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FEMME 32 ANS  ASTHENIE 





QUE LUI ANNONCER ? 



•  RARE, Prévalence CMH 0,02 à 0,23 % 
•  HEREDITAIRE, autosomique dominant, > 1400 mutations sur 11 

gènes, pénétrance variable/ familiale ou sporadique. 
•  MCH assymétrique épaisseur >15 mm (place de l’IRM) 
•  POTENTIELLEMENT GRAVE, Première cause mort subite chez le 

jeune,  sportif,  < 35 ans, 1/100000/an 
     Mortalité > 4 %/ an quand FDR 
•  30-35 % CMH svt frustres 
•  Obstruction 60-70% repos ou provoquée 



BILAN EN 2014 
•  ATCD 
•  Clinique 
•  ECG 
•  Echographie cardiaque (épaisseur, obstruction) 
 avec provocation  obstruction (Valsava, debout, effort) 
•  Holter ECG (TDR) 
•  Epreuve d’effort (évaluation tensionnelle) 
•  IRM (épaisseur, fibrose, amylose) 
•  Bilan génétique 



ECG 

 Anormal dans environ 80 % des cas, recherche: 
•  à un degré variable : une HVG électrique (appréciée sur l’indice 

de Sokolov SV1RV5)  
•  Troubles de la repolarisation (inversion des ondes T dans au 

moins deux dérivations concordantes) 
•  Ondes Q pathologiques (souvent fines, mais profondes avec 

amplitude > 3 mm ou > a 1/3 de l’R suivante, dans au moins 
deux dérivations concordantes) dérivations inférieures ou 
latérales; 





5 à 10 % Causes non sarcomérique à rechercher ( maladie infiltrative) 



Amylose: atteinte systémique, microvoltage, trouble du rythme ou de 
conduction, HVG concentrique, aspect granité,  hypokinésie VG, 
épanchement péricardique, scinti osseuse fixant traceur au nveau 
cardiaque, insuffisance rénale….. 
 
Maladie mitochondriale: troubles visuels, ptosis, troubles 
neurologiques, trouble conductifs, hypokinésie VG,  pertubation bilan 
hépatique rénal CPK…. 
 
Maladie de Fabry: maladie de surcharge lysosomiale, atteinte 
neurologique, visuelle, musculaire,  rénale, HVG, cardiopathie, trouble 
du rythme…. 
 
 



QUE LUI PROPOSER ? 



STRATIFIER LE RISQUE 



 5 FDR MAJEURS:  ECHO, HOLTER, E. EFFORT  SATAP   
HAUT RISQUE MCD SI > 2  > 4 % MS/ AN, DAI/  SI 1 FDR DISCUSSION DAI  

 

•  Mort subite, FV, TV soutenue 
•  Syncope inexpliquée, 
  
•  Antécédents familial de mort 

subite   
 
•  tachycardies ventriculaires 

(TV) non soutenues sur  le 
holter ECG (24 à 48 heures) 

•  Réponse anormale de la 
pression artérielle lors de 
l'épreuve d'effort 

•  paroi VG supérieure à 30 mm à  
l’échographie cardiaque 

particulièrement quand elle survient à l’effort et de façon 
répétitive ou bien chez un sujet jeune. Cependant, la valeur 
prédictive de la syncope comme signe précurseur d’une mort 

subite éventuelle est faible . 

< à 50 ans, surtout si survenue chez un apparenté au premier degré et 
surtout si ≥ 2 cas)  

≥ 3 complexes à une fréquence supérieure à 120/min) ; 

La réponse est pathologique 
en cas de réponse tensionnelle plate (PAS max – PAS repos 
< 20 ou 25 mmHg) ou de survenue d’une hypotension (sur tapis 
roulant ou sur un vélo)  valable si < 50 ans 
 

mesure en incidence parasternale petit axe qui permet de 
ne pas surestimer l’épaisseur). 
MS relation linéaire avec épaisseur 

20 % MS à 10 ans 
 

si MS risque récidive 10 %/an 



LE RISQUE EST PROPORTIONNEL AU 
NOMBRE DE FACTEURS

Pas de FR 
 
1 FR 
 
2 FR 
 
3 FR 
 
> 2 FR 

Elliot PM et al. JACC 2000; 36: 2212-8. 

Mort subite / an 

0,8 % (0,2 - 1,5) 
 
1,2 % (0,2 - 2,2) 
 
3 %    (0,7 - 5,5) 
 
6 %   (4 - 16) 
 
4,8 % (2,5 - 8) 

Cox Model 
 
368 patients 

Indications dans la Cardiomyopathie hypertrophique

Discussion de Défibrillateur à 2 critères voire 1 
1 seul suffit pour mort subite 



FDR MINEUR: PROBABLEMENT PÉJORATIF SI PLUSIEURS 

•  Début des symptômes dès l'enfance  
•   Ischémie myocardique documentée  
•  Obstruction sous aortique isolée ≥ 30 mm Hg  

•  Mutation dite à haut risque ( mutation de la Bêtamyosine et la plupart des 
mutations de la troponine T).  

•  Taille de l’OG 

•  IRM rehaussement tardif après  gadolinium signe zone de fibrose proA mais faible VPP 

•  Anévrysme apical risque proA 



EXPLORATION  ELECTROPHYSIOLOGIQUE ? 
•  indication de SVP discutée car non spécifique 
•   induit rarement TV mais peut induire TV polymorphe ou FV 

même chez patients à faible risque 
Peut être utile si TV monomorphe en vue d’un TT par RF 
 
•  Mais OUI pour  bilan conductif ou TPSV, réentrée, voie 

accessoire. 





