LE CAS CLINIQUE DU MOIS

Fermeture percutanée de I’auricule gauche
chez une patiente souffrant de sclérodermie

G. Haeck (1), Y. BatalLLE (2), J.M. HerzeT (2), E. Lecoa (2), E. HoFFeR (2)

REsuMmE : Nous rapportons Ihistoire clinique d’une patiente
agée de 69 ans souffrant de sclérose systémique qui a bénéfi-
cié d’une fermeture percutanée de ’auricule gauche. Cette
intervention a été réalisée dans un contexte d’hémorragies
digestives récidivantes sous traitement anticoagulant oral
administré pour fibrillation auriculaire consacrée. Nous dis-
cutons, d’une part, les répercussions de la sclérodermie systé-
mique tant au niveau cardiaque que digestif et, d’autre part,
la problématique de I’anticoagulation et les alternatives a ce
traitement dans des situations cliniques exceptionnelles. En
particulier, nous décrivons les indications, caractéristiques
techniques et complications potentielles de la fermeture per-
cutanée de I’auricule gauche.

Morts-cLES : Sclérodermie - Fibrillation auriculaire - Fermeture
percutanée de lauricule gauche

INTRODUCTION

La sclérodermie systémique (ScS) est une
maladie auto-immune rare associée a un dys-
fonctionnement des cellules immunitaires, des
fibroblastes et des cellules endothéliales. On dis-
tingue classiquement deux formes principales,
dites limitée ou diffuse, en fonction de I’exis-
tence ou non d’une extension cutanée. Quelle
que soit sa forme, la sclérodermie systémique
est associée a un risque important d’atteinte vis-
cérale, particulierement digestive, pulmonaire,
cardiaque ou rénale, qui réduit significativement
la survie (1). Lorsque plusieurs systémes sont
atteints par la maladie, le praticien peut étre
confronté a un dilemme thérapeutique.

OBSERVATION CLINIQUE

Nous rapportons 1’histoire d’une patiente
agée de 69 ans souffrant de sclérose systémique
de forme cutanée limitée. Ce diagnostic a été
évoqué en 2002 sur base d’une capillaroscopie
péri-unguéale réalisée pour exploration d’un phé-
nomene de Raynaud. Des anticorps de type mou-
cheté (dilution 1/320), a localisation nucléaire,
sont retrouvés a la biologie clinique. Le dosage
des anticorps anti-SCL70, spécifiques de la sclé-
rose systémique diffuse, est négatif. A la lumiére
des données biologiques et cliniques, avec notam-
ment la présence de télangiectasies typiques
(Figure 1), le diagnostic de CREST syndrome est
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retenu (calcifications, Raynaud, atteinte oesopha-
gienne, sclérodactylie, télangiectasies).

L’évolution clinique est marquée par 1’appa-
rition progressive d’une dyspnée d’effort ainsi
que par une altération de 1’état général, faisant
soupgonner une atteinte systémique de la sclé-
rodermie.

Du point de vue pulmonaire, le bilan fonc-
tionnel montre un syndrome obstructif (VEMS
a 65 % et résistances bronchiques doublées)
associé a une nette diminution de la diffusion du
CO (54 % de la norme). L’échocardiogramme
démontre une hypertrophie ventriculaire gauche
pariétale nette induite par une hypertension
artérielle (HTA) systémique chronique, une
dysfonction diastolique ventriculaire gauche
marquée, une fuite valvulaire mitrale modérée et
un minime épanchement péricardique postérieur.
La pression systolique dans 1’artére pulmonaire,
évaluée sur base du flux de régurgitation tricus-
pidienne, est de 55 mmHg, mais s’¢leve a 70
mmHg lors d’un léger effort a 25 W.

Le microcathétérisme droit confirme 1’exis-
tence d’une hypertension artérielle pulmonaire
(HTAP) aggravée a I’effort et liée, en grande
partie, a la dysfonction diastolique ventriculaire
gauche (élévation marquée de la pression arté-
rielle pulmonaire occluse).

Le suivi échocardiographique révele une dila-
tation croissante de ’oreillette gauche. Dans ce
cadre, une fibrillation auriculaire (FA) s’installe
et devient rapidement persistante. Un traitement
par Sintrom® est instauré sur base d’un risque car-
dio-embolique élevé (score de CHADS-VASc2
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de 4) avec pour objectif un INR proche de 2, de
fagon a ne pas majorer le risque hémorragique
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Figure 2. Mise en évidence d’une angiodysplasie a la gastroscopie. Plu-
sieurs anomalies de ce type ont été retrouvées notamment au niveau duodé-
nal, fundique et antral. Celles-ci ont été coagulées a I’argon.

