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La cardiomyopathie dilatŽe (CMD) non ischŽmique est la cause la plus frŽquente de 

cardiomyopathie ̂  travers le monde et la deuxi•me cause de dŽc•s cardio-vasculaire apr•s lÕatteinte 

ischŽmique. Elle reprŽsente un vaste ensemble hŽtŽrog•ne de cardiopathies dont les causes comme 

le pronostic sont aussi multiples que variables, dominŽ par le risque dÕinsuffisance cardiaque 

terminale et de complications rythmiques graves.  

 

LÕimplantation du dŽfibrillateur automatique en prŽvention des morts subites a 

considŽrablement amŽliorŽ le pronostic des malades ˆ haut risque rythmique. Toujours plus 

performant dans la protection des patients et de plus en plus sophistiquŽ avec des thŽrapies 

adaptatives, le dŽfibrillateur sÕest imposŽ en quelques annŽes comme le traitement de rŽfŽrence des 

malades ˆ haut risque de complications rythmiques avec ou sans antŽcŽdent dÕarythmie 

ventriculaire grave. Pourtant malgrŽ les prouesses technologiques dans la sŽcurisation du matŽriel 

et lÕŽlaboration dÕalgorithmes subtils de discrimination, il nÕen reste pas moins un syst•me invasif 

et fragile qui nÕest pas infaillible. Ses complications ne sont pas rares et sÕav•rent prŽoccupantes 

par leur impact sur la morbi-mortalitŽ et la qualitŽ de vie des malades.  

 

Dans les consensus amŽricains (1) et europŽens (2) la pose prophylactique du dŽfibrillateur 

est une recommandation de classe 1 chez les patients insuffisants cardiaques symptomatiques avec 

une altŽration de la fonction systolique du ventricule gauche. Pourtant, bien que le bŽnŽfice soit 

incontestable dans la cardiopathie ischŽmique, il reste plus discutŽ dans la CMD et son indication 

repose sur des Žtudes anciennes de plus dÕune dizaine dÕannŽes (CAT(3), AMIOVIRT(4), 

DEFINITE(5), SCD-HEFT(6)). Depuis, les progr•s mŽdicaux de la trithŽrapie neuro-hormonale et 

le dŽveloppement de la resynchronisation cardiaque ont rŽvolutionnŽ le pronostic de ces malades 

avec un recul de la mortalitŽ cardio-vasculaire et une rŽduction des complications rythmiques 

graves.  

 

A travers ce travail, nous avons cherchŽ ˆ Žvaluer le risque rythmique et les bŽnŽfices du 

dŽfibrillateur implantŽ en prŽvention primaire chez des patients prŽsentement atteints de CMD non 

ischŽmique avec de nouvelles donnŽes actualisŽes sur les progr•s diagnostiques et thŽrapeutiques 

des derni•res annŽes. LÕobjectif secondaire Žtait dÕidentifier les malades ˆ haut risque rythmique 

qui en tireraient le plus de profit, tout en considŽrant ses complications potentielles.  
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I. ! LA CARDIOMYOPATHIE DILA TEE :  
 

Le terme de cardiomyopathie a ŽtŽ proposŽ pour la premi•re fois en 1956 par Blankerhorn 

et Gall, puis repris par Brigden en 1957 pour qualifier les pathologies cardiaques non ischŽmiques. 

Par dŽfinition, il regroupe lÕensemble des cardiopathies caractŽrisŽes par une altŽration structurelle 

et fonctionnelle du myocarde et secondaires soit ˆ une anomalie gŽnŽtique, soit ˆ une lŽsion des 

cardiomyocytes, ou encore ˆ une infiltration du myocarde, en lÕabsence de cardiopathie 

congŽnitale, de coronaropathie, de valvulopathie ou dÕhypertension artŽrielle (HTA)(7).  

 

En 1972 Goodwin et Oakley proposaient la premi•re classification de cette grande famille 

en dŽfinissant trois sous-groupes de cardiomyopathies : dilatŽe, restrictive, et obstructive (8).  

