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Prise en charge d’un patient atteint de CMH



Cardiomyopathie hypertrophique

La CMH est principalement une maladie obstructive

Maladie génétique impliqguant au moins 11 genes codant
pour des myofilaments contractiles / > 2000 mutations de
sarcomeres identifieées

Prévalence : 1/500 a 1/200

Diagnostic basé sur | identification d’un VG hypertrophié,
non dilate, en I'absence d’une autre étiologie expliquant
cette hypertr ophie (cardiaque, métabolique, syndromique, systémique)

Répartition de cette hypertrophie est extrémement variable

|

Clinical Course and Management
of Hypertrophic Cardiomyopathy

Barry J. Maron, M.D



Définitions ASE 2022

Wall thickness =15 mm in the absence of other causes of

hypertrophy in a non-dilated left ventricle (LV) defines HCM. End
diastolic wall thickness =13 mm can be diagnostic if there is a

family history of HCM or a known disease-causing genetic
mutation.

Recommendations for Multimodality M) Check for updates
Cardiovascular Imaging of Patients with Hypertrophic
Cardiomyopathy: An Update from the American Society of
Echocardiography, in Collaboration with the American Society of
Nuclear Cardiology, the Society for Cardiovascular Magnetic
Resonance, and the Society of Cardiovascular Computed
Tomography



Figure 1. (A) Normal heart and the different types of hyper-
trophic cardiomyopathy: (B) basal, (C) midventricular, and (D)
apical.

Transapical Approach for Apical
Myectomy and Relief of Midventricular
Obstruction in Hypertrophic
Cardiomyopathy

Sameh M. Said, M.D.,* Hartzell V. Schaff, M.D.,* Martin D. Abel, M.D.,
and Joseph A. Dearani, M.D.,*



Physiopathologie

La CMH est principalement une maladie obstructive

2 causes a I’obstruction: hypertrophie septale et anomalies de la
valve mitrale

Insuffisance cardiaque (pEF HF) par obstruction a I’'éjection du
VG avec augmentation des pressions gauches, elles-mémes
aggravees par I'insuffisance mitrale et la dysfonction diastolique

Autres atteintes physiopathologiques: arythmies, ischémie,
dysfonction autonome, syndrome de von Willebrand acquis




EJECT :

Contraction du VG

Le flux sanguin vient presser le FAM

Physiopathologie
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Accuracy of Jet Direction on Doppler
Echocardiography in Identifying the Etiology
of Mitral Regurgitation in Obstructive
Hypertrophic Cardiomyopathy

Dustin Hang, MD, Hartzell V. Schaff, MD, Rick A. Nishimura, MD, Brian D. Lahr, MS, Martin D. Abel, MD,
Joseph A. Dearani, MD, and Steve R. Ommen, MD, Rochester, Minnesota; and Jacksonville, Florida



Obstruction dynamique

Obstruction sous aortique (en amont) DYNAMIQUE : fortes variations
selon les conditions de charge = variabilité des symptomes selon les
conditions physiologiques

Obstruction le plus souvent localisée au niveau de la LVOT, parfois
également a la région midventriculaire (10%)

Par convention, I'obstruction est définie par un Gmax = 30 mmHg (au
repos ou lors de manoeuvres provocatrices). Ce sont ces patients qui
sont a risques periopératoires.

En général c’est le seuil de Gmax = 50 mmHg qui est considére pour une
indication opératoire

2014 ESC Guidelines on diagnosis and
management of hypertrophic cardiomyopathy
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Cas particulier : 'obstruction midventriculaire

Environ 10% des patients

Souvent tres symptomatiques, risques de mort subite ou
d’évolution vers I’ IC + élevés

Ces patients nécessitent de hautes doses de BB ou inhib.Ca

Certains centres ont demontré I’efficacité d’une prise en charge
chirurgicale de cette pathologie par myomectomie



Obstruction intraVG

req.: 4.0 MHz/4.0 MHz
PS: 46.6/

Freq.: 4.0 MHz/4.0 MHz
FPS: 53.0




Obstruction dynamique : signes écho

2D : visualisation du rétrécissement LVOT (+/-VG) + SAM

CD : accélération du flux avec aliasing en mosaique (turbulence)

PWD en amont : « lobster claw »

CWD au travers de I'obstruction : flot en lame de sabre a Vmax élevée et
pic de Vmax retardé



Obstruction :signes doppler




/\ m e Début de systole
* Retrecissement
progressif de la
LVOT
e SAM jusgu’au
contact FAM-SIV

Coaptation Contact = obstruction




After Contact

VM au contact de SIV

Obstruction au flux d’amont :
PWD VG qui diminue

Majoration du gradient VG -
Ao et poursuite du
rétrécissement de la LVOT :
accelération du flux en CWD
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Lobster claw

