
Gilbert Habib
La Timone Hospital
Marseille - France

Paris, 20 Mars 2025

Actualités dans la prise en charge 

de la cardiomyopathie 

hypertrophique obstructive



Centre de Référence

Constitutif des

Cardiomyopathies

Déclaration de relation avec l’industrie

Consultant / Conseil auprès de:

• Alnylam

• Amicus

• Astra Zeneca

• BMS

• Boehringer

• Novartis

• General Electrics

• Pfizer

• Sanofi Genzyme

Le contenu et/ou les opinions exprimées lors de cette présentation ont été réalisés en toute indépendance
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Un joueur de l’OM 
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L’obstruction dans les CMH

2022
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Prise en charge des CMH obstructives

1. Comprendre le mécanisme et quantifier l’obstruction

2. Prescrire un traitement adapté
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Mécanisme de l’obstruction sous-aortique 

hypertrophie septale sous aortique

chambre de chasse de taille réduite

déplacement antérieur des piliers 

élongation du feuillet antérieur

hypercontractilité VG

effet Venturi

mouvement antérieur de la mitrale (SAM)

http://circ.ahajournals.org/content/vol92/issue7/images/large/hc1952209004.jpeg
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Mécanisme de l’obstruction sous-aortique 
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Quantification de l’obstruction intra-VG

Gdt max 85 mmHg

basal Valsalva

Gdt max 35 mmHg

Manœuvres de Valsalva assis et penché en avant

Puis debout 

Echocardiographie d’effort chez patients symptomatiques

Echocardiographie dobutamine contre-indiquée

Obstruction = gradient maximal ≥ 30mmHg 

Indication thérapeutique = gradient maximal ≥ 50 mmHg
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Diagnostic différentiel

membrane / 

diaphragme sous-aortique
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Cas particulier 1: CMO + sténose aortique

Patiente de 86 ans

CMO connue + RA minime

Echec d’alcoolisation en 2020

NYHA 3 malgré Propranolol 160 mg/j

NT-proBNP = 1450 ng/l

Obstruction = gradient maximal = 70 mmHg

gradient maximal Valsalva = 100 mmHg

Gradient aortique moyen = 45 mmHg

TAVI janvier 2025

Début mavacamten février 2025

Gradient moyen = 45 mmHg

Gradient maximal = 100 mmHg
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Cas particulier 2: CMO + Insuffisance mitrale

Patiente de 75 ans

Jusqu’alors asymptomatique

CMO connue stable sous betabloquants

Mutation MYBPC3

Obstruction = gradient maximal = 66 mmHg

PVM avec IM minime

Gradient maximal = 66 mmHg Gradient maximal = 12 mmHg

Obstruction = gradient maximal = 15 mmHg

IM sévère par PVM avec rupture de cordages

Aggravation récente

NYHA 3

NT-proBNP = 2500 ng/l



Centre de Référence

Constitutif des

Cardiomyopathies

Cas particulier 2: CMO + Insuffisance mitrale



Centre de Référence

Constitutif des

Cardiomyopathies

Traitement des CMH obstructives

1. Comprendre le mécanisme et quantifier l’obstruction

2. Prescrire un traitement adapté
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Traitement des CMH obstructives

✓ Traitement « classique » béta bloquants, inhibiteurs calciques, disopyramide

✓ Alcoolisation septale

✓ Chirurgie myomectomie

✓ Inhibiteurs de la myosine 
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Les bétabloquants

PNDS Cardiomyopathie Hypertrophique – Septembre 2021 -

Cardiogen

✓ Peu de preuves 

✓ BB non vasodilatateurs

✓ AMM en France 

➢ Propranolol
➢ Nadolol
➢ Pindolol
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Les inhibiteurs calciques bradycardisants

PNDS Cardiomyopathie Hypertrophique – Septembre 2021 -

Cardiogen

VERAPAMIL 

Débuter 40 mg 2 ou 3/jour, jusqu’à 480 mg/jour

DILTIAZEM

Débuter 60 mg 2 ou 3/jour, jusqu’à 360 mg/jour

Attention si obstruction trop importante 

(Gmax > 100 mmHg) ou HTP
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Le disopyramide

PNDS Cardiomyopathie Hypertrophique – Septembre 2021 -

Cardiogen

✓ 400-600 mg/j

✓ Attention surveillance du QT 

✓ Association avec un bloqueur du NAV

Sherrid 2005 JACC 2005;45:1251
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Les Inhibiteurs de la myosine

PNDS Cardiomyopathie Hypertrophique – Septembre 2021 -

Cardiogen

MAVACAMTEN®
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Inhibiteurs de la myosine – Mavacamten
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Inhibiteurs de la myosine – Mavacamten
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Mavacamten: résultats à long terme: MAVA-LTE

Rader F. JACC HF 2024
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Mavacamten en pratique

✓ Indication 

✓ Génotypage CYP2C19 > posologie de départ (2,5 ou 5mg)

✓ Contre-indications : 

✓ Interactions médicamenteuses : avec tous les inducteurs/inhibiteurs du CYP2C19 et 

CYP3A4 (peu de contre-indications absolues si métaboliseur normal)

➢ FEVG<55%

➢ Grossesse (test de grossesse négatif + contraception efficace)

➢ CMH obstructive (>50mmHg de gradient max au repos, au Valsalva ou à l’effort) 

➢ Symptomatique (NYHA II-III) 

