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with chronic pancreatitis flare was determined increased
echogenicity and the rate of postprandial pancreatic tissue
has been shown values between 0.6 to 1.15.

Pesome

B ob6cnenoBannu BKIIIOYCHO 89 nmeTeil B Bo3pacTe OT
3 10 18 5eT ¢ oCTPBIM MM XPOHUYECKUM TTaHKPEATHTOM.
VY nmereil ¢ OCTPBIM TAHKPEAaTUTOM YacTO HaOIIOIAINCh
CJIC/TYIOIIME ATHOIOTHYECKUE (DAaKTOpPBI: BPOJKACHHAS Ma-
TOJIOTHSI JKEITYHOTO ITy3BIPSI M €r0 JAUCQYHKIHUS, a TaKXKe
MH(EKINOHHBIH (akTop. YV TMAMEHTOB C XPOHHYECKUM
MAHKPEATUTOM TIPeolIaiany XpOHUYECKHH TacTpoIyoe-
HUT U TacTpo330(arambHas pedaroKkcHas O0IC3Hb.

IIpu npoenenun Y3U nomxeny104HOM Kene3bl y Je-
TEH ¢ OCTPBIM MAaHKPEATHTOM OBIIM OMpENEeNICHbl HHTEp-
CTHIMATIBHBIA OTEK M CHI)KEHHE SXOTCHHOCTH TKAaHHM ITOA-
JKETYJJOUHOH JKeJe3bl, MOCTIPaHIHaIbHBINA K03 (PUINEHT
> 1,16, a y neteil ¢ XpOHUYECKUM MAHKPEATUTOM ONpee-
JSUTHCH TIOBBIIIEHHAS 9XOTCHHOCTD, a MMOCTHPaHHATbHBINA
HHIEKC cOCTaBMII 3HaueHus oT < 1,06.
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Introduction

Les cardiomyopathies primaires sont un groupe
hétérogene des maladies cardiaques, ce qui attend
tous les ages. Bien que connue depuis des siccles, il
n’existe actuellement aucun consensus sur la gestion
des patients ont terminé, restant un probléme majeur
de santé publique avec une morbidité et une morta-
lité importantes. La cardiomyopathie dilatée (CMD)
est beaucoup moins étudiée chez les enfants, mais
les études déja finies ont attiré des caractéristiques
particuliéres pour les formes pédiatriques de la mala-
die. La diversité des étiologies, de tableaux clinique
et variantes évolutives impose un diagnostic parfois
tardif de la CMD chez les enfants. Traitement symp-
tomatique reste comme une stratégie commune. Il
faut savoir que les enfants avec diverses formes de
CMD ont besoins, en fin, plus fréquemment d’une
transplantation cardiaque en comparaison avec autres
types des cardiopathies pédiatriques.

Definition et classification

Historiquement, Bridgen a été le premier auteur
qui a décrire, dans les années 50, les affections car-
diaques d’origine non ischémique et a utilise le terme
de «cardiomyopathie». Celles- ci ont été définies par
la Société Européenne de Cardiologie comme «une
atteinte isolée du myocarde, ce qui exclut les atteintes
primitives coronariennes, valvulaires, péricardiques,

métaboliques, ainsi que les cardiopathies congénita-
les» [6]. Selon les expertes européennes, la classifica-
tion des cardiomyopathies est basée sur les principes
morphologiques et fonctionnelles, en divisant tous les
derniéres dans le s formes familiales et non famili-
ales. Donc, la cardiomyopathie dilatée (CMD) peut
étre familiale ou génétique avec de défets génétiques
connues et non-familiale ou idiopathique [9]. Les ex-
perts américains (American Herat Association) ont
propos¢é de divisees tous les formes des cardiomyo-
pathies dans des formes primaires et secondaires. A
son tour, les formes primitives ont été divisés sur le
principe étiologique potentiel: 1) génétique, 2) mixte
et 3) ['acquises. Selon cette classification, la CMD est
une cardiomyopathie primaire d’origine mixte (for-
mes génétiques et non génétiques) [17].

