainsi que chez les
femmes de 20 a 40 ans.

Diagnostic clinique, élec-
trique et échographique
(figure 1):

La sarcoidose cardiaque est une
complication rare mais potentiel-
lement grave de la sarcoidose, la
menace principale étant la mort
subite (MS) par bloc auriculo-
ventriculaire (BAV) complet ou
tachycardie ventriculaire (TV).
Les troubles du rythme peuvent
se développer sur un processus
granulomateux ou fibreux.

Les anomalies électriques sont
principalement des troubles
de conduction auriculo-ventri-
culaires ou intraventriculaires
et les troubles du rythme ven-
triculaires.

Echocardiographiquement,
I'atteinte cardiaque peut se
traduire par une dilatation et
une dysfonction systolique du
VG, une dysfonction diasto-
liqgue, un épaississement des
parois, un anévrisme ventri-
culaire et/ou un épanchement
péricardique. On peut avoir
également une dysfonction
du ventricule droit (VD) secon-
daire a la pneumopathie.

L'IRM cardiaque et le TEP/TDM
ont permis le diagnostic pré-

coce, l'évaluation de l'étendue
de la maladie, ainsi que le suivi
et l'évaluation de la réponse au
traitement immunosuppresseur.

L"IRM : Au stade d'inflamma-
tion, on note un hypersignal
T2 (suggestives d’un cedéme),
un épaississement localisé de
la paroi ou a des anomalies de
la cinétique segmentaire.

Au stade de fibrose, on note
la présence d'un amincisse-
ment des parois et celle d'un
rehaussement tardif au gado-
linium (RT) sans distribution
coronaire (c'est-a-dire épar-
gnant l'endocarde), souvent
médiopariétale, parfois sous
épicardique, de forme linéaire
ou arciforme (figure 1), prédo-
minant dans la paroi libre du
VG et la base ou le versant VD
du septum.

Figure 1:1RM cardiaque avec RT en
antérolatérale médiopariétale sous
forme arciforme
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Une technique de mapping
T2 pourrait améliorer les per-
formances de I'IRM, mais elle
n'est pas disponible dans tous
les appareils

La TEP/TDM au "*F-FDG (fluo-
rodésoxyglucose marqué au
fluor-18) permet de donner
une information utile sur l'ex-
tension et l'activité inflamma-
toire. L'accumulation du '8F-
FDG dans la sarcoidose, qui est
caractérisée par la présence
de granulomes non caséeus,
est liée a la présence d'un infil-
trat cellulaire inflammatoire
a haute activité glycolytique
afin de satisfaire aux besoins
énergétiques cellulaires. La
positivité de lI'examen repose
sur la mise en évidence d'une
captation myocardique focale
du "®F-FDG.

Ainsi, le diagnostic peut se
poser:

Soit par diagnostic histolo-
gique

Confirmation histologique
d'une infiltration granuloma-
teuse lors d'une biopsie myo-
cardique, en I'absence d'autres
causes identifiées

Soit par stratégie clinique

Le diagnostic de sarcoidose car-
diaque est probable en cas de :
1. confirmation histologique
d'une infiltration granuloma-
teuse lors d'une biopsie extra
cardiaque

2. positivité en présence d 'au
moins un criteére suivant :

- une cardiomyopathie ou
un bloc atrio-ventriculaire (
BAV ) répondant au traitement
stéroidien et/ou est immuno-
suppresseur

- une baisse inexpliquée de
la FEVG inférieure a 40 %
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- une tachycardie ventricu-
laire soutenue (spontanée ou
induite) inexpliquée

-un BAV Il de type Mobitz I,
ou de type lll

- la présence d'une captation
myocardique de type « patchy » a
laTEP/TDM au 18 F-FDG (selon
un pattern compatible avec la
SQ)

- la présence d'un foyer de
rehaussement tardif a I'IlRM
cardiaque (selon un pattern
compatible avec la SC)

- la présence d'une capta-
tion a la scintigraphie au gal-
lium 67 (selon un pattern com-
patible avec la SC)

3. Exclusion d'autres causes de
manifestation cardiaque

Chez qui et comment réali-
ser le bilan?

La Mort subite pouvant étre
une manifestation inaugurale
de la SC, le screening est d'une
importance capitale.

Face a un patient présentant
une sarcoidose extracardiaque
confirmée histologiquement,
I'évaluation de l'atteinte car-
diaque doit inclure la confir-
mation par imagerie, mais
aussi une recherche anam-
nestique de symptdémes car-
diaques (palpitations, syncope
et lipothymie) et la réalisation
d'un ECG, une ETT et éventuel-

lement un holterECG ce qui
permet de stratifier le risque
de survenue d'un événement
cardiaque (figure 2).

Traitement:

- Traitement spécifique de la
sarcoidose

La corticothérapie orale est le
traitement de référence, initia-
lement a la posologie de 1 mg/
kg/j.

Certains patients nécessite-
ront l'association a un agent
immunosuppresseur : métho-
trexate ou l'azathioprine ou
cyclophosphamide. A noter
que les anti-TNF sont contre-
indiqués en cas de classe fonc-
tionnelle NYHA HII/IV.

- Traitement symptomatique
cardiaque.

Le traitement a visée car-
diaque est primordial et ses in-
dications sont globalement les
mémes que celles en dehors
du contexte de sarcoidose,

Le traitement a visée ryth-
mique est essentiel : pace ma-
ker si BAV, implantation d'un
défibrillateur implantable en
prévention secondaire de TV.

>>>

Facteurs pronostiques de la sarcoidose cardiaque.

Classe fonctionnelle NYHA

Présence de signes d'insuffisance cardiaque

Existence d'une TV soutenue
Diamétre télédiastolique du VG
FEVG < 35 %

Présence et étendue du rehaussement tardif au gadolinium sur I'lRM cardiaque
Présence d'un rehaussement tardif au gadolinium biventriculaire

(ventricule gauche et droit)

Etendue et intensité de I'hyperfixation sur le *FDG TEP cardiaque

Figure 2 : facteurs pronostiques de la SC.
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Conclusion:

- Le diagnostic précoce de sar-
coidose cardiaque (SC) reste
un défi clinique en raison de
symptOmes aspécifiques et de
sensibilité/spécificité limitées
des techniques d'imagerie de
premiére intention

- L'évolution et le pronostic de
la SC sont étroitement liés a
I'instauration d’un traitement
immunosuppresseur précoce
et adapté

- Lutilisation combinée de
I'IRM cardiaque et de la TEP/
TDM au "F-FDG a permis
d’améliorer considérablement
la détection de la SC, I'évalua-
tion de lI'étendue de la maladie
ainsi que le suivi de la réponse
au traitement.
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