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

Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) 
Cardiomyopathie Hypertrophique 2021
Maron BJ, et al. Diagnosis and Evaluation of 
Hypertrophic Cardiomyopathy: JACC State-of-the-Art Review. J 
Am Coll Cardiol. 2022

Introduction



Prévalence de la CMH sarcomérique de 1:200-1:500 dans la population

10%-20% sont diagnostiqués

Cause principale de mort subite chez les jeunes notamment chez le sportif de moins de 35 ans

L’espérance de vie peut rejoindre celle de la population générale, ce qui rend prioritaire un diagnostic 
précis et rapide

Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) 
Cardiomyopathie Hypertrophique 2021
Maron BJ, et al. Diagnosis and Evaluation of 
Hypertrophic Cardiomyopathy: JACC State-of-the-Art Review. 
J Am Coll Cardiol. 2022

Introduction



CMH sarcomérique = ≥ 15 mm dans n'importe quel segment myocardique qui ne s'explique pas 
uniquement par des conditions de charge

13-14 mm si autres caractéristiques: résultats génétiques, anomalies de l’ECG... 

Apparentés au premier degré: ≥ 13 mm

Amylose et Fabry = cut off ≥ 12mm chez l’Homme et ≥ 11mm chez la femme

Elena Arbelo et al, 2023 ESC Guidelines for the management 
of cardiomyopathies: Developed by the task force on the 
management of cardiomyopathies of the ESC, European
Heart Journal 2023

Critères diagnostics



CMH sarcomérique: Mutation 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  

Arbelo et al. ESC guidelines management of cardiomyopathies ; European Heart Journal (2023) 44, 3503-3626. 
Barfield et al. J Mol Biomark Diagn. 2016 November ; 7(6). 
T Hershkovitz et al. Am J Med Genet. 2019;179A:365–372. 
Richard et al, traité EMC cardiologie volume 13 août 2018. 

Différentes étiologies de la CMH



MYBPC3
(Protéine C 
cardiaque)

MYH7
(Chaîne lourde 
myosine bêta)

TNNT2
(Troponine T)

TNNI3

TPMI
MYL3

Mutation d’un gène du sarcomère

• Maladies métaboliques 
• Glycogénoses               

(Pompe, Danon)
• Fabry

• Mal. Neuro-musculaires
• Friedreich, FHL1

• Mal. Mitochondriales
• Melas, Merff

• Syndrome malformatif
• Noonan, syndrome 

Léopard

• Amyloses 
• Amylose AL
• Génétique TTR
• Sénile (TTR)

• Nouveau-né de mère diabétique

• Cause médicamenteuse
• Tacrolimus, 

hydrochloroquine, 
stéroïdes

Autres causes génétiques et non génétiques

10-
25%

CMH 
sarcomérique…

Cause 
inconnue…

Étiologies de la cardiomyopathie hypertrophique

Différentes étiologies de la CMH
Différentes étiologies de la CMH

Consensus d’experts sur les maladies cardiaques héréditaires, prise en charge de la CMH  Cardiogen / SFC



Maurizi N,  et al. Hypertrophic cardiomyopathy: 
prevalence of disease-specific red flags. Eur Heart J. 2025

Différentes étiologies de la CMH



Maurizi N,  et al. Hypertrophic cardiomyopathy: 
prevalence of disease-specific red flags. Eur Heart J. 2025

Différentes étiologies de la CMH



Exemples de caractérisation tissulaire de la CMH par IRM permettant d’écarter certaines étiologies spécifique

Elena Arbelo et al, 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies: Developed by the task force on the management of cardiomyopathies of ESC, European Heart Journal 2023

Imagerie IRM: une aide au diagnostic



Insertion anormale du muscle papillaire 
antérolatéral directement sur la base du 
feuillet mitral antérieur +++ (absence de 
cordages)

Maron BJ, et al. Diagnosis and Evaluation of Hypertrophic Cardiomyopathy: JACC State-of-the-Art Review. J Am Coll Cardiol. 2022
Abraham MR, Abraham TP. Role of Imaging in the Diagnosis, Evaluation, and Management of Hypertrophic Cardiomyopathy. Am J Cardiol. 2024
Elena Arbelo et al, 2023 ESC Guidelines for the management of cardiomyopathies: Developed by the task force on the management of cardiomyopathies of ESC, European Heart Journal 2023