Epidemiologie

L’estimation de la prévalence et de l’incidence
des CMD primitives varie beaucoup selon les études.
Celas’explique en partie par I’imprécision des critéres
diagnostiques. Globalement, et selon les critéres dia-
gnostiques retenus, 1’incidence des CMD primitives
varie entre 5 et § cas par an et pour 100 000 habitants
et une prévalence de 36-58 cas pour 100 000 habi-
tants [2, 19, 25]. Les études chez I’enfant sont limi-
tées. Les donnes d’une étude australienne, I’incidence
de CMD chez les enfants age < 10 ans sont 1,24/100
000 enfants [Nuget A., 2003]. En méme temps, par les
données d’une étude large de I’Etas-Unites (PCMR,
étude large multicentrique observationnelle, initie par
I’Institute Nationale du C$ur, Poumon et Sang (NHL-
BI), qui a fondé le Registre cardiomyopathie pédia-
trique), I’incidence de CMD chez les enfants est de
0,57/100 000. Dans dans tous les ages pédiatriques,
plus significative chez les nourrissons — 8,34/100000
avec une prévalence chez le garcon et la rase négroide
[Lipshultz S., 2000]. Cette revue de la littérature sera
appeler a plusieurs reprises publié¢ les résultats de
cette étude importante.

Etiologie

La CMD a longtemps été considéré comme une
maladie idiopathique. Actuellement rapporté un large
éventail de facteurs étiologiques dans le déclenche-
ment de la maladie, mais aucun facteur étiologique
spécifique n’a été identifié, a I’exception du déficit en
carnitine systémique et CMD induite par anthracycli-
ne (cardiotoxicité) (tableaux 1) [27, 33].

Trois groupes de facteurs sont impliqués dans
I’étiopathogénie de la maladie: la myocardite virale
aigu€ pris en charge, des mécanismes auto-immuns
et la prédisposition génétique. 1l est considéré comme
génétiquement conditionnés dans 30% des cas. Tou-
tefois, dans environ 50% des patients reste peu claire
¢tiologie (formes idiopathiques), 20-25% des patients



406

Buletinul ASM

Les catégories des facteurs
étiologiques
Vireuses (postmyocarditique)

Infections bactériennes
Rickettsie
Parasites

Maladies neuromusculaires

Facteurs nutritionnels
Maladies auto-immunes

Maladies hématologiques
Maladies des artéres coronaires

Drogues
Maladies endocriniennes

Maladies métaboliques

Syndromes malformatifs

Tableaux 1

Les facteurs étiologiques

Coxsackievirus B, virus de 1'immunodéficience humaine, echovirus, variole,
rubéole, oreillon, virus Ebstein-Barr, rougeole cytomégalovirus, polio,
adénovirus, parvovirus

Diphtérie, Mycoplasme, tuberculoses, maladie Lyme, septicémie
Psittacoses, Rocky fiévre pourprée des montagnes

Toxoplasme, Toxocarose, Cysticercose

Histoplasmose, coccidioidomycoses, Actinomycose

maladie de Steinert, myopathie de Duchenne ou Becker, Friedrich ataxie, le
syndrome Kearns-Sayre , autres dystrophies musculaires

Kwashiorkor, la pellagre, carence de thiamine, de sélénium

Fievre rhumatismale, polyarthrite rhumatoide, lupus érythémateux
disséminé, la dermatomyosite, maladie de Kawasaki

Thalassémie, la drépanocytose, 1’anémie ferriprive

anomalies de I’artére coronaire gauche de I’artére pulmonaire, infarctus du
myocarde

Anthracycline, cyclophosphamide, chloroquine, la surcharge en fer
hypothyroidie, hyperthyroidie, hyperparathyroidie, de phéochromocytome,
hypoglycémie

maladies lysosomales (glycogénoses, mucopolysaccharidoses) déficits
enzymatiques mitochondriaux concernant la béta-oxydation des acides gras,
carence de carnitine, dysthyroidie, maladie de Cushing, phéochromocytome,
hypocalcémie

Syndrome Cri-de chat (5p-)

Formes familiales

Idiopathiques

atteints de CMD a été détecté le virus Coxsackie B.
Prés de 2/3 des cas pédiatriques sont idiopathiques
[16, 27, 29].