» Lobster claw reflete TOBSTRUCTION du flux
dans le VG par le contact FAM-SIV

» Déf : chute de vélocité au PWD de 20 cm/s ou +

» Deétection : 25mm sous le point de coaptation
de la VM a 1cm du SIV pres de la ligne centrale
du flux couleur

Mid-systolic Drop in Left Ventricular Ejection
Velocity in Obstructive Hypertrophic
Cardiomyopathy—The Lobster Claw

Abnormality

Mark V. Sherrid, MD, FACC, David Z. Gunsburg, MD, and Gretchen Pearle, RDCS,
New York, New York

Journal of the American Society of Echocardiography
September 1997



oudds 2 «/+«1/1/°2
CW Focus=127mm
CW Gain= 14dB

Aortic Stenosis Obstructive Hypertrophic
Cardiomyopathy




548 Nagueh et al Journal of the American Society of Echocardiography
June 2022

Dagger-shaped LVOT velocity Symmetric LVOT velocity

Figure 14 Apical 3-chamber view. Two continuous-wave Doppler left ventricular outflow tract obstruction (LVOT) velocities from 2
patients with obstructive HCM: one (left) typical, late-peaking, concave to the left, and another (right) less common, more symmetric,
slow rising and peaking in mid-systole.



Autres signes écho

En aval : fermeture partielle prématurée de
la valve aortique durant la systole.

Cas extréme = développement d’un

anevrisme en apical VG (pression élevée =>
ischémie => anévrisme)

Apical

Reflections of Inflections
in Hypertrophic Cardiomyopathy

Surgical Myectomy

H H . . M: . Sherrid, M 2 ever-Pin M jay Shah, MD, Fa r, V
SubaOI'tIC, Mldventrlcular, and Aplcal Mark V. Sherrid, MD, Omar Wever-Pinzon, MD, Ajay Shah, MD, Farooq A. Chaudhry, MD

New York, New York
Anita Nguyen, Mg8s, Hartzell V. Schaff, mp*



Insuffisance mitrale

 Presque toujours liee au SAM (favorisé par des anomalies
anatomiques de la VM)

e |es principes thérapeutiques (et anesthésiques) de la CMH
s’appliquent, pas ceux de I'l|M !

e Jet typiguement dirigé en postérieur et latéral (méme si
d’autres directions sont possibles)
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Accuracy of Jet Direction on Doppler
Echocardiography in Identifying the Etiology
of Mitral Regurgitation in Obstructive
Hypertrophic Cardiomyopathy

Hartzell V. Schaff, MD, Rick A. Nishi i

mura, MD, Brian D. Lahr, MS, Martin D. Abel, N
ester, Minnesota; and Jacksonville, Florida



Systolic Anterior Motion

=> réduction de calibre LVOT =>

enturi entrainant le feuillet
ion de la LVOT

* Théorie initiale : hypertrophie
accéléeration du flot sanguin =
antérieur de la VM => IM et ob

 Théorie actuelle : le déclenchement du SAM précéde I’accélération
du flux systolique dans la LVOT. Début de systole : le flux sanguin
est dirigé + postérieurement (a cause de I’hypertrophie septale) vient
attaquer les bords libres des feuillets mitraux (VM + antérieure)
postéerieurement ce qui les déplace vers I'avant et donc vers la LVOT

Angle of Attack

Figure 2 Diagram of the LV ejection flowstream. The LV ejection
flowstream (curved arrows) strikes the mitral valve leaflets with

. ‘ . Ab liti f the Mitral A tus in H rtrophi
an angle of attack directed at their free margins. Ao, Aorta. o ardiormvopathy: Echocardloarsoie, .

Cardiomyopathy: Echocardiographic,
Reproduced with permission from J Am Coll Cardiol.?* LA, left Pathophysiologic, and Surgical Insights
Jeffrey J. Silbiger, MD, New York, New York

atrium.



SAM: Facteurs favorisants

® Physiologiques :

- diminution du volume VG (hypovolémie)

- diminution des résistances systémiques

- augmentation de lI'inotropisme

- augmentation de la chronotropie

® Anatomiques :

- LVOT étroite (< 2cm)

e - C-sept court (<25mm)
e - Angle mitro-aortique faible (<120°)

e -long FAM (>30mm) ou FPM (>15mm en PVM)

22 ECHO DIDACTICS

Echocardiographic Assessment of Systolic Anterior
Motion of the Mitral Valve

Brad J. Hymel, MD, and Matthew M. Townsley, MD



Freq.: 8.0 MHz/5.0 MHz
FPS: 53.4
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Traitement

Preventif : défibrillateur
1ere intention : béta-bloquants
2eme intention : diltiazem / vérapamil

Si insuffisant :