Figure 1. Télangiectasies cutanées observées chez notre patiente (partie
haute du thorax), Iésions typiquement retrouvées dans le CREST syndrome.

chez une patiente présentant une fragilité vascu-
laire secondaire a la pathologie sclérodermique.
Quelques mois apres le début du traitement
anticoagulant, la patiente présente des épisodes
d’hémorragies digestives hautes. La gastrosco-
pie met en évidence un ulceére duodénal associé a
de multiples angiodysplasies gastro-duodénales
(Figure 2). Le traitement anticoagulant est sus-
pendu et une fermeture percutanée de 1’auricule
gauche est proposée. Un bilan pré-intervention- Figure 3. Echographie trans-oesophagienne démontrant un trés important
nel est réalisé de facon a explorer I’anatomie de contraste spontané dans Iauricule cardiaque gauche. Il permet également
I’auricule gauche et de vérifier sa compatibilité d’en établir les mensurations et de préciser la conformation anatomique.
avec I’implantation d’un tel dispositif. L’écho-
graphie trans-oesophagienne (ETO) montre un
contraste spontané trés important dans un auri-
cule cardiaque dont I’activité contractile est quasi
nulle (Figure 3). Le scanner cardiaque démontre
la présence d’une coronaropathie diffuse sévere,
une athéromasie calcifiante de 1’aorte thoracique
ainsi qu’une dilatation de 1’oreillette gauche. I1
permet également d’effectuer des mesures pré-
cises de I’auricule gauche (largeurs a différents
niveaux et profondeur).

La procédure est réalisée sous anesthésie
générale par abord veineux fémoral avec ponc-
tion transseptale sous contréle ETO (Figure 4).
La forme de 1’auricule est assez classique, de
type «aile de poulet». Une prothése Watchman
de 25 mm est libérée dans I’auricule gauche. Les
images de contréle par ETO montrent un bon Figure 4. Schématisation de la mise en place de la prothése par ponction
positionnement de celle-ci avec minime fuite transseptale.
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Figure 5. Image obtenue par ETO juste aprés le placement de la prothese
Watchman.

périprothétique, phénoméne assez classique et
acceptable avec le systeme Watchman (Figure 5).

Dans ce cas particulier, nous décidons de ne
pas appliquer 1’anticoagulation systématique de
45 jours recommandée apres la pose de ce type
de prothése et prescrivons une bithérapie antipla-
quettaire (Asaflow® 80 mg et clopidogrel 75 mg)
durant cette période au cours de laquelle survient
une endothélialisation du matériel.

DISCUSSION

GENERALITES

La prévalence de la sclérodermie varie de 4
a 489 cas par million d’individus (2, 3). L’inci-
dence est de 0,6 a 122 par million de personnes et
par an. Cette maladie affecte préférentiellement
les individus de sexe féminin (au moins huit
fois sur dix) agés de 40 a 60 ans (1). Il existe
des différences régionales. Par exemple, les taux
observés aux Etats-Unis et en Australie sont plus
¢élevés que ceux observés au Japon ou en Europe.
La prévalence de la maladie est aussi plus ¢levée
chez les individus de race noire que dans la race
blanche (3).

MANIFESTATIONS CARDIAQUES

Les patients atteints de ScS qui présentent des
symptomes cardiaques ont un mauvais pronostic
vital, le taux de mortalité a 2 et 5 ans étant de 60
et 70 %, respectivement (4).

Les manifestations cardiaques de la scléroder-
mie systémique incluent la péricardite avec ou
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sans épanchement péricardique, la fibrose myo-
cardique (pouvant favoriser la survenue d’une
défaillance cardiaque), la myocardite, la mala-
die microvasculaire, I’infarctus, les troubles de
la conduction et les arythmies. Les anomalies
de conduction et les arythmies sont fréquentes.
Elles résultent d’une fibrose du myocarde et du
systéme de conduction (4, 5). La défaillance
cardiaque peut €tre secondaire a une atteinte
cardiaque proprement dite ou secondaire a une
hypertension pulmonaire appartenant au groupe
1 de la classification internationale. L’atteinte
cardiaque peut également résulter d’une hyper-
tension artérielle systémique de cause rénale, a
I’origine d’une cardiomyopathie hypertrophique.
Lorsque la fibrose myocardique touche les cavi-
tés gauches, elle s’exprime volontiers par une
altération de la fonction diastolique ventriculaire
gauche avec une fonction systolique qui reste
longtemps conservée. Cette altération diasto-
lique peut, par la congestion induite en amont,
étre a ’origine d’'une HTAP, a composante prin-
cipalement postcapillaire, situation clinique dans
laquelle le cathétérisme cardiaque droit s’avére
d’une grande utilité¢ diagnostique (1).