En faveur d’une myocardite virale des études
épidémiologiques, sérologiques et des études molé-
culaires sont des vrais confirmations, ont détecte des
signes d’infection a entérovirus (en particulier Cox-
sakievirus B dans 20-25% des malades), et des autres
divers virus dans 1’étiologie du CMD. Malheureuse-
ment, I’obtention de tissu myocardique est invasive,
diagnostic trés risqué et donc la moins utilisée chez
les enfants. Tandis que le mécanisme exact de la 1ési-
on myocardique (destruction rapide ou un ralentisse-
ment & long terme de la fonction des cardiomyocytes)
reste également peu clair [8, 15, 31, 33].

Concernant 1’auto-immunité il y a des études
chez I’animal qui ont montré que le CMD est une ma-
ladie auto-immune chez des souches génétiquement
prédisposés de souris. Environ 30-40% des patients

Schémas cliniques

Autosomique dominante (AD)

Iql1-21
AD avec troubles de conduction
X-liée (XL) Xp21

XL cardio-squelettique (syndrome Xq28 (géne G4.5)

de Barth)

Loci génétiques identifié
10g21-10g23, 9q13-g22, 1q32, 15q14, 2q31,

1pl-1ql, 3p22-3p25

adultes atteints de CMD ont auto anticorps spéci-
fiques d’organes et les maladies spécifiques, les chif-
fres manques pour enfant. L’absence de ces anticorps
chez les patients restants peut étre liée a la phase de
progression de la maladie. La notion selon laquelle
une insulte telles que la myocardite virale déclenche
un processus auto-immun avec super antigéne dé-
clenchés par des réponses immunitaires, ce qui entra-
ine massif activation des lymphocytes T. et les dom-
mages du myocarde, a été postulée par des données
expérimentales [10, 11, 14, 21].

Les causes génétiques sont responsables des for-
mes familiales dans les 25-50% parmi des différent
auteurs. Les patients atteints de DCM familiale ont
une fréquence accrue de 1’antigéne des leucocytes
humains (HLA)-DR4. La fréquence de 1’alléle HLA-
DQA1 0501 alleles a été signalé a étre significative-
ment plus élevé chez les patients atteints idiopathique
de CMD.

Tableaux 2
Genes identifie

Actine, désamine, lamine
A/C

Dystrophie
Atrazine
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AT’heure actuelle connus quelques loci génétiques
qui sont pressantes dans les tableaux 2 [2, 5, 12, 20,
29].

Myocardiopathies mitochondriales de [’enfant.
Les myocardiopathies mitochondriales ne compren-
nent que les seules myocardiopathies dues a un défi-
cit de I’activité de la chaine respiratoire. Sont exclus
non seulement les myocardiopathies métaboliques
n’intéressant pas le compartiment mitochondrial (ma-
ladies lysosomales telles que glycogénoses et muco-
polysaccharidoses) mais aussi les déficits enzyma-
tiques mitochondriaux concernant la béta-oxydation
des acides gras. Les myocardiopathies sont loin d’étre
exceptionnelles chez I’enfant: elles représentent de 7
a 8% des pathologies cardiaques pédiatriques. Les
myocardiopathies métaboliques représenteraient 20 %
de cet ensemble. Une incidence ¢élevée (plus de 50%)
de déficit d’activité d’un ou de plusieurs complexes
enzymatiques de la chaine respiratoire a été trouvée
dans ces myocardiopathies, qu’il s’agisse de forme
dilatée ou hypertrophique. Leur pronostic, sévere, est
dominé par le risque d’incompétence myocardique
progressive et de mort subite par trouble du rythme.
L’identification des génes nucléaires interférant avec
le génome mitochondrial permettra d’établir et de tes-
ter des stratégies thérapeutiques a partir de modeles
animaux ou cellulaires de myopathies mitochondria-
les [1, 3, 12, 18, 23, 26, 33].

Les anthracyclines, qui sont largement utilisés
dans le traitement des tumeurs malignes de I’enfance,
compte pour autant que 30% des cas de CMD aux
Etats-Unis et dans une moindre proportion dans les
autres pays. En plus de CMD, les autres manifes-
tations de la cardiotoxicité des anthracyclines sont
cardiomyopathie restrictive (symptomatiques et
asymptomatiques), hypertrophie ventriculaire gauche
asymptomatique, et des changements plus subtils de
la fonction cardiaque [1, 17, 30].