Imagerie IRM: une aide au diagnostic



Rajiah P, Fulton NL, Bolen M. Magnetic resonance imaging of the papillary muscles of the 
left ventricle: normal anatomy, variants, and abnormalities. Insights Imaging. 2019

Imagerie IRM: une aide au diagnostic
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Evolution clinique

Maron B.J. J Am Coll Cardiol 2022
Rowin Am J Cardiol 2017 Burns J. Cardiol Res Pract 2018



Patient symptomatique > Y-a-t-il une obstruction ?

Arbelo E, et al. Eur Heart J. 2023;44:3503-3626



Détecter l’obstruction

Arbelo E. 2023 ESC Guidelines for the 
management of cardiomyopathies Eur Heart J

2023;44:3503-3626

Mesure du gradient maximal : 
• significatif si ≥ 30 mmHg

• hémodynamiquement significatif  si ≥ 50 mmHg

3 temps d’évaluation : 
- au repos
- durant la manœuvre de Valsalva
- durant l’effort

➢ Pas d’autre test de provocation (TNT, 
isoprénaline, dobutamine)

➢ Postprandial ? 



Rowin. J Am Coll Cardiol Img 2017

2/3 des patients ont une obstruction au repos ou 
provoquée



Arbelo E, et al. Eur Heart J. 2023;44:3503-3626

First-line therapy
➢ Titration jusqu’à la dose 

maximale tolérée

Prise en charge de la CMH obstructive



Dybro AM, et al. J Am Coll Cardiol. 2021;78:2505-2517

29 patients 



Arbelo E, et al. Eur Heart J. 2023;44:3503-3626

First-line therapy

Tous les médicaments avant 
thérapie de réduction septale ! 



First-in class: MAVACAMTEN

Olivotto I, et al. Lancet. 2020;396:759-769

Diminution de la dyspnée (NYHA) et/ou de la 
VO2 max 



Etudes cliniques inhibiteurs de la myosine

Adapted from Carolyn Ho, USA. 
ESC Congress 2024



Thérapies médicamenteuses
Recommandations ESC



• Test grossesse + contraception (6 mois post-tt)

• ETT (avec Valsalva) + Biologie + Génotypage CYP450 2C19 pour 
dosage approprié puis TITRATION

• FEVG<55% => ne pas instaurer

• DFG <30 mL/Kg/mn, Insuffisance hépato-cellulaire sévère (Child Plug 
C) => médicament pas étudié dans cette population (Si Child Plug A/B 
=> instauration à mi-dose)

• Contre indication : exclure Pts sous inhibiteur puissant du CYP3A4 ET
métaboliseur lent du CYP2C19 (2% en UE)* 

ou inhibiteur puissant du CYP2C19 ET inhibiteur puissant du CYP3A4

Avant le traitement



Cardiologique +++  : Fonction VG échocardiographique

=> Risque d’altération de la FEVG

✓Echo tous les mois pour titration (3-6 mois)

✓Puis 1 / 6 mois 

Surveillance du traitement



Garcia-Pavia P, et al. JACC Heart Fail. 2025;13:346–357

Inhibiteurs de la myosine en première intention ? 



Garcia-Pavia P, et al. N Engl J Med. 2025



Et les asymptomatiques?



Mort subite et CMH – Défibrillateur implantable 

Prévention secondaire

Prévention primaire 

• > 16 ans : CMH risk-SCD

• < 16 ans : CMH risk-kid

Scores de risque non validés si : athlète, CMH 
métabolique, CMH infiltrative, post-myomectomie

2023 ESC Guidelines

Arbelo et al. Eur Heart J. 2023 Oct.



Messages clé:

Evaluation des symptômes et des mécanismes physiopathologiques en 
cause pour adapter le traitement

Traquer l’obstruction !

Traitement médicamenteux en première ligne ! De surcroit avec 
l’arrivée des thérapeutiques « disease modifier»

Risque rythmique
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