


HCM: Definition 





Fibrose myocardique non-prise en compte dans ESC-SCD score 



Non-compaction VG 
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Définition: besoin de consensus 

‒ Trabéculations volumineuses, multiples et profondes 

  du sous-endocarde  

‒ Recessus circulants inter/intra-trabéculaires 

‒ Ratio épaisseur NC/C > 2 (2.3 en IRM!) 

 

‒ Quelle étendue/Nb segments? 



Non-compaction VG 
    Nombreuses variantes selon les anomalies anatomiques et                   

   fonctionnelles VG associées 

— Bénigne (NC isolée) : épaisseurs pariétales, diamètres cavitaires, 

  fonction systolique et diastolique normaux 

— Dilatée : épaisseurs pariétales normales, cavité dilatée, dysfonction systolique 

 Variante des CMD ? 

— Hypertrophique : HVG septale, hyperkinésie 

 Variante des CMH? 

— Hypertrophique et dilatée : mauvais pronostic 

 Evolution terminale d’une CMH mais survenue à un âge précoce 

— Restrictive 

— Biventriculaire 
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Incidence pronostique propre ??? 



Non-compaction VG 



Discussion 
— Diagnostic de la cardiopathie 

• CMH 

• NCVG 

— Stratification du risque de MS: 
• Investigations utiles à la stratification 

• ESC score 

— Choix thérapeutiques 

• Traitement médical 

• DAI: oui/non 

• Type d’appareillage 

— Suivi 

 



Investigations guidées par les symptomes 



Non-systématique: la réponse tensionnelle à l’effort n’est plus utilisée 
pour la stratification du risque 
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Estimation du risque de mort subite à 5 ans 



Discussion 
— Diagnostic de la cardiopathie 

• CMH 

• NCVG 

— Stratification du risque de MS: 
• Instruments de la stratification 

• ESC score 

— Choix de traitement 

• Traitement médical: FEVG=40%; pas d’obst. 

• DAI: oui/non 

• Type d’appareillage 

— Suivi 

 







Secondary prevention 







Simple ou double-chambre? Tt associé de l’obstruction 
Endocavitaire ou sous-cutané? 



DAI double-chambre: Stimulation DDD pour traiter l’obstruction 





Recommandations: 

- Définition et diagnostic 

- Stratification du risque 

- Traitement 

 
 ‒ Cardiopathies ischémiques, incluant SCA 

‒ Dysfonction VG/Insuffisance cardiaque 
‒ Cardiomyopathies: 

– CMD 
– CMH 
– DAVD… 

‒ Canalopathies 
‒ QT long 
‒ QT court 
‒ Brugada 
‒ TV catécholergiques 
‒ Repolarisation précoce … 

‒ TV/FV sur « cœur sain » 
‒ Enfant et cardiopathies congénitales 
… 

 

 