Anatomie et physiologie

Elles se définissent par une dilatation ventri-
culaire gauche (VG) ou droite (ou des deux) qui
s’accompagne d’une détérioration, parfois majeure, de
la fonction ventriculaire systolique. Les facteurs étio-
logiques sont les stimuli initiaux dans la poursuite du
développement des processus physiopathologiques.
Evolutive, avec pour conséquence 1’augmentation du
stress pariétal et I’activation neuroendocrine, avec un
changement remodelage myocardique inadapté et des
changements dans la structure complexe de cellules,
diminue le nombre de mycetes viables, fonctionnels,
principalement par apoptose. Dans 1’ensemble, les
principaux points de processus physiopathologiques
dans CMD sont hypertrophie des myocytes (com-
pensation du stress pariétal), réduit la contractilité

ventriculaire gauche, réduction du débit cardiaque,
augmentation de la pression VG diastolique, ce qui
provoque une dysfonction systolique et par la suite
dans les phases finales, diastolique sanguin. Physiopa-
thologiquement, les mécanismes adaptatifs sont ceux
de I’insuffisance cardiaque congestive (dyspnée, ort-
hopnée, associées parfois a des signes d’insuffisance
cardiaque droite en méme temps) [7, 10].

Sur I’examen macroscopique pour déterminer les
cavités ventriculaires (principalement dilatation du
V@), une €paisseur pariétale augmentation marquée.
Les valves cardiaques sont inchangées, mais il met
en évidence une dilatation anneau valvulaire (coté
creux d’expansion). Microscopique — I’hypertrophie
myocitaire et la fibrose interstitielle dans le ventricu-
le touché. La CMD est caractérisé par une perte des
myofibrilles intracellulaires, une mort des myocytes
et le développement d’une fibrose interstitielle entou-
rant et isolant les myocytes [14, 15].

Diagnostic

Il n’y a pas de marqueur diagnostique immuno-
logique, histochimique, morphologique, microbiolo-
gique ou ultrasons spécialement pour CMD. But du
diagnostic est la conduite des enquétes qui excluent
cardiomyopathie spécifique avec dilatation ventricu-
laire ou secondaire.

Dans la pratique pédiatrique le diagnostic est éta-
bli par la méthode de mise en conformité «étape par
étape» («step by step») [27, 28], qui comprend la réa-
lisation compléte I’examen clinique et les résultats de
laboratoire, en excluant les autres causes de la dilatati-
on du ventricule gauche. La premiére étape est exclue
pour des raisons autres cardiomyopathie - électrolytes
sériques, le phosphore, le calcium, les parameétres de
la fonction rénale, les hormones (thyroide, phéochro-
mocytome), processus auto-immun. Neuropeptides
(BNP, NT-proBNP) sont libérés de biomarqueurs de
I’infarctus pariétal en réponse au stress chez les pa-
tients atteints de CMD et ’insuffisance cardiaque a
un role de diagnostic. Autres marqueurs sériques en
corrélation avec la sévérité des symptomes seule-
ment - I’IL-6, la noradrénaline, etc. [22]._Deuxiéme
étape: I’imagerie cardio-pulmonaire (par résonance
magnétique), des techniques de biopsie du myocarde
en utilisant I’hybridation in situ (PCR) pour confir-
mer la persistance virale. Le diagnostic différentiel se
fait avec les maladies suivantes: 1’origine anormale
de gauches arteéres coronaires, valve aortique, la ca-
rence en carnitine, la coarctation de 1’aorte, infarctus
du myocarde, myocardite virale aigu€ ou non virale.

Le tableau clinique classique est celui d’une
insuffisance cardiaque globale avec des symptdmes
annonciateurs parfois longtemps méconnus, ou négli-
gés, comme une dyspnée a la prise des biberons, une
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fatigabilité et des troubles digestifs (vomissements).
Le tableau d’insuffisance cardiaque peut revétir un
caractere dramatique chez le nourrisson: détresse car-
dio-respiratoire avec polypnée, battement des ailes
du nez, tirage sus-sternal, tachycardie, galop, asso-
urdissement des bruits cardiaques et hépatomégalie
en régle générale volumineuse. Un souffle systolique
est entendu dans 50% des cas environ. Il est généra-
lement apex-axillaire et évocateur d’une insuffisance
mitrale fonctionnelle. Les troubles du rythme ventri-
culaire semblent donc étre plutdt un signe de détério-
ration cardiaque qu’un facteur de risque indépendant
de mort subite [21].