 

Les progr•s de la gŽnŽtique avec lÕidentification de mutations pathog•nes, lÕŽvolution 

phŽnotypique et les avancŽes diagnostiques ont rapidement ŽtoffŽ cette classification en ajoutant 

notamment les catŽgories de non compaction du ventricule gauche (VG) et de dysplasie 

arrythmog•ne du ventricule droit (DAVD), associŽes ou non ˆ une composante familiale (9)(10) 

(Figure 1). Cette classification qui rassemble un vaste groupe de pathologies myocardiques 

complexes et intriquŽes, est en perpŽtuelle rŽvision. 

Figure 1 : Classification des cardiomyopathies Elliott et al. 2008 SociŽtŽ EuropŽenne de Cardiologie 
(ESC) 

!ARVC, arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy ; DCM, dilated cardiomyopathy ; HCM, hypertrophic 
cardiomyopathy ; RCM, restrictive cardiomyopathy 
!
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A.!DEFINITION : 
 

La cardiomyopathie dilatŽe est un sous-groupe de cette vaste et riche famille des 

cardiomyopathies. Elle se caractŽrise par la prŽsence dÕune dilatation du ventricule gauche (VG) 

ou bi-ventriculaire, associŽe ˆ une dysfonction systolique du VG en lÕabsence de conditions 

anormales de charge (hypertension artŽrielle, valvulopathie, malformations) et de coronaropathie 

significative. LÕassociation avec une dilatation et/ou un dysfonctionnement du ventricule droit 

(VD) peut •tre prŽsente mais nÕest pas nŽcessaire au diagnostic selon la SociŽtŽ EuropŽenne de 

Cardiologie (ESC) (7) (9). 

 

B.! EPIDEMIOLOGIE :  
 

La cardiomyopathie dilatŽe est la plus frŽquente des cardiomyopathies ˆ travers le monde 

et la deuxi•me cause dÕinsuffisance cardiaque apr•s les cardiopathies ischŽmiques.  

MalgrŽ les avancŽes diagnostiques des derni•res dŽcennies, lÕincidence et la prŽvalence des 

cardiomyopathies dilatŽes restent encore approximatives et certainement sous-estimŽes dans les 

Žtudes de par le grand nombre de patients pauci ou asymptomatiques et lÕimprŽcision des crit•res 

diagnostiques. Chez lÕadulte, la prŽvalence de la CMD est estimŽe ˆ 1 pour 2500 individus (11), et 

lÕincidence ˆ 7 cas pour 100 000 patients diagnostiquŽs par an (12), avec une prŽpondŽrance 

masculine nette (sexe ratio ˆ 3) et un ‰ge moyen au diagnostic de 54 ans.  

 

C.! ANATOMOPATHOLOGIE :  
 

La CMD, quelle quÕen soit lÕŽtiologie, est caractŽrisŽe ˆ lÕŽchelle histologique par une perte 

des myofibrilles intracellulaires, une mort des myocytes et le dŽveloppement dÕune fibrose 

interstitielle. Ces ŽlŽments fibreux peuvent •tre le substrat dÕarythmies ventriculaires graves avec 

un risque potentiel de mort subite (Figure 2).  

En fonction de la cause originelle de la cardiopathie, on peut aussi retrouver des signes plus 

spŽcifiques tels que des infiltrats inflammatoires suggestifs de myocardite, ou encore une 

hypertrophie des myocytes tr•s modŽrŽe dans la forme idiopathique et marquŽe dans la forme 

alcoolique par exemple.  
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D.! ETIOLOGIES :  
 

La CMD regroupe un vaste ensemble de cardiopathies dont les causes comme le pronostic 

sont aussi multiples que variables (Figure 3). Classiquement on distingue les cardiomyopathies 

dilatŽes de cause gŽnŽtique, dites familiales avec entre autre les laminopathies, des autres 

cardiopathies non gŽnŽtiques (ESC 2016 (7)). Parmi ce groupe de CMD non gŽnŽtiques on 

retient pour lÕessentiel la cause infectieuse avec les myocardites, la cause toxique avec lÕalcool en 

gŽnŽral, la cause iatrog•ne avec les thŽrapies anti-cancŽreuses surtout (les anthracyclines, le 

trastuzumab, les immunomodulateurs entre autres), le pŽripartum et la cause dysimmunitaire (lupus 

ŽrythmŽteux dissŽminŽ, sarcoidose, amylose,É). MalgrŽ les progr•s diagnostiques et 

lÕaccessibilitŽ des examens complŽmentaires, encore beaucoup de CMD restent sans cause 

retrouvŽe et sont ainsi qualifiŽes de CMD idiopathiques.  

