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Introduction:- 
La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) est une maladie génétique assez fréquente, ayant une fréquence dans la 

population adulte des États-Unis, entre 1/200 et 1/500 [1], avec des variations dépendantes de l’âge et de la 

race. Elle présente la maladie cardiaque génétique la plus courante. La présence d’une obstruction de la chambre de 

chasse du VG, définie comme un gradient (instantané, maximal) sous-aortique≥30 mmHg, se retrouvant chez 30% 

des patients au repos [2]. 

 

Nous rapportons un cas de cardiomyopathie obstructive révélé par une syncope chez un jeune patient ayant la notion 

de mort subite dans la famille. Et dans ce cas, on peut souligner l’importance de dépister cette maladie précocement 

et de prévenir le risque de mort subite chez les patients à risque. 

 

Observation:- 
Nous rapportons le cas d’un patient âgé de 34ans, sans facteurs de risque cardiovasculaire, ayant comme antécédent 

la notion de mort subite dans la fratrie à l’âge de 24ans, admis pour une syncope survenue au repos. L’examen 

clinique montre un patient en bon état général avec une fréquence cardiaque à 89bpm, une TA à 120/60mmhg. 

L’examen cardiovasculaire trouve des bruits de cœur bien perçus, à rythme régulier, avec présence d’un souffle 

holosystolique de régurgitation au foyer mitral et un souffle systolique au niveau du bord gauche du sternum sans 

signes d’insuffisance cardiaque droite. L’électrocardiogramme trouve un rythme régulier sinusal à 93bpm, un axe en 

place, PR constant à 120 ms, un sous décalage du segment ST avec des ondes T négatives en septo apical et en 

inférieure et une hypertrophie ventriculaire gauche systolique avec trouble de repolarisation secondaire (figure1). 

L’échocardiographie trouve un aspect de Cardiomyopathie hypertrophique classe III de Maron avec une 

hypertrophie asymétrique du ventricule gauche (SIVd=26mm, PPd=16mm), de bonne fonction systolique 

(FEVG=53% SBP) et de fonction longitudinale globale altérée : le SLG=-13.9%, l’oreillette gauche était dilatée à 

26cm², on a trouvé un mouvement antérieure systolique de la grande valve mitrale avec une IM modérée, au doppler 

continu on a noté un gradient intraventriculaire gauche au repos à 52mmhg et au doppler pulsée, le profil mitral était 

type I (trouble de relaxation). Par contre le Ventricule droit était non hypertrophié de bonne fonction (figure 2). Une 

IRM cardiaque a été réalisée qui a montré une CMH dans sa forme médioventriculaireréalisant un aspect en sablier 

avec un obstacle intra VG, un VG non dilaté, hypertrophié, de bonne cinétique, globale et segmentaire, VD de taille 

normale, de fonction systolique conservée, OG dilatée, présence de foyers de fibrose au niveau du septum. (Figure 

3) 
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Un holter ECG est fait au cours de son hospitalisation qui a montré de très rares ESV et de très rares ESSV sur une 

CMH obstructive. Le patient est mis sous traitement médical à base de béta bloquants et anti arythmiques avec une 

amélioration clinique et il a bénéficié d’une l’implantation de DAI suite à un score de mort subite élevéau-delà de 

6% avec des suites simples. Ainsi, le patient est sorti sous traitement médical avec un suivi régulier de chaque 3 

mois.  

 

 
Figure 1:- Un électrocardiogramme montrant un RRS à 75bpm, des ondes T négatives en septoapico latérale et 

inférieure et des ondes Q de pseudonécrose en antérieure. 

 

 
Figure 2:- Coupe parasternale grand axe montrant une hypertrophie ventriculaire asymétrique avec un diamètre du 

SIVd à 26mm. 



ISSN: 2320-5407                                                                              Int. J. Adv. Res. 11(05), 420-426 

422 

 

 
Figure 2:- Gradient intra VG en coupe apicale 5 cavités. 

 

 
Figure 3:-La coupe parasternale grand axe, curseur surla valve mitrale en mode TM montrant un SAM. 
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Figure 4:-Strain longitudinal global altérée à -13.9% et une FEVG conservée à 52%. 

 

 
Figure 5:- Une image IRM montrant une CMH dans sa forme médioventriculaire avec un obstacle intra VG. 
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Figure 6:- Image radiologique de face et de profil après implantation de DAI montrant la sonde ventriculaire en 

place. 

