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1. Arbelo E et al. European Heart Journal 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies. 2. Richard et al. traité EMC cardiologie volume 13 août 2018. 

Classification des cardiomyopathies

Classification par sous-types morphologiques 
de cardiomyopathies héréditaires

Classification par phénotype



Définition de la CMH

La CardioMyopathie Hypertrophique (CMH) est caractérisée par un épaississement 
anormal des parois du cœur d’origine primitive sans cause clinique décelable (HTA sévère, 
de sténose aortique serrée, de maladie de surcharge…) capable de produire l’hypertrophie

HTA : Hypertension Artérielle 
3. Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) Cardiomyopathie Hypertrophique 2021. 



oPrévalence estimée : 1/200 à 1/500 
oCause principale de mort subite chez les jeunes                                                           

notamment chez le sportif de moins de 35 ans

Épidémiologie de la CMH

oMutation génétique retrouvée dans 40 à 60% des cas

• 42 % sur le gène MYBPC3
• 40 % sur MYH7
• Forme familiale Autosomique Dominante (AD) 

dans la majorité des cas
• Pénétrance incomplète liée à l’âge :

- 55 % avant 30 ans

- 75 % entre 30 et 50 ans

- 95 % après 50 ans  

1. Arbelo E et al. European Heart Journal 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies. 2. Richard et al. traité EMC cardiologie volume 13 août 2018. 
3. Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) Cardiomyopathie Hypertrophique 2021. 4. Barfield et al. J Mol Biomark Diagn. 2016 November ; 7(6). 
5. T Hershkovitz et al. Am J Med Genet. 2019;179A:365–372. 



Définition de l’Hypertrophie Ventriculaire Gauche (HVG)

Cardiomyopathie hypertrophique 
(CMH) sarcomérique 

Cut-off  de l’HVG 

o Dans les formes sporadiques : ≥ 15 mm
o Dans les formes familiales : ≥ 13 mm

Amylose et Fabry

Cut-off  de l’HVG 

o 12 mm chez l’homme
o 11 mm chez la femme  

3. Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) Cardiomyopathie Hypertrophique 2021. 7. Yeung et al. Journal of the American Society of Echocardiography June 2018. 
8. Aimo et al. European Journal of Heart Failure (2023) 25, 510–514.
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J Am Coll Cardiol 2022;79:372–389)

Rôle pronostic de l’obstruction



Quantification de l’IMConséquences de l’HVG

• 4 problèmes : 

Remplisssage VG Obstruction Fuite mitrale

Dilatation OG
FA



Malaises à l’effort



Attention aux formes évoluées (end stage)



o Échocardiographie de repos : Doppler pulsé, couleur et 
continu ++ (cc VG++, apex, chambre de chasse VD), SAM ? 
En TM

o Gradient max > 30 mmHg (au repos) en Doppler continu

o Mais… phénomène labile, dynamique

Définition de l’obstruction intra-VG



Qu’est-ce qu’une obstruction significative? 



IM

Obstruction

RAC et CMH











IM

Obstruction



Physiopathologie : un mécanisme complexe

Obstruction de la 
chambre de chasse

Effet Venturi

Hypertrophie 
septale

Relâchement 
des feuillets 
mitraux dans 

le flux

Protrusion 
septale

SAM*

Phase systole précoce Phase mi-systole

Anomalies mitrales

Longueur 
valve mitrale

Muscles 
papillairesForce de 

poussée

* SAM : Systolic Anterior Motion = Mouvement Systolique Antérieur.
11. Abbasi M et al. J Am Soc Echocardiogr 2024;37:613-25.





Le SAM un excès de longueur des valves ? 

La majorité des patients avec CMHO ont des feuillets ant et post mitraux allongés : 

Feuillet ant 34mm vs 24mm chez les patients normaux 

Signe du
bonnet de nuit



La posterieure aussi peut être très longue

J Am Coll Cardiol 2016;67:1846–58 







Type 1 Type 2 Type 3

Anomalies d’insertion du pilier sur la valve mitrale



Suivi post op 



Role des piliers dans l’obstruction

Pas de pilier



Insertion ant du pilier 
qui est bifide



Est-ce fréquent ? 

• Abnormal PM insertion : 4 à 13% des CMHO 



On ne trouve que ce que l'on cherche 
On ne cherche que ce que l'on connaît

The anomalous papillary muscle was detected on 
preoperative transthoracic echocardiography in 11% of patients and 
by intraoperative transesophageal echocardiography in 27.4% of patients. 

J Thorac Cardiovasc Surg 2022;163:83-89 



Quand rechercher l’obstruction intra-VG ?

