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Hypertrophie myocardique inexpliquée par les 
conditions de charge

Chez l adulte:
Épaisseur  15 mm en l absence d antécédents 

familiaux
Épaisseur  13 mm si apparentés 1er degré

Chez l enfant: z-score > 2



Cardiomyopathie hypertrophique (CMH) 
sarcomérique: 

atteinte primaire du muscle cardiaque en 
l absence de maladie systémique, 
métabolique ou de syndrome multi-organe
Prévalence 1/500 dans la population générale

Autres atteintes génétiques ou non 
génétiques
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Asymptomatique avec vie normale

Mais symptômes possibles:
Le plus souvent apparition vers 20-40 ans
Risque de mort subite (1ère cause de mort subite chez 
l adulte jeune et athlète de moins de 35 ans en 
occident)

Mortalité de la CMH non traitée1.3% / an (vs 
0.8% dans la population générale)
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Insuffisance cardiaque
Dysfonction diastolique
Dysfonction systolique avec évolution vers 
hypocinésie et dilatation ventriculaire gauche

Troubles du rythme / accidents 
thromboemboliques

Ischémie myocardique

Mort subite



Facteurs de risque

ATCD familial de mort subite < 40 ans

Syncope inexpliquée

HVG massive : épaisseur > 30 mm

T.V. non soutenue [> 3 batts] > 120/mn, 

prolongées, itératives

Réponse tensionnelle à l effort anormale

Arbitres supplémentaires

Anévrysme apical

CMH évoluée  au stade dilatation / 

hypocinésie

Obstruction >  30 mm Hg

Alcoolisation septale

Fibrose myocardique IRM

Sport intense

Pont intra-myocardique : enfants
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Incidence parasternale petit axe

A/n de 2 plans : valve mitrale et piliers



Séquence ciné TRUE FISP, incidence petit axe,
Mesure de l épaisseur myocardique en t élédiastole

Attention à ne pas prendre la bandelette 
modératrice (BD) VD!!

BD











Indication limitée quand contre-indication à
l IRM

Synchronisé à l ECG en rétrospectif pour 
avoir l ensemble du cycle cardiaque



Anomalie des valves 
mitrales dans 50 % 
des CMH

Anomalie des 
cordages dans 25 % 
des CMH



Relation étroite entre degré de sévérité du 
S.A.M. (systolic anterior motion) et 
présence d'une obstruction intra-
ventriculaire gauche

Non pathognomonique de la CMH :
S.A.M. limité aux cordages
faux S.A.M. des c urs hyperkinétiques



Pull

Obstruction &
Insuffisance Mitrale 

Prot osyst ole Télésystole





SAM



Conséquence du  trouble de remplissage
Facteur prédictif d AC/FA
Diamètre > 48 mm ; volume > 27 ml/m²

OG

OD



Echocardiographie

IRM 
Ciné SSFP: mesure des volumes et FE
Tagging: fonction régionale
Contraste de phase sur les veines 
pulmonaires, flux mitral (non validés pour la 
fonction diastolique) 

Ennis DB et al. Magn Reson Med 2003; 50: 638
Kim YJ et al. J Magn reson Imaging 2008; 27:1054





IRM: examen de choix +++ (gold standard)
10 mn après injection de double dose de 
gadolinium
Séquence T1 de rehaussement tardif (RT)

Fibrose interstitielle Fibrose sous endocardique Fibrose diffuse



Fibrose progressive et fréquente (2/3 des 
CMH)

Fibrose intra-murale
Fibrose interstitielle

Todiere G et al. JACC 2012; 60: 122
Moravsky et al. JACCImaging 2013; 6:587

Fibrose intra-murale

Fibrose interstitielle



Pronostic de la CMH et fibrose reste encore 
débattu

Moins bon pronostic
Risque de mortalité et de mort subite augmenté

Dans le futur (proche ): 
T1 mapping pour l évaluation de la fibrose 
diffuse sous estimée par le RT
IRM de tenseur de diffusion (futur plus 
lointain )

Chan RH et al. Circulation 2014; 130: 484
Ismail TF et al. Heart 2014; 100:1851
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Consiste à injecter de l alcool dans la première branche septale en 
coronarographie
Afin de créer un infarctus septal pour diminuer l épaisseur du 
bourrelet septal responsable de l obstruction sous aortique.

Indications:
Dyspnée III NYHA ; discutable si syncope d effort

Gradient intra-ventriculaire > 50 mm Hg

Anatomie favorable : 

bourrelet > 18 mm

Pas d anomalie structurelle de la valve mitrale

S.A.M.

Artère septale compatible
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Pré alcoolisation               Contrôle J7                 Contrôle 1 an

Evaluation du RT
Evaluation de la FE et des volumes
Evaluation des épaisseurs myocardiques et du remodelage

Yuan J  et al. Am J Cardiol 2010; 106: 1487
van Dockum WG et al. JACC 2004; 43: 27
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