 

E.!PRONOSTIC :  
 

Le pronostic de la CMD non ischŽmique reste rŽservŽ malgrŽ! les progr•s pharmacologiques 

et le dŽveloppement de la resynchronisation dans la prise en charge de lÕinsuffisance cardiaque ˆ 

fonction systolique altŽrŽe. La CMD est la premi•re cause de transplantation cardiaque et la 

deuxi•me cause de mort subite apr•s les cardiopathies ischŽmiques. Le taux de mortalitŽ est estimŽ 

entre 12 et 20% ˆ 3 ans (13) avec 60% des dŽc•s secondaires ˆ une insuffisance cardiaque 

rŽfractaire, 30% de mort subite, et 10% de complications thrombo-emboliques. Mais plus que la 

CMD en elle-m•me cÕest la cause qui est le principal facteur pronostic Žvolutif, ce qui renforce 

lÕintŽr•t du diagnostic Žtiologique.  

Figure 2. Analyse macroscopique et anatomopathologique de la CMD. B.N. Bernaba et al. 
Cardiovascular Pathology 2010 (A) Section transverse dÕun cÏur atteint de CMD (B) Exemple de 
fibrose interstitielle (C) Exemple de remplacement fibreux  
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Figure 3.  Causes de cardiomyopathie dilatŽe dÕapr•s la derni•re rŽvision Pinto et al. ESC 2016  
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II. ! LES PRINCIPALES CAUSES DE CMD ET 
LEUR PRONOSTIC EVOLU TIF  :  
 

A.! LES LAMINOPATHIES :  
 

La prŽvalence des cardiomyopathies dilatŽes dÕorigine familiale reprŽsenterait entre 20% 

et 48% des cardiomyopathies dilatŽes (14) avec une frŽquence encore probablement sous-estimŽe. 

Sur les donnŽes des derni•res rŽvisions ESC 2016 (7) le diagnostic de CMD familiale repose soit 

sur lÕidentification dÕau moins deux cas familiaux avŽrŽs, au premier ou second degrŽ, de CMD ou 

de cardiomyopathie hypokinŽtique non dilatŽe, soit sur la prŽsence chez le cas index dÕun parent 

au premier degrŽ dŽcŽdŽ de mort subite avant lÕ‰ge de 50 ans et atteint de CMD.   

 

La dŽcouverte de plusieurs cas familiaux, et les progr•s des techniques de sŽquen•age 

dÕADN ont permis dÕidentifier plus dÕune cinquantaine de g•nes impliquŽs dans ces formes 

familiales, et dont certains sont communs aux cardiomyopathies hypertrophiques. Il sÕagit de g•nes 

codant pour des protŽines du cytosquelette (dystrophine, desmine), du sarcom•re (chaine lourde de 

la "myosine, troponine), ou encore de lÕenveloppe nuclŽaire (lamine, emerine) des cardiomyocytes 

(15). A lÕheure actuelle, la majoritŽ de ces mutations ne concerne finalement quÕune minoritŽ de 

cas (< 5%), de nombreuses mutations Žtant propres ˆ une seule famille (16).  

 

Les laminopathies sont un groupe hŽtŽrog•ne de maladies gŽnŽtiques secondaires ˆ des 

mutations du g•ne LMNA codant pour les lamines A et C. Elles sont lÕune des principales causes 

de cardiomyopathies familiales. 

 

1.!EPIDEMIOLOGIE :  
 

La prŽvalence rŽelle des laminopathies est difficile ˆ apprŽhender en raison notamment de 

la mŽconnaissance frŽquente du diagnostic. Chez les patients porteurs de CMD, elle est estimŽe 

entre 5% et 7% et entre 33 et 45% lorsque des troubles conductifs y sont associŽs (17) (18).  
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2.!GENETIQUE ET PHYSIOPATHOLOGIE  : 
 

Les laminopathies sont dues ˆ des mutations sur le g•ne LMNA situŽ sur le chromosome 1, 

codant pour des protŽines de la membrane nuclŽaire dÕexpression ubiquitaire : les lamines A et C. 