 

Discussion:- 
La cardiomyopathie hypertrophique (CMH) atteint une personne sur 500 dans la population générale. Les hommes 

seraient atteints plus fréquemment que les femmes [1]. La prévalence de la maladie est longtemps restée méconnue 

et sous-évaluée car les données résultaient d’études rétrospectives [3]. L’étiologie la plus fréquente de CMH est 

représentée par les cardiomyopathies d’origine sarcomériques qui représenteraient 40 à 60 % des étiologies de 

CMH, avec une prévalence d’une personne sur 200 à 500 imputable à un mode de transmission autosomique 

dominant. La CMHsarcomérique correspond à une atteinte cardiaque isolée, la plupart du temps asymptomatique, 

connue pour son risque rythmique, à l’origine de morts subites, et parfois difficile à différencier du cœur de 

l’athlète[4]. 25 à 30 % des CMH sont de cause inconnue et 5 à 10 % chez l'adulte sont de cause génétique ou non 

génétique regroupant des maladies métaboliques, les cardiomyopathies mitochondriales, les maladies 

neuromusculaires, les syndromes malformatifs, les cardiopathies infiltratives, les cardiopathies endocriniennes et 

autres [5].  

 

La grande majorité des patients sont asymptomatiques et le diagnostic de CMH est posé lors d’un test de dépistage 

familial. Le symptôme cardiaque le plus fréquent est la dyspnée d’effort. Elle survient chez plus de 90% des patients 

symptomatiques et est due principalement à la dysfonction diastolique du VG. L’angor, retrouvé chez près de 75% 

des patients symptomatiques, est souvent atypique (aggravé par les nitrés) et multifactoriel. La fatigue, la syncope 

sont également des symptômes fréquemment présents comme c’est le cas de notre patient, alors que les palpitations, 

l’orthopnée et la dyspnée paroxystique nocturne sont plus rares. L’auscultation cardiaque retrouve, au bord inférieur 

gauche du sternum et à la pointe du cœur, un souffle systolique, crescendodecrescendo, râpeux sans irradiation, qui 

est amplifié par la manœuvre de Valsalva. Un souffle holosystolique au foyer mitral avec irradiation vers l’aisselle, 

correspondant à l’insuffisance mitrale souvent associée à la CMH et un galop présystoliquepeuvent être également 

présents [6]. Par ailleurs, il existe des signes extracardiaques qui vont permettre d’orienter vers une étiologie. Outre 

les signes malformatifs, l’examen clinique doit s’attacher à rechercher une atteinte neuromusculaire, une atteinte 

neurologique dans l’ataxie de Friedreich, dans la maladie de Fabry et de façon plus fréquente dans les amyloses à 

transthyrétine mutée, mais également dans sa forme sauvage puisqu’une neuropathie sensitive est rapportée chez 30 

% des patients [4]. 
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Bien que non spécifiques, les modifications sur l’électrocardiogramme (ECG) sont très souvent le premier indice 

d’une CMH. L’ECG s’avère normal chez seulement 5-10% des patients. Les anomalies les plus fréquentes sont des 

signes d’hypertrophie ventriculaire gauche ainsi que des troubles de la repolarisation sous forme de sousdécalage du 

segment ST et d’ondes T inversées. A noter que la corrélation entre l’importance de l’hypertrophie ventriculaire 

gauche à l’ECG et le degré d’hypertrophie retrouvé à l’échocardiographie est faible. Des ondes Q pathologiques de 

pseudo-nécrose dans les dérivations inféro-latérales, correspondant à la dépolarisation du septum interventriculaire 

hypertrophique, sont également souvent présentes [6]. 

 

Une échocardiographie transthoracique (ETT) doit être réalisée chez chaque patient présentant un diagnostic suspect 

de CMH. Seule l’épaisseur pariétale à 15mm du VG est indispensable pour le diagnostic de CMH. D’autres résultats 

à rechercher : la dysfonction diastolique, oreillette gauche dilatée avec un risque accru de FA, dysfonction systolique 

évaluée par le strain longitudinal globale ; qui est associé à un risque majeur d’insuffisance cardiaque, même avec 

une FE normale. Une obstruction due au mouvement antérieur systolique (SAM)de la valve mitrale. L’obstruction 

est définie par un gradient ventriculaire gauche maximale supérieur à 30mmhg au repos ou à l’effort ou après 

manœuvres provocatrices comme la manœuvre de Valsalva [7]. Les dernières innovations dans le domaine de 

l’échocardiographie ont permis d’améliorer la spécificité de l’examen et d’orienter vers une étiologie puisqu’il est 

important de noter que le caractère asymétrique de l’hypertrophie ne préjuge pas d’une origine sarcomérique et est 

fréquemment rencontré dans les étiologies infiltratives.  Les cardiopathies infiltratives auront typiquement un profil 

restrictif qui se traduira par des anomalies profondes de la diastole et une importante dilatation de l’oreillette gauche 

[4].  