- inhibiteurs de la myosine : mavacamtem, aficamtem

- disopyramide : antiarythmique (inhib.canaux Na+), effet inotrope nég., augmente résistances

périphériques

- Septal Reduction Therapy : dans un centre d’expérience

CLINICAL PRACTICE GUIDELINES

2024 AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR
Guideline for the Management of Hypertrophic
Cardiomyopathy: A Report of the American Heart
Association/American College of Cardiology
Joint Committee on Clinical Practice Guidelines



Traitement

The NEW ENGLAND
JOURNAL of MEDICINE

CURRENT ISSUE Vv SPECIALTIES Vv TOPICS v

This content is available to subscribers. Subscribe now. Already have an accoun

| ORIGINAL ARTICLE f X in B ¥

Aficamten or Metoprolol Monotherapy for
| Obstructive Hypertrophic Cardiomyopathy

| Authors: Pablo Garcia-Pavia, M.D., Ph.D., Martin S. Maron, M.D., Ahmad Masri, M.D., Bela Merkely, M.D., Michael E.
Nassif, M.D., Maria Luisa Pefia-Pefia, M.D., Roberto Barriales-Villa, M.D., Ph.D., +26 , for the MAPLE-HCM
Investigators”  Author Info & Affiliations

| Published August 30, 2025 | N Engl ] Med 2025;393:949-960 | DOI: 10.1056/NE)Mo0a2504654 | VOL. 393 NO. 10
Copyright © 2025

CONCLUSIONS

Among patients with symptomatic obstructive HCM, aficamten monotherapy was superior to

metoprolol monotherapy in improving peak oxygen uptake and hemodynamics and
decreasing symptoms. (Funded by Cytokinetics; MAPLE-HCM ClinicalTrials.gov number,




Normal Untreated oHCM CMI-treated oHCM"*

* Normal equilibrium between actin-bound (high ATP * Destabilization of the autoinhibited SRX conformation Sl ahthe A fed SRR conrarmation
hydrolysis), DRX (intermediate ATP hydrolysis), and (e.g., due to mutant myosin), shifting the myosin > ) . 33T i
autoinhibited SRX (low ATP hydrolysis) myosin states equilibrium to favor “on” states improving on/off myosin equilibrium

* Normal actomyosin crossbridge formation, ATP * Increased actomyosin crossbridge formation, ATP : Reduce@ actomyosin crossbridge form»auon, ATP
expenditure, sarcomere force generation, and expenditure, sarcomere force generation, and expendutAu.re, sarcomere force generation, and
contractility contractility contractility

* Physiopath : mutations de genes codant pour protéines de sarcomere =>
disponibilité excessive de tétes de myosine pour se coupler avec I’actine =>
hypercontractilité myocardique

* |nhibiteurs de la myosine : inhibition de I’ATPase => moins de myosine
disponible => contractilité diminuée => moins d’obstruction, moins de stress

de paroi, meilleure lusitropie

Cardiac Myosin Inhibitors for Managing Obstructive Hypertrophic Cardiomyopathy
JACC: Heart Failure State-of-the-Art Review



Traitement préventif : Défibrillateur

Figure 3. Patient Selection for ICD Use.
Colors correspond to Table 3. *ICD
decisions in pediatric patients with HCM
are based on 21 of these major risk

5-Year risk factors: family history of HCM SCD,
estimate for . | NSVT on ambulatory monitor, massive
YES shared d?cision- B AR ':;:)a St LVH, and unexplained syncope. t5-year
m(azkl;\g A risk estimates can be considered to fully
2a

inform patients during shared decision-
making discussions. #It would seem most
appropriate to place greater weight on
frequent, longer, and faster runs of NSVT.
CMR indicates cardiovascular magnetic

5-Year risk Children resonance; EF, ejection fraction; FH, family
estimate for history; HCM, hypertrophic cardiomyopathy;
YES | shared decision- ICD, implantable cardioverter-defibrillator;
making . _
a) LGE, late gadolinium enhancement;
| a3ty LVH, left ventricular hypertrophy; NSVT,

nonsustained ventricular tachycardia;
SCD, sudden cardiac death; VF, ventricular
fibrillation; and VT, ventricular tachycardia.

YES

CLINICAL PRACTICE GUIDELINES

2024 AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR
Guideline for the Management of Hypertrophic
Cardiomyopathy: A Report of the American Heart
Association/American College of Cardiology

L

Joint Committee on Clinical Practice Guidelines



CLINICAL PRACTICE GUIDELINES

2024 AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR
Guideline for the Management of Hypertrophic
Cardiomyopathy: A Report of the American Heart
Association/American College of Cardiology
Joint Committee on Clinical Practice Guidelines

Patients With HCM

Obstructive physiology?