L’électrocardiogramme (ECG) montre des trou-
bles de la dépolarisation ventriculaire avec sous-dé-
calage de ST, aplatissement ou inversion de 1’onde
Ten D, et aVL et en précordiales gauches, réalisant,
dans 50% des cas, un aspect d’hypertrophie ventricu-
laire gauche [32]. L’hypertrophie est parfois biven-
triculaire ou exclusivement droite et s’accompagne
souvent d’une hypertrophie auriculaire gauche, dro-
ite ou biauriculaire. L’évolution est souvent émaillée
d’arythmies, supra-ventriculaires et ventriculaires,
en particulier chez le grand enfant. Les troubles de la
conduction chez les enfants sont rares. L’holter-ECG
des 24 heures est utile pour détecter les arythmies
symptomatiques ou asymptomatiques. Cependant la
présence de fréquentes extrasystoles ventriculaires
(ESV) et méme de TV non-soutenue n’apparait pas
comme un facteur de risque indépendant de mort su-
bite [21, 32].

La radiographie pulmonaire met en évidence une
cardiomégalie constante souvent trés importante, glo-
bale ou prédominant au VG avec silhouette globuleu-
se (indice cardio-thoracique supérieur a 0,60, voire a
0,65). La stase veineuse pulmonaire est fréquemment
présente (dans 40 a 65 % des cas) [28].

L’échocardiographie. Le but de 1’échocardio-
graphie est d’exclure d’autres maladies cardiaques,
a la fois congénitales et acquises. Cardiomyopathie
secondaire a une sténose aortique sévere, coarctation
de I’aorte ou congénitale dysplasie de la valve mi-
trale, et anomalies de I’artére coronaire gauche dé-
coulant de l’artere pulmonaire (ALCAPA) sont les
principaux diagnostics différentiels. A certains mo-
ments, 1’identification secondaire & une cardiomyo-
pathie congénitale régurgitation mitrale (dysplasique
de la valvule mitrale sans sténose) est difficile, mais
I’anatomie anormale des feuillets de la valve mitrale
devrait vous aider. Les muscles écho-denses papillai-
res et la dilatation proximale artére coronaire droite
et continue de flux rétrograde de sang dans I’origine
de l’artére pulmonaire tous les paiements directs
I’attention du cardiologue pour ALCAPA, une con-

dition potentiellement traitable qui imite CMD [27,
29].

Le CMD se caractérise par une augmentation des
dimensions du VG qui est nettement supérieures aux
normes. Le ventricule droit peut étre atteint. Les for-
mes hypokinétiques du CMD sont les plus fréquentes
et se traduisent par une altération des parameétres de la
fonction systolique, en particulier par un abaissement
de la fraction de raccourcissement. Des études Dop-
pler montres des degrés divers d’une régurgitation
mitrale secondaire a une dilatation du VG et possibles
de dysfonction du muscle papillaire. La régurgitation
mitrale est plus importante dans les études de suivi
apres le début du traitement lorsque le débit cardiaque
s’est amélioré. Parametres d’éjection VG montrent
une baisse de la vitesse de pointe et accélération ma-
ximale, la prolongation de la période de pré-éjection,
et une diminution dans le temps d’¢jection. Ces me-
sures de débit sont tributaires de conditions de char-
gement. La dilatation de I’anneau de la valve mitrale
et la forme altérée de la cavité du VG, ce qui conduit
a modifier dans le sens des muscles papillaires, sont
utilisées pour expliquer la régurgitation mitrale se-
condaire vu dans une grande proportion des enfants
atteints de CMD. Parameétres o de dysfonction diasto-
lique ne sont pas fiables en présence d’une dysfoncti-
on systolique établie et la régurgitation mitrale, mais
ils peuvent étre utiles dans les premiers stades de la
maladie.

Imagerie par radionucléides (IRM). Premicre
étape de test et de multiples acquisitions synchro-
nisées (MUGA) scanne aider a mesurer les volumes
gauche et droit. IIs sont également utiles dans la do-
cumentation dyskinétiques segments dans les parois
ventriculaires. Bien que théoriquement supérieure a
des mesures échocardiographiques, leur application
pratique est limitée en raison d’un manque de standar-
disation et a cause de nonreproducibility, surtout chez
les enfants. Des études avec Thallium peut identifier
les domaines de la perfusion myocardique a diminué,
bien que cela est rarement nécessaire. Examinassions
avec le Gallium (Ga 67) scintigraphie et I’ Indium (In-
111) ont été proposées pour aider a identifier une in-
flammation continue non invasive [7, 30].