L’HTAP est en général une complication tar-
dive de la ScS. Elle s’accroit progressivement
et, dans des cas séveres, peut mener a un «cor
pulmonale» et a une défaillance cardiaque droite
(6). Cette complication, dramatique par son évo-
lution, est constatée dans 10 a 15 % des ScS, tant
dans ses formes limitées que diffuses (1). Un dia-
gnostic précoce de I’HTAP permet d’instaurer un
traitement médicamenteux adapté qui améliore
les symptomes et la survie des patients. C’est
pourquoi I’Organisation Mondiale de la Santé
(OMS) et plusieurs Sociétés de Cardiologie
recommandent la pratique annuelle d’une écho-
cardiographie transthoracique chez tout patient
atteint de ScS, méme en ’absence de symptome
clinique évocateur d’HTAP (1).

REPERCUSSIONS DIGESTIVES DE LA SCLERODERMIE

L’atteinte digestive est fréquente chez la plu-
part des patients atteints de ScS; on la retrouve
précocement chez 90 % de ces patients (1, 7).
Elle est plus précoce que les autres atteintes
viscérales rénale, cardiaque ou pulmonaire et
concerne I’ensemble du tube digestif, de 1’ ceso-
phage jusqu’au rectum. Elle est la conséquence
de la microangiopathie aboutissant a 1’isché-
mie. Il s’y associe un processus fibrotique, 1’en-
semble amenant a une dysfonction progressive
du tube digestif avec atrophie progressive des
cellules musculaires lisses.



Le reflux gastro-cesophagien est souvent inau-
gural. Il est le témoin d’une atteinte précoce du
sphincter du bas cesophage. La fibroscopie per-
met d’évaluer le risque et la sévérité de 1’ceso-
phagite peptique souvent associée, avec ses
complications : ulcérations, sténose, dégénéres-
cence. L’atteinte motrice peut aussi toucher 1’es-
tomac, I’intestin gréle, le colon, et étre a I’origine
de prolifération bactérienne, de malabsorption,
voire de syndrome pseudo-occlusif ou de pneu-
matose kystique intestinale. L’atteinte digestive
peut étre grave, amenant a des états de dénutri-
tion majeure, source de morbidité et de mortalité.
Latteinte précoce motrice intestinale peut étre
bien mise en évidence par la manométrie (1).

Des télangiectasies peuvent apparaitre a la
surface des muqueuses digestives, a ’origine
d’hémorragies distillantes, plus rarement d’hé-
matémeses ou de rectorragies (1).

FIBRILLATION AURICULAIRE : EVALUATION DES RISQUES

La physiopathologie du risque thrombotique
de la FA repose sur plusieurs phénomeénes : la
perte de la systole auriculaire entraine une aug-
mentation de pression intra-auriculaire et une
dilatation atriale; les anomalies d’écoulement du
flux sanguin conduisent a un état prothrombo-
tique favorisant la formation d’un thrombus qui
est localisé, dans la plupart des cas, dans 1’auri-
cule gauche (8). Une embolisation dans la circu-
lation systémique peut survenir dans toutes les
formes de fibrillation auriculaire (paroxystique,
permanente ou persistante). L’embolisation céré-
brale est la plus redoutée. Le traitement préventif
standard est le traitement anticoagulant oral, par
agent antivitamine K (AVK) ou agent anticoagu-
lant oral direct (NOAC des anglo-saxons, pour
New Oral AntiCoagulants). Cette thérapie n’est
pas dénuée de risque car elle comporte un risque
de saignement, particuliecrement d’hémorragie
intracranienne (9). Par conséquent, il est primor-
dial d’évaluer le risque thromboembolique (score
de CHA2DS2-VASc, Tableaux I, et IT) (8, 10, 11)
et le risque hémorragique (score de HAS-BLED,
tableaux III et IV) (8). On considére que le risque
d’accident vasculaire cérébral (AVC) croit signifi-
cativement a partir d’un score de CHA2DS2-VASc
de 1, mais surtout s’il est > 2. Les recommanda-
tions européennes préconisent de débuter un trai-
tement anticoagulant en cas d’un score > 1. Un
score de HAS-BLED > 3 indique que le patient
est a haut risque de saignement sous traitement,
nécessitant une certaine prudence et une surveil-
lance réguliére suite a 1’instauration du traitement
anti-thrombotique (12). Dans le cas que nous
rapportons, le score de HAS-BLED ne tient pas
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compte du contexte de maladie auto-immune, res-
ponsable d’une fragilité vasculaire accrue.