SCORE DE LA PATIENTE = 1 
•  PÈRE DCD à 53 ans subitement, cardiopathie ? 
•  SEPTUM 25 mm 



480 patients,  M suivi 6,5 ans 



SEUL TRAITEMENT: DAI SI 
  

  
Prévention secondaire:  de la mort subite 
récupérée, FV ou TV soutenue 
  
 Prévention primaire selon les facteurs de 
risque. 



REGISTRE INTERNATIONAL 1986- 2003 



MAIS 
 

Complications DAI 4 %/ an (registre 1986- 2003)   
•  Précoce:  hématome, PTX, péricarde, infection, déplacement de sonde 

•  Tardive: Choc inapproprié, fracture de sonde ( ++ chez le jeune), thrombose, infection 

Cependant le matériel à évolué depuis 

Petit boîttier, simplification connection, batterie plus importante, algorythme de discrimination 
TPSV. 



TRAITEMENT 

•  Patiente mise sous Sotalex 80 x 2 
•  Dépistage génétique: 1 fille porteuse du gène et de la 

MCH 
et  2 fils sans le gène 
•  Surveillance régulière 



SUIVI ? 

CMH avérée 
Symptomatique 

ou non 

Mutation CMH 
sans signe 
clinique ou 

paraclinique 

ECG, une échographie/ 12-24 mois, (le rythme de cette 
surveillancecardiologique est adapté en fonction des 
symptômes et du nombre de facteurs de risque de mort 
subite). 
Holter / 12 -24 mois si stable  /6 à 12 mois si palpitations ou  
OG > 45 mm 
EE/  2-3 ans si stable / an si aggravation  
+/- IRM/ 5 ans si stable / 2-3 an si évolution 
 HAS 2011, ESC 2014 
 

une surveillance tous les 1 à 3 ans est nécessaire HAS 
2011 
12 à 18 mois enfant, ado et / 5 ans adulte ACC 2011 



EN L’ABSENCE DE FACTEURS DE RISQUE RYTHMIQUE ET EN 
L’ABSENCE DE SYMPTÔMES : IL N’Y A PAS DE TRAITEMENT 
RECOMMANDÉ, EN DEHORS DES RESTRICTIONS SPORTIVES ET DE LA 

POURSUITE D’UNE SURVEILLANCE RÉGULIÈRE 
 

ttt Diminue mortalité Efficacité 
Bbloquant Pas de preuve Chez patients 

symptomatique, angor ou 
dyspnée 

Icalcique bradycardisant Pas de preuve Qd symptomatique 
Rythmodan (effet I -) Non, pas d’étude de sécurité Qd symptomatique 
Cordarone Peut être Rôle sur FA 
Myomectomie Excellente survie Diminue gradient si > 50 
Alcoolisation Risque pro A ?  Diminue gradient si > 50 
Pace maker non +/- Diminue gradient 
Défibrillateur oui Si ACR, FV ou TV  

ou si FDR ++ 
2C si gdt ou trouble conductif 



SPORT EN COMPETITION  ET À RISQUE INTERDIT/  
4 et 5 autorisé 
 0 et 1 proscris 

ACC/AHA guidelines 
2011 



ET SI …….. 



OBSTRUCTION SYMPTOMATIQUE 
SUIS-JE MEILLEUR  QUE LES CHIRURGIENS  
ET LES CORONAROGRAPHISTES ? 





ESC 2014 

Pace maker si complication BAV qd myomectomie 2 % et  
alcoolisation septale 10 à 20 % 
 



FA 
•   Arythmie la plus fréquente touchant près de 25 % des patients. Elle ne fait pas partie des 

facteurs de risque majeurs de mortalité,  

•    

•  Un traitement anticoagulant est  conseillé. 

•  L’amiodarone est le meilleur traitement préventif de récidive, mais son rapport 
thérapeutique/risque doit être évalué. 

•  Le traitement par ablation du noeud auriculoventriculaire et stimulation ventriculaire 
définitive est une alternative possible en cas d’échec des traitements classiques  

•  Place de l’ablation par radiofréquence: semble être efficace chez 2/3 des patients avec 
svt 2 procédure et trigger extra VP 

 

  

ESC 2003/ LANCET 2013 

Insuff cardiaque Thrombo-embolie syncope 



LES  ANNEES PASSENT 

•  Décès  de la fille à l’âge de 18 ans 
• Mesure du septum de la patiente 

autour de 28 mm 



LES ANNEES PASSENT TOUJOURS 
•  ARRET CARDIAQUE à l’âge de 52 ans RECUPERE par 

collègue d’association puis par pompier DSA 



DONC TIRONS LEÇON 

•  Bien réévaluer les FDR dans le temps  
•  On est vraiment pas à quelques millimètres 
•  Seul le défibrillateur a fait ses preuves 

dans la mort subite de la MCH 



Maron et al  Lancet 2013 



EHJ 2013 
CALCUL RISQUE DE MS à 5 ans 



DAI si score > 4 à 6 % 
Score à réévaluer/1-2 ans 











SCORE DE RISQUE À 5 ANS 

•  4 %: 1 patient sauvé / 5 ans/ 16 DAI implanté 
•  6 % : 1 patient sauvé/ 5 ans/ 11 DAI Implantés 





JACC 2011 



   MERCI  