Procédures invasives. Le cathétérisme cardiaque
et ’angiographie chez les enfants avec CMD sont a
un risque particulier de complications au cours des
études de cathéter et ’angiographie cardiaques. Des
procédures devraient étre exécutés par des cardiolo-
gues pédiatriques et seulement lorsque c’est absolu-
ment essentiel. A I’heure actuelle, la préparation a la
transplantation cardiaque et la nécessité de biopsie du
myocarde sont les principales indications pour effec-
tuer la procédure, donc ce n’est pas des procédures
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obligatoires dans tous les cas des CMD suspectées
[7]. ‘

Biopsie du myocarde (BEM). A I’heure actuelle,
la préparation a la transplantation cardiaque et post-
transplantation suivie de surveillance pour le rejet est
les principales indications pour la biopsie. Si les in-
stallations sont disponibles, les études moléculaires
ou métaboliques peuvent étre des indications supplé-
mentaires a des fins universitaires et de recherche.
Rarement, soupconné maladies métaboliques (caren-
ce de carnitine isolé, des formes rares des myocardio-
pathies métaboliques) ou une myocardite persistante
pourrait exiger une biopsie pour confirmer la suspi-
cion. Les spécimens o devraient étre soumis a la fois
la lumiére et la microscopie électronique. PCR et les
études métaboliques doivent étre effectuées lorsque
cela est indiqué. La PCR a été utilisée pour aider a
la détection des antigénes viraux dans les tissus du
myocarde chez les patients atteints de CMD. Des
études ont révélé une association entre les antigénes
viraux et de CMD. Toutefois, une partie des études
ont donné des résultats négatifs. Les résultats sont in-
fluencés par des facteurs tels que la contamination par
la souche de référence utilisée dans le laboratoire et
le choix des contrdles. Il n’est également pas clair si
ces cas positifs parmi CMD effectivement représenté
myocardite aigué plutot que CMD [8].

Traitement

Indépendamment de 1’étiologie, les patients ont
des options de traitement d’insuffisance cardiaque: le
traitement médical a évolué vers la combinaison IECA
et bétabloquante thérapie dans 1’ere actuelle. Autres
traitements: thérapie de resynchronisation, cardiode-
fibrilateur implantable et, en fin, transplantation car-
diaque. CMD dans ’enfance présente un risque €levé
de déces ou de la nécessité d’une transplantation. Les
données rétrospectives, cependant, suggérent que un
avantage de survie transitoire associée a l’utilisation
combinée d’IECA et bétabloquante sur IECA seul
et aucune amélioration évidente ou soutenue dans
la transplantation de la survie sans accompagnant le
changement de la digoxine basée sur un traitement
médical [13, 24, 27].

Evolution et prognostic

Le pronostic est variable. Dépend de 1’étiologie,
les complications et [’observance du traitement.
Causes de déces sont I'insuffisance cardiaque, les
arythmies ventriculaires et complications post trans-
plant. Le pronostic est favorable dans la détection de
I’étiologie et le diagnostic précoce de la CMD. La
survie a 5 ans sans transplantation est de 30-36%,
post transplant — 77% a 1 an, plus de 65% — de 5 ans.
Le taux d’incidence de 5 ans de la mort subite chez
les enfants atteints du CMD est de 3%. Une régle de

stratification du risque (86% de sensibilité) compre-
nait ’age au moment du diagnostic de moins de 14,3
ans, une dilatation et la paroi postérieure du VG. Les
patients qui répondent constamment aux a ces critéres
devraient étre pris en considération pour un défibrilla-
teur implantable de placement. La survie des enfants
a augmenté au cours des 10 derniéres années grace a
de nouvelles méthodes de diagnostic et de traitement.
En I’absence de transplantation cardiaque est en cor-
rélation avec la survie et I’évolution de fonction de
VG et classe NYHA [4, 7, 13, 24, 29, 30].