See Figure 5

Repeat evaluation as
per Figure 1, Box 2

Avoid vasodilators and
high-dose diuretics

If symptoms persist

Other surgical
indication?

Figure 4. Management of Symptoms in Patients With HCM.
Colors correspond to Table 3. GL indicates guideline; and HCM, hypertrophic cardiomyopathy.




Traitement chirurgical

Efficace : abolition du gradient => normalisation des
pressions gauche et de la PAP + disparition des
symptomes d’IC

Restauration de la qualité de vie chez 90 a 95% des
patients et rétablissement de I’espérance de vie au niveau
de celle des sujets sains du méme age

Mortalité opératoire de 0,4 % dans les centres
experts.....mais jusqu'a 12 fois plus dans des centres a
petits volumes!!!

Patient non candidat a la chirurgie : alcoolisation septale

’ REVIEW ARTICLE

Clinical Course and Management
of Hypertrophic Cardiomyopathy



Transaortique

Surgical Myectomy Transaplcale

Subaortic, Midventricular, and Apical

Anita Nguyen, mgss, Hartzell V. Schaff, Mp*



Considérations Anesthésiques

Patient porteur d’un défibrillateur
Risque d’ischémie myocardique + €levé
Risque d’arythmie + élevé

Gestion d’une potentielle obstruction LVOT / intraVG



Quand suspecter CMH

Interrogatoire : ATCD familiaux de CMH ou mort subite

Clinique : non spécifique : palpitations, dyspnée, angor, syncope
ECG : non spécifique : HVG, HBAG/BBG, ondes Q V3 a V6
Echo diagnostique : hypertrophie / obstruction / SAM

Si acces a une écho preop : y a t’il de I'obstruction??? (au repos ou
provoquee)

PAS : 2 signes évocateurs
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Monitoring

ECG et segment ST (risque ischémique + éleve)
SpO2

Risque d’arythmie (y compris ventriculaire) + éleve : installer des pads de
défibrillateur

Aimant en salle si patient porteur de défibrillateur
Monitorage continu de la pression artérielle pour réagir rapidement
Swan-Ganz : non diagnostique

ETO meilleur outil : permet de diagnostiquer I’obstruction, suivre volemie
et contractilité, réponse aux traitements



Prise en charge du patient CMH

|’enjeu principal c’est Pobstruction qui est dynamique (peut apparaitre durant
I'intervention en cas d’hypovolémie ou tachycardie par exemple)

Traiter I'obstruction c’est traiter I'lM par SAM egalement

Precharge élevée : diminue le risque d’obstruction : remplissage / correction d’'une
hypovolémie pré-induction, compenser les pertes liquidiennes perop, compenser la
vasodilatation veineuse liée a I’anesthésie, pas de dérivés nitrés en cas d’hypotension

Contractilité basse : freiner la stimulation sympathique avec une anesthésie profonde et
une analgésie de qualité, B-blocage intraveineux peropératoire si nécessaire

Fréequence cardiaque : éviter la tachycardie qui raccourcit la diastole donc le temps du
remplissage

Postcharge élevée : vasoconstricteur preférentiel = phényléphrine car pas d’action inotrope

Dysfonction diastolique : remplissage dépendant de la contraction auriculaire : conserver /
rétablir le rythme sinusal




e Hypertension arterielle :

e - approfondir anesthésie et analgésie

e - Béta-bloguants a métabolisme rapide (esmolol, landiolol) pour leurs effets
chronotrope et inotrope négatifs

e - Eviter les vasodilatateurs veineux (chute de précharge) et/ou artériels (chute de
postcharge)

e Hypotension artérielle :

e - réagir et corriger rapidement pour eviter une dégradation de la situation
e - remplissage : augmente la précharge

e - vasoconstricteurs : effet veineux augmente la préecharge, effet arteriel augmente
la postcharge

e - éviter les médicaments a effets inotropes et chronotropes positifs



4. For patients with obstructive HCM and acute
hypotension who do not respond to fluid
administration, intravenous phenylephrine (or other
vasoconstrictors without inotropic activity), alone or
in combination with beta-blocking drugs, is
recommended.’®

CLINICAL PRACTICE GUIDELINES

2024 AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR
Guideline for the Management of Hypertrophic
Cardiomyopathy: A Report of the American Heart
Association/American College of Cardiology
Joint Committee on Clinical Practice Guidelines




Neuraxiale

* Anticiper et contrecarrer |'effet du bloc sympathique par
du volume et des a-stimulants

e |nstallation du bloc lente : éviter la rachianesthésie,
preférer I’épidurale

e CMH obstructive : pas de rachianesthésie



Comprendre

e |IM du SAM vs IM « classique »
e CMH vs HVG « classique »

e CMHO beaucoup plus dangereuse que CMHNO