 

L’IRM à l’avantage, par rapport à l’échocardiographie, de permettre l’exploration de l’ensemble des segments du 

VG (limite endocardique et épicardique), y compris de sa paroi latérale et de la zone apicale, la visualisation des 

zones de fibrose dans le myocarde, des mesures très précises de l’épaisseur télédiastolique des volumes et de la 

masse ventriculaire gauche. En revanche, la mesure du gradient sous-valvulaire aortique reste le domaine de 

l’échocardiographie [8]. 

 

Dans le contexte de CMH obstructive (CMHO) asymptomatique, l’objectif du traitement médicamenteux est de 

réduire les symptômes du patient en réduisant l’inotropisme et en diminuant la fréquence cardiaque afin d’accroître 

le remplissage diastolique [2]. Il est à base de bêtabloquants, Vérapamil et de Disopyramides. Les effets secondaires 

de ces médicaments ne sont pas négligeables et nécessitent une surveillance étroite chez des patients souvent jeunes 

[9]. 

 

La prévention primaire de la mort subite par la mise en place d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) doit 

faire l'objet d'une décision collégiale de préférence dans un centre expert. Différents outils sont à disposition, d’une 

part des critères dits "classiques"; d’autre part un algorithme permettant de stratifier les patients comme étant à bas 

risque, risque intermédiaire et haut risque. Le degré d'incertitude, ainsi que la balance entre les effets indésirables du 

DAI et le bénéfice attendu, doivent être expliqués au patient et à sa famille. La stratification la plus récente se fonde 

chez le sujet ≥16 ans sur sept facteurs qui ont une valeur prédictive indépendante et qui sont inclus dans l'équation 

de calcul du risque de mort subite à 5 ans proposé par l'ESC (2014). Ainsi un risque >6 % à 5 ans amène à 

préconiser le DAI, alors qu’un risque< 4% permet de surseoir l’indication [10]. 

 

Les Traitements invasifs sont à considérer essentiellement pour les obstructions intra-VG (chambre de chasse du VG 

≥50mmHg)symptomatique avec une dyspnée NYHA III-IV malgré un traitement médical maximal[10]. Deux 

méthodessont possibles : la chirurgie de myectomie et l’alcoolisation septale au cours d’une coronarographie. 

 

Le MITRACLIP consiste à poser un clip qui réunit les feuillets de la valve mitrale afin de corriger le défaut de 

fermeture et de réduire le reflux de sang du ventricule gauche vers l’oreillette gauche. Certaines équipes développent 

l’utilisation du MITRACLIP chez les patients porteurs de CMHO associé à un SAM [2]. 

 

Conclusion:- 
Les cardiomyopathies hypertrophiques représentent un groupe hétérogène de mécanismes physiopathologiques et 

d’étiologies (génétiques ou non), qui vont aboutir à l’apparition d’une hypertrophie ventriculaire gauche. L’étiologie 

peut aller d’une adaptation physiologique chez l’athlète à une atteinte myocardique, isolée ou s’intégrant dans le 

cadre d’une atteinte neuromusculaire globale, d’une anomalie métabolique ou mitochondriale à une maladie de 

dépôt, en passant par les étiologies toxiques. 
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La stratification du risque de mort subite a beaucoup progressé ces dernières années. Mais l'approche classique par 

simple accumulation de facteurs de risque est sans doute insuffisante pour décider actuellement de l'implantation 

d'un défibrillateur. 

 

Ainsi, même si pour le moment seul la myectomie chirurgicale et l’alcoolisation septale (en cas d’échec du 

traitement médical) figurent en bonne place dans les recommandations européennes (2014) et américaines (2011), de 

nouvelles thérapeutiques se développent pour les patients atteints de CMHO avec pour certaines, de bons résultats 

sur le plan clinique et échocardiographique. 
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