Conclusions

Les enfants atteints de cardiomyopathie représen-
tent le résultat le plus lamentable de tout groupe de
maladies suivies par des cardiologues pédiatriques,
avec un maximum de 40% des nourrissons et des en-
fants atteints de CMD symptomatique défaut prise
en charge médicale ou chirurgicale dans la premiére
année suivant le diagnostic. Pour 57% des enfants
atteints de cardiomyopathie, aucune étiologie n’est
connue. Bien que la CMD pédiatrique soit commun,
il existe des variations considérables dans ses causes.
Par conséquent, pour toute étiologie spécifique, pas
de centre de cardiologie pédiatrique voit un nombre
suffisant de patients pour faire des avancées majeures
dans la compréhension de ce groupe de maladies.

Les études cliniques randomisées sont indispen-
sables pour le développement d’une base de données
probante pour le traitement de pratiquement tou-
tes les conditions médicales. Opportunités pour ces
dans CMD pédiatrique existent dans de nombreux
domaines, y compris la détermination de 1’utilité des
biomarqueurs dans le diagnostic et la gestion, les
stratégies de prévention pour les enfants a risque de
cardiomyopathies, des études pharmacogénomiques
et des ¢tudes de traitement de la toxicomanie ou le
périphérique. En raison de la rareté des cardiomyo-
pathies pédiatriques, de nombreux obstacles existent
pour la mise en $uvre des essais cliniques dans cette
entité. Les obstacles comprennent des objectifs de
scolarisation réalistes, les déterminations de point de
terminaison, et le financement de ces types d’étude
trés coliteux. A se moment la on discute chacun de
ces sujets et donne quelques exemples et quelques
options pour effectuer un diagnostic et traitement cli-
niques optimale chez les enfants atteints de cet type
de cardiomyopathie.
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Rezumat

Cardiomiopatia dilatativa este o acrdiomiopatie pri-
mara caracterizatd prin dilatarea ventriculara si afectarea
functiei sistolice. Prevalenta ei in populatia generala este
de 5-8/100 000 pe an, la copii sunt raportate cifre estima-
tive de 0.57 / 100000, cu mortalitate de pana la 40% la
sugari si copiii simptomatici in primul an de stabilire a di-
agnosticului, In absenta unui tratament medicamentos sau
chirurgical. In pofida succeselor medicinei contemporane,
la circa 57% din copiii cu CMD etiologia este necunoscuta.
Prezentarile clinice sunt variate, implica diferite grade de
dilatare ventriculara si disfunctie sistolica. Ecocardiografia
Doppler este metoda de examinare de electie, cu conditia
ci aceasta este completa si pediatric corectd. In prezent,
cercetdrile clinice se axeaza pe identificarea genelor nucle-
are, care interfereaza cu genomul mitocondrial, permitand
de a dezvolta si a testa strategii optime de tratament al for-
melor pediatrice de cardiomiopatie dilatativa.

Summary

Dilated cardiomyopathy is a primary cardiomyopathy
characterized by ventricular dilation and impaired systolic
function. Its prevalence in the general population is
5-8/100 000 per year, in children are reported estimated
of 0.57 / 100,000, with up to 40% mortality in infants and
symptomatic children in the first year of diagnosis, without
medical or surgical treatment. In spite of modern medicine,
about 57% of children with DCM etiology is unknown.
Clinical presentations are diverse, involving different
degrees of ventricular dilatation and systolic dysfunction.
Doppler echocardiography is the reference method of
examination, provided that it is complete and correct.
Currently, clinical research focuses on identifying nuclear
genes that interfere with mitochondrial genome, allowing
developing and testing optimal treatment strategies of
pediatric forms of dilated cardiomyopathy.