11 est a noter que, dans les derniéres recomman-
dations européennes, le traitement antiagrégant
plaquettaire ne trouve plus de véritable indication.
11 est juste réservé aux patients qui refuseraient un
traitement anticoagulant oral (8).

FERMETURE PERCUTANEE DE L AURICULE GAUCHE

Trente-trois a 45 % des patients nécessitant
une thérapie anticoagulante par AVK n’en béné-
ficient pas a cause d’un risque hémorragique jugé
trop important (13). Cette hémorragie peut étre
spontanée ou traumatique et associée, ou non, a
un surdosage (jusqu’a 30 % des controles systé-
matiques selon les études) (8). La fréquence de
saignement majeur sous AVK peut atteindre 16 %
(14) et environ 30 % des patients arrétent ce trai-
tement apres 4 ans (15). Les NOACs entrainent
une prévalence d’hémorragies majeures entre 2
et 3 % et il existe 20 % d’interruptions de traite-
ment signalées dans les études princeps (RELY,
ROCKET AF et ARISTOTLE) (16). Dans cer-
tains cas, la récidive thromboembolique survient

TaBLEAU I. Score CHA2DS2-VASc. CONTRAIREMENT AU
scorE DE CHADS2, IL ACCORDE 2 POINTS AU SUJET DE PLUS DE 75
ANS ET AJOUTE 3 ITEMS : PRESENCE D’UNE MALADIE VASCULAIRE,
AGE DE 65 A 74 ANS ET SEXE FEMININ (QUI N’EST RETENU QU’A
CONDITION QUE L’AGE SOIT > 65 ANS). LE SCORE MAXIMUM DE
CHA2DS2-VASc EST DE 9

Score CHADS2 Facteurs de risque CH AZS];(;:V ASc
| Dysfonction VG ou 1
IC
1 HTA 1
1 Age >75 ans 2
1 Diabete 1
) Antécédents d"AVC/ )
AlT/embolie

Maladie vasculaire 1

Age 65-74 ans 1

Sexe féminin 1

6 Score maximum 9

TaBLEAU II. RiSQUE ANNUEL D’ AVC EN FONCTION DU SCORE DE
CHA2DS2-VASc

Score 0=0-0,2% Score 5=6,7-7.2 %

Score 1 =0,6 - 1,3 % Score 6=9,7-9,8 %

Score 2=2,2 % Score 7=9,6 - 11,2 %

Score 3=3,2 % Score 8 =6,7 - 10,8 %

Score 4= 4,0 - 4,8 % Score de 9=122-152 %
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TaBLEAU III. CaLcuL pu score DE HAS-BLED (MaxiMum 9)

Caractéristiques cliniques Points

H : hypertension | PAs> 160 mmHg 1

Dysfonction rénale (dialyse
chronique, transplantation rénale
ou créatinine plasmatique > a 200
pmol/I)

A : abnormal

Dysfonction hépatique
(hépathopathie chronique

(cirrhose) ou biologique

(bilirubine > a 2 fois la normale
associée a ASAT/ALAT > a 3 fois la
normale)).

S : stroke Antécédents d’AVC 1

B : bleeding Antécédents de saignement 1

L : labile INR INR labile 1

E : elderly Age > 65 ans 1

Alcool ou médicaments
LGS (antiplaquettaires, AINS) lou2

TaBLEAU IV. CALCUL DU RISQUE DE SAIGNEMENT PAR AN
EN FONCTION DU SCORE HAS-BLED. UN SCORE > 3 INDIQUE
UN «HAUT RISQUE» NECESSITANT REFLEXION ET PRUDENCE AVANT
L’INITIATION D’UN TRAITEMENT ANTICOAGULANT
(EVALUATION DU RAPPORT BENEFICE/RISQUE)

Score HAS'B.L ED Risque de saignement par an
(total des points)

0 L13-19 %

1 1,02-2,5 %

2 1,88-53 %

3 3,74-84 %

4 8,70 - 10,4 %

5a9 Manque de données

malgré un traitement anticoagulant considéré
comme «optimal». Une nouvelle alternative non
médicamenteuse est proposée pour ces situations
cliniques : la fermeture percutanée de 1’auricule
gauche (8).

Il existe a ce jour plusieurs dispositifs de fer-
meture percutanée de ’auricule gauche (8, 11,
17). Les deux plus répandus sont :

- le systeme Amplatzer Cardiac Plug, disposi-
tif a double disque ressemblant aux prothéses
utilisées pour la fermeture des communications
interauriculaires;

- le systtme WATCHMAN, sorte de parapluie
autoexpansif qui a fait I’objet d’un programme
clinique d’évaluation trés important incluant
des études randomisées.