Plus de 450 mutations du g•ne LMNA sont aujourdÕhui rapportŽes. La transmission se fait sur un 

mode autosomique dominant dans la majoritŽ des cas mais les nŽomutations sont aussi frŽquentes, 

responsables alors de cas sporadiques.  

Les lamines sont les principaux ŽlŽments constitutifs de la lamina nuclŽaire. Les mutations 

entrainent une dŽsorganisation de lÕenveloppe nuclŽaire responsable dÕune plus grande fragilitŽ aux 

contraintes mŽcaniques. Les consŽquences prŽdominent dans les tissus les plus sollicitŽs, au 

premier plan les muscles striŽs cardiaques et squelettiques, mais aussi les tissus nerveux et adipeux.  

 

3.!CARACTERISTIQUES CLINIQUES :  
 

Il existe une grande variabilitŽ dans lÕexpression des phŽnotypes cardiaques mais la 

sŽquence Žvolutive pathologique est relativement similaire entre les diffŽrents cas de laminopathies 

connues.  

 

DÕabord apparaissent prŽcocement chez lÕadulte jeune, entre 20 et 30 ans, des troubles 

conductifs avec ou sans trouble du rythme supra-ventriculaires associŽs, alors que la fonction 

ventriculaire gauche est normale ou sub-normale et le patient pauci ou asymptomatique. 

Secondairement les troubles conductifs sÕaggravent, le plus souvent sous forme de bloc auriculo-

ventriculaire de haut grade nŽcessitant lÕimplantation dÕun stimulateur cardiaque (pace-maker ou 

DŽfibrillateur), associŽs ˆ lÕapparition dÕune CMD. Surviennent ensuite des troubles du rythme 

ventriculaire graves concernant la quasi-totalitŽ des patients au-delˆ de 30 ans et responsables dÕun 

taux ŽlevŽ de mort subite. Enfin, plus tardivement appara”t une dysfonction systolique sŽv•re 

pouvant aboutir ˆ un tableau dÕinsuffisance cardiaque terminale et concernant pr•s de 64% des 

patients au-delˆ de 50 ans (19) (Figure 4).  
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Plusieurs atteintes neuro-musculaires tr•s diffŽrentes peuvent •tre associŽes ˆ la CMD dans 

les laminopathies. Parmi elles, on retrouve la dystrophie dÕEmery-Dreyfuss, la neuropathie axonale 

de Charcot-Marie-Tooth, la dysplasie acro-mandibulaire, et la lipodystrophie familiale type 

Dunnigan, entre autres (20).  

Enfin la pŽnŽtrance de la maladie est variable en fonction de lÕ‰ge avec 68% de patients 

atteints ˆ 39 ans, 86% ˆ 59 ans, et 100% pour les plus de 60 ans (21) (Figure 4).   

 

 

4.!DIAGNOSTIC :  
 

Le diagnostic de laminopathie doit •tre ŽvoquŽ devant tout tableau de CMD :  

¥! sÕinscrivant dans un contexte familial de pathologie neuromusculaire, de mort subite, ou de 

CMD (bien que leur absence ne permette pas dÕŽliminer le diagnostic, les formes sporadiques 

Žtant aussi frŽquentes) ; 

¥! et/ou associŽ(s) ˆ des troubles du rythme supraventriculaires, ventriculaires, conductifs (BAV, 

dysfonction sinusale, bloc intraventriculaire), avec ou sans dysfonction systolique associŽe,  

¥! et/ou associŽ(s) ˆ des atteintes neuromusculaires, m•me minimes.  

 

Un interrogatoire exhaustif et une enqu•te familiale minutieuse associŽe ˆ lÕŽlaboration 

dÕun arbre gŽnŽalogique, sont les ŽlŽments essentiels du diagnostic. Ils doivent •tre complŽtŽs par 

la recherche de mutation des g•nes LMNA chez tout patient atteint de CMD avec des antŽcŽdents 

de CMD familiale avŽrŽe et/ou de mort subite au premier ou deuxi•me degrŽ, ou prŽsentant 

simplement des signes suspects de cas sporadique tels quÕun BAV ou une ŽlŽvation des CPK par 

exemple (ESC 2011(15) et RŽvisions ESC 2016 (7)).  