1. Arbelo E et al. European Heart Journal 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies.



Méthodes de provocation

o Échocardiographie de repos + Valsalva ± lors de la mise en orthostatisme

o Valsalva : à faire mais insuffisant si patient symptomatique et négatif

o Selon Maron, sensibilité de 40 % pour prédire l’obstruction à l’effort 

o Réalisation en post-prandial ++++ 

Obstruction significative si gradient max (DC) > 50 mmHg

1. Arbelo E et al. European Heart Journal 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies. 9. Maron MS et al. Circulation 2006;114;2232-9.
11. Abbasi M et al. J Am Soc Echocardiogr 2024;37:613-25.



Manoeuvre de Valsalva

Manoeuvre de Valsalva

Pro

Proche de l’echo d’effort si bien fait

Ne pas trop gonfler les poumons



Manoeuvre de valsalva

Manoeuvre de ValsalvaRespiration libre



Balloon inflation provided 20–25 mmHg positive end-
expiratory pressure to the patient’s airway, increasing
intrathoracic pressure and decreasing venous return, 
leading to narrowed left ventricular cavity
and exacerbation of SAM, which finally increased the 
LVOT pressure gradient. 

Compared to conventional loading methods, this novel
manœuvre is easier to understand and objectively
assesses the performance;
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J Am Soc Echocardiogr 2018;31:791-8.) 





Cas de Mr X, 50 ans

o Dyspnée d’effort (NYHA II)

o CMH asymétrique découverte récemment



Ref :

Cas clinique



Ref :

Cas clinique



Ref :

Evolution de l'Obstruction pendant l’effort 



Ref :

Et l’insuffisance mitrale?



Provocation par l’effort physique

o A l’effort : échocardiographie d’effort

o Per-effort ++++ et post-effort

o Vélo assis+++, le plus vertical possible

o Impact du retour veineux à prendre en compte



Impact de la position sur la provocation de l’obstruction

Étude pilote prospective 22 patients CMH NYHA II

10. Réant P. et al. Eur Heart J Cardiovasc Imaging 2018;19:31- 38. JACC 2013. 12. Laffite S et al. J Am Coll Cardiol 2013;62:842–50.

REPOS EXERCICE RÉCUPÉRATION

Position 
couchée sur 

le dos

Maneouvre
de Vasalava

Position 
debout

Exercice 
maximal 

(vélo)

Exercice 
maximal 

(tapis roulant)

Post 
exercice

(vélo)

Post 
exercice

(tapis roulant)

Pourcentage de patients CMH 
avec gradient max sous-aortique ≥ 50 mmHg



Recherche de l’obstruction

Repos couché



Recherche de l’obstruction

Valsalva



Recherche de l’obstruction

Après mise à 
l’orthostatisme



Recherche de l’obstruction

Après 
10 flexions



Exemple d’effet de la position

Évaluation au repos, position couchée

Effort sur tapis 
Protocole Bruce modifié

6.8 METS
100 Watts

Stop pour 
dyspnée

Gradient max sous-aortique = 13 mmHg

Gradient max sous-aortique = 29 mmHg Gradient max sous-aortique = 70 mmHg

Effort sur bicyclette 
semi-inclinée
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• 75% (3/4) des cmh sont obstructives spontanément ou après provocation

• 33% sont obstructives spontanément au repos (1/3)

• Mais labile +++  

En synthèse:

25%



• 75% (3/4) des cmh sont obstructives spontanément ou après provocation

• 33% sont obstructives spontanément au repos (1/3)

• Mais labile +++  

En synthèse:

30 à 40%

33%



phénotypes de CMH

• Obstruction sous aortique

• Médio ventriculaire

• Les deux



64J Am Coll Cardiol Img 2023;16:591–605



Le « PIZZA test »

Ne pas dépasser la dose prescrite…



L alcool et le gras augmentent l’obstruction…

Le « PIZZA test »

Avez-vous des symptômes plus intenses en post prandial? 

Hydratation? 

Rendez vous à 14h après un repas un peu lourd….

Hypovolémie relative…



Le « pizza test »

J Am Soc Echocardiogr 2024





Quel traitement ? 



Algorithme thérapeutique CMHo recommandations 2023

1. Arbelo E et al. European Heart Journal 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies.



Reco ACC/AHA juin 2024

Circulation. 2024;149:e1239–e1311. 



Dim

Principes du traitement

Diminuer la contractilité Diminuer l’épaisseur septale

OH



Quantification de l’IMCMH et obstruction



Merci de votre attention



Conclusion

oÉvaluation complète du patient

o Indications/contre-indications à l’écho d’effort

oRecherche de l’obstruction à l’état de base 
± manœuvres de provocation 
(Valsalva, orthostatisme, effort)

oTenir compte des autres facteurs pouvant 
participer aux symptômes

oTraitement de la CMH si patient symptomatique +++