Pe3iome

JunatannoHHasl KapAHOMHOIIATHS SIBJISICTCS TICPBUY-
HOW KapUOMHOIIATUEH 1 XapaKTePU3YeTCsl paCIIUpECHUEM
JKEITYIOYKOB U HAPYIICHUEM CUCTONMYeckor (yHKiuu. Ee
pacnpoCTpaHeHHOCTh B OOIIEH MOIMYJSIMKA COCTaBISET
5-8/100 000 B ronm, y mereit — 0,57 / 100000, ¢ BbICOKOU
CMepTHOCThIO, 710 40% cpeau MilaJieHIeB B NEPBbIN IO
yCTaHOBIIGHHs 1MarHo3a Oe3 jedeHus. HecmoTpst Ha BO3-
MOXHOCTH COBPEMEHHOW Meauluny, 57% nereit ¢ auma-
TAlMOHHOW KapJMOMHUOINATHEH STHOJOTUS HEU3BECTHA.
Kiuanueckue nposiBICHUST pa3HOOOPA3HBI, BKJIFOYAs pas-
JINYHBIC CTETICHU PACIIUPEHHUSI )KEITYJOYKOB U CUCTOJINYC-
CKOM JuCchyHKIMHU. DXoKapauorpadus sBISETCsS OCHOB-
HBIM METOJIOM HCCJICJIOBAHUs, MpPU YCIOBUHU, YTO OHA
SIBIISICTCS TIOJIHOM W TEJUATPUYECKH TpaBWIbHOW. B Ha-
CTOsIIIIee BPEeMsl KIIMHUYCCKUE HCCIICIOBAHMS HATIPABIICHBI
HA BBISBJICHUC T€HOB, MUTOXOHJPUAIBHOTO F€HOMA, YTO
MO3BOJISIET pa3paldaThIiBaTh M TECTHUPOBATH ONTHMAJIBHEIC
CTpaTEeruy JICUCHUsI JICTCKUX (POpM JHIIATAllMOHHOU Kap-
JTUOMHOTIATHH.

ASPECTE DE DIAGNOSTIC AL
REFLUXULUI GASTROESOFAGIAN
PATOLOGIC LA COPIII CUASTM
BRONSIC

lanos Adam, asistent univ.,
USMF ,,Nicolae Testemitanu”

Introducere

Boala de reflux gastroesofagian (BRGE) se defi-
neste ca retrogradarea continutului gastric in esofag
si chiar faringe, ceea ce determind aparitia simpto-
melor specifice, tipice sau atipice, inclusiv si ex-
tradigestive, care pot fi izolate sau asociate [1-5].
Sub aspect de diagnostic, BRGE este presentata in 2
variante: esofagita de reflux depistatd la examenul
endoscopic si varianta noneroziva, in care examenul
pH-metric prelungit este definitoriu pentru stabilirea
diagnosticului. BRGE nu se limiteaza doar la mani-
festari clinice tipice (dominate de regurgitatii, varsa-
turi, pirozis si disfagie, ci poate evolua cu manifestari
atipice, dintre care manifestarile respiratorii si cele
otorinolaringologice sunt cele mai frecvente [6, 7, 8].
Manifestérile respiratorii ale RGE pot implica atat ca-
ile aeriene superioare, cat si pe cele inferioare, fiind
frecvent nediagnosticate si, in consecintd, netratate
[8]. Primele relatari despre asocierea RGE cu whe-
ezingul recurent si astmul brongic au aparut in 1934
[1]. Kennedy si colab. [2] in 1962 au mentionat posi-
bilitatea existentei RGE silentios, respectiv in absenta
simptomelor tipice de regurgitatie, pirozis sau voma
la pacienti cu probleme respiratorii. In ultimele 2-3
decenii a fost studiata aprofundat asocierea refluxului
gastroesofagian cu astmul bronsic, cu scopul eluci-
darii relatiei cauzale dintre cele doud afectiuni si al
identificarii mecanismelor patogenice. Datele despre
prevalenta BRGE la pacientii cu astm bronsic variaza
de la 19,3 pana la 65,0% in baza metaanalizei a 18
studii si 19,3-80,0% 1n sumarul metaanalizei a 20
de studii [8, 9]. Alt subiect abordat de savanti a fost
studiul prevalentei astmului brongic la pacientii cu
BRGE: studiile retrospective demonstreaza prevalen-
ta de 13,2% vs 6,8% in lotul-martor (p<0,0001) [8,
9]. Cu toate ca pana in prezent au fost publicate peste
300 de lucrari despre asocierea refluxului gastroeso-
fagian cu astmul bronsic, relatia cauza—efect a acestei
interactiuni raimane controversata.

Pentru diagnosticul cert al BRGE, care uneori
decurge silentios la copii, este important de cercetat
detaliat istoricul maladiei, pentru stabilirea cauzelor
simptomelor de reflux si evaluarea manifestarilor cli-
nice (tipice si atipice), concomitent cu explorarea de
diagnostic functional.