Figure 4.  PŽnŽtrance ‰ge-dŽpendant des complications Žvolutives dans la laminopathie Jop H. van 
Berlo et al. 2005 J Mol Med (a) PŽnŽtrance ‰ge-dŽpendant des arythmies et de lÕimplantation de pace-
maker (b) PŽnŽtrance ‰ge-dŽpendant de lÕinsuffisance cardiaque 
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5.!PRONOSTIC :  
 

Le pronostic Žvolutif des CMD liŽes aux laminopathies est pŽjoratif avec 40 ˆ 50% de mort 

subite, et 12% de dŽc•s sur insuffisance cardiaque terminale (19). LÕŽtude de Van Rijsingen et al. 

publiŽe en 2012 avait permis dÕidentifier 4 facteurs de risque indŽpendants de troubles du rythme 

ventriculaire graves sur lesquels sÕappuient les recommandations actuelles dÕimplantation 

prophylactique du dŽfibrillateur : la fraction dÕŽjection du ventricule gauche (FEVG) < 45%, le 

sexe masculin, de la tachycardie ventriculaire non soutenue sur le Holter ECG, et le type de 

mutation (insertion, dŽlŽtion et autres variants tronquŽs)(22)(Figure 5). Dans une Žtude suŽdoise 

plus rŽcente de 2014, lÕallongement de lÕintervalle PR Žtait le meilleur facteur prŽdictif retrouvŽ 

dÕarythmies ventriculaires graves (23). 

Le pronostic est aussi bien plus sombre que pour le reste des cardiomyopathies familiales, 

et que les autres CMD avec une survie sans ŽvŽnement cardio-vasculaire majeur ˆ 45 ans de lÕordre 

de 31% seulement, contre 71% pour les autres patients (14).  

 

Figure 5.  Courbe Kaplan-Meier de survie sans ŽvŽnements pour les 4 facteurs de risque 
Van Rijsingen et al. 2012 JACC �R 

 

!
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B.!LA CMD TOXIQUE AUX ANTHRACYCLINES :  
 

Les anthracyclines, tels que la doxorubicine, lÕepirubicine et la daunorubicine, sont utilisŽes 

avec succ•s depuis les annŽes 1960 dans le traitement de diverses hŽmopathies et cancers solides 

chez lÕenfant comme chez lÕadulte. Leur usage est nŽanmoins limitŽ par leur toxicitŽ cardiaque 

avŽrŽe et grave dont la principale complication est lÕŽvolution vers une cardiomyopathie dilatŽe 

avec apparition dÕinsuffisance cardiaque. Ce probl•me est dÕautant plus prŽoccupant pour les 

annŽes ˆ venir que 50% environ des enfants ayant survŽcu ˆ un cancer entre 1974 et 1990 Žtaient 

traitŽs par des anthracyclines.  

 

1.!EPIDEMIOLOGIE :  
 

LÕincidence de lÕinsuffisance cardiaque congestive chez les patients exposŽs aux 

anthracyclines est croissante avec les doses cumulatives re•ues. Elle est mesurŽe entre 3 et 5% chez 

les patients ayant eu des doses cumulatives > 450 mg/m2, entre 7 et 26% pour des doses > 550 

mg/m2, et entre 18 et 48% pour des doses > 700mg/m2 (24). Par ailleurs parmi des patients ‰gŽs 

de plus de 65 ans et traitŽs avec des doses standards dÕanthracycline, lÕincidence de lÕinsuffisance 

cardiaque est estimŽe ˆ 10%(25).  

Le principal facteur de risque est la dose totale cumulŽe dÕanthracyclines, avec une 

incidence exponentielle des cardiopathies toxiques en rapport avec lÕaugmentation de dose 

cumulŽe. Ces constatations ont conduit ̂  fixer la dose de 550 mg/m2 de doxorubicine comme limite 

supŽrieure. LÕŽpirubicine, analogue de la doxorubicine, est moins toxique, avec une dose maximale 

tolŽrŽe plus importante ˆ 900 mg/m2 (26). LÕ‰ge avancŽ (> 65 ans), une cardiopathie sous-jacente, 

lÕHTA, lÕassociation avec dÕautres chimiothŽrapies ou radiothŽrapies mŽdiastinales sont dÕautres 

facteurs de risque identifiŽs (25).  
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2.!COMPLICATIONS CARDIAQUES DES 