Rev Med Lieége 2016; 71 : 5 : 227-232

Dans cet article, nous exposons les données
de la littérature relatives au dispositif WATCH-
MAN qui est celui que nous employons dans
notre centre.

L’étude «PROTECT-AF», prospective et ran-
domisée, a été congue pour démontrer la sécurité
d’emploi et ’efficacité du systeme WATCH-
MAN chez des patients atteints de FA non-valvu-
laire, ¢ligibles au traitement par warfarine et avec
un score de CHADS2 égal ou supérieur a 1. Les
données de suivi a long terme (4 ans) montrent
que ce dispositif est statistiquement supérieur
a la warfarine pour le critere d’évaluation pri-
maire combinant AVC, déces cardiovasculaire et
embolie systémique (réduction de 40 % du risque
relatif). Il n’y a par ailleurs aucune différence
statistiquement significative en terme de sécurité
(critére combiné associant embolisation du dis-
positif et complications hémorragiques) entre les
groupes (dispositif vs warfarine) (17-19). Dans
cette étude, 1’anticoagulation par warfarine était
prescrite pendant 45 jours apreés I’implantation,
délai jugé nécessaire pour la couverture de la pro-
thése par I’endothélium. Une ETO est d’ailleurs
recommandée a la fin de cette période, dans le but
de s’assurer de I’endothélialisation de la prothése,
devenue alors imperméable (absence de flux au
travers de la membrane par méthode doppler-
couleur), démontrant le caractére complétement
occlusif du systéme. Par la suite, un traitement
antiagrégant plaquettaire est recommandé durant
une période de 6 mois. Il a toutefois été démontré
que pour les patients ne pouvant en aucun cas
recevoir un agent anticoagulant oral, une asso-
ciation aspirine — clopidogrel peut constituer une
alternative acceptable (11).

Les principales causes d’échec de la procédure
sont : I’impossibilité d’effectuer une ponction
transseptale optimale, la présence d’un thrombus
auriculaire gauche (constat qui implique ’arrét
immédiat de la procédure) ainsi qu’une anato-
mie complexe de I’oreillette ou de ’auricule ne
garantissant pas le déploiement et I’amarrage
optimaux du systéme.

Le taux élevé (> 90 %) de succes de 1’im-
plantation des dispositifs est contrebalancé par
certaines complications potentiellement graves,
survenant lors de la procédure ou juste apres
I’implantation. Les risques de mobilisation et
de migration du dispositif sont assez faibles (<
1 %). Dans une majorité de cas, il est possible
de récupérer le matériel ayant migré par voie
endocavitaire. Les AVC observés lors de 1I’'im-
plantation, dans 1 a 2 % des cas, peuvent étre
liés a une embolie gazeuse ou a une mobilisation



d’un thrombus non visualisé. Les épanchements
péricardiques sont les complications les plus fré-
quentes et les plus sérieuses, avec un taux de tam-
ponnade nécessitant un drainage de 1’ordre de 1,3
a5 % selon les séries (12, 17, 19).

L’¢étude «PREVAIL» (PREvention of VTE
after Acute Ischemic stroke with LMWH enoxa-
parin) (20) a confirmé les résultats de 1’¢tude
«PROTECT-AF» (Watchman Left Atrial Appen-
dage Closure Technology for Embolic PROTEC-
Tion in patients with Atrial Fibrillation) (19) et a
validé la sécurité de 1’utilisation de ce systéme
avec un taux de complications significative-
ment plus faible (17). D’ailleurs, une réduction
des complications, en particulier des épanche-
ments péricardiques, est soulignée dans les séries
consécutives d’implantation, aprés une courbe
d’apprentissage (12).

La fermeture percutanée de 1’auricule gauche
est désormais clairement citée dans les nouveaux
guidelines sur la gestion de la FA publiés en 2012
avec une recommandation actuelle de classe IIb
et de niveau d’évidence B (IIbB) (10).

CONCLUSION

Une grande majorité des patients atteints de
FA doivent étre traités par un agent anticoagulant
oral, qu’il soit direct ou indirect. Ce traitement
expose cependant certains patients a un risque
hémorragique qui peut étre jugé rédhibitoire, ce
qui peut contre-indiquer sa prescription.

Chez les patients a haut risque thromboem-
bolique vasculaire cérébral et ayant une contre-
indication a un traitement anticoagulant prolonggé,
I’exclusion percutanée de 1’auricule gauche
constitue une alternative intéressante a laquelle il
convient de penser.
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