➢ Malgré traitement optimal (bétabloquants, inhibiteurs calciques) ou intolérance
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CCVG, chambre de chasse ventriculaire gauche; FEVG, fraction d’éjection ventriculaire gauche
European Summary of Product Characteristics, CAMZYOS® (mavacamten), site EMA consulté le 07 juillet 2023: https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/camzyos-epar-product-information_fr.pdf

Ajustement du traitement sous Mavacamten

Instauration/reprise Augmentation Arrêt Diminution Interrompre Maintenir

Maintenir à 2,5mg 1x/j pendant les 8 

semaines suivantes sauf si FEVG < 50%

Vérifier à nouveau 

➢ l’état clinique,

➢ le gradient CCVG avec manœuvre de 

Valsalva 

➢ la FEVG

* Interrompre le traitement si, lors d’une visite clinique, la FEVG est < 50 % ; reprendre le traitement après 4 semaines si la FEVG est ≥ 50 % (voir figure 5).

< 20 mmHg
Diminuer à   

2.5mg  1x/j

≥ 20 mmHg
Maintenir à 

5mg 1x/j

Gradient CCVG 
avec manoeuvre 

de Valsalva <20 mmHg

≥20 mmHg

<20 mmHg

≥20 mmHg

Interrompre 

le traitement

Maintenir à

2.5mg 1x/j

Maintenir à 

5mg 1x/j

Gradient CCVG 
avec manoeuvre 

de Valsalva 

Interrompre 

le traitement

FEVG ≥ 50 %
Reprendre à 

2,5 mg 1x/j

FEVG < 50 %

Phase de maintenance 2.5mg 1x/j

Instaurer à

5 mg 1x/j
FEVG ≥ 55%

Ne pas initierFEVG < 55%

Semaine 4* Semaine 8* Semaine 12* Semaine 4  à la dose actuelleJ1
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Mavacamten en pratique: expérience marseillaise

✓ 60 patients

✓ 62,09 ans

✓ 72% femmes

✓ 90,48% bétabloquants

✓ 9,52% anticalciques

✓ 13,64% DAI
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données non enregistrées

✓ 282 CMHo, 142 Aficamten vs 140 placebo

✓ FU 24 weeks

✓ Critère principal: change VO2 max à 24 semaines

✓ 10 critères secondaires

Maron MS, NEJM 2024 
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données non enregistrées
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Alcoolisation septale

Avant alcoolisation septale Après alcoolisation septale
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Pré-opératoire Post-opératoire

Myomectomie
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Quel traitement pour quel patient ?

CM – ESC Guidelines 2023 ACC/AHA 2024
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CMH extrême – greffe cardiaque

Gdt max = 67 mmHg

Patiente de 20 ans

CMO de l’enfance mutation PRKAG2

Insuffisance cardiaque sévère

Greffe cardiaque 2024
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Conclusions: Prise en charge de la CMO en 2025

1. Importance de documenter la cause des symptômes

2. Rechercher l’obstruction par l’échocardiographie avec manœuvre de Valsalva et effort

3. Le traitement conventionnel utilise les bétabloquants/ les anticalciques / le disopyramide

4. Les inhibiteurs de la myosine sont indiqués chez les patients qui restent symptomatiques et obstructifs

5. Le Mavacamten démontre une amélioration spectaculaire des symptomes et de l’obstruction

6. Leur role dans les CMH non obstructives est en cours d’étude

7. Leur role dans la prevention de la mort subite reste à démontrer

8. D’autres voies de recherche sont ouvertes !! (Gliflozines, mitotropes, thérapie génique) 
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Un joueur du centre de formation de l’OM 
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La Timone Hospital; Marseille, France
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1. Études sur les CMH obstructives

2. Etudes sur les CMH non obstructives

Etudes futures ou en cours

✓ MAPLE-HCM - Phase 3, Randomized, Double-Blind Trial and Safety of Aficamten vs Metoprolol in oHCM

✓ SONATA-HCM: LEXICON: Phase 3, Randomized, Double-blind, Multicenter Study of Sotagliflozin in oHCM or n-oHCM

✓ REDWOOD-HCM: Phase 2,Randomized, Double-Blind Trial and Safety of Aficamten vs placebo in n-oHCM

✓ ACACIA -HCM - Phase 3,Randomized, Double-Blind Trial and Safety of Aficamten vs placebo in n-oHCM

✓ MAVERICK-HCM: Phase 2,Randomized, Double-Blind Trial and Safety of Mavacamten vs placebo in n-oHCM

✓ ODYSSEY-HCM: Phase 3,Randomized, Double-Blind Trial and Safety of Mavacamten vs placebo in n-oHCM

✓ Ninerafaxstat: phase 2 randomized, cardiac mitotrope

✓ Thérapie génique 1st case of gene therapy in sarcomeric HCM  (phase 1b, Cleveland 2023)
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Amélioration de la fonction diastolique sous Mavacamten
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VALOR-HCM (Mavacamten)
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Obstruction symptomatique – FEVG normale

CMH évoluée « restrictive »

L’insuffisance cardiaque dans les CMH

✓ obstruction sous-aortique

✓ dysfonction diastolique

✓ insuffisance mitrale

✓ Fibrose myocardique 

✓ Régression de l’hypertrophie

✓ Régression de l’obstruction

✓ Diminution de la FEVG

✓ Dilatation OG

✓ Profil restrictif et HTAP

✓ Elévation du BNP / NT-proBNP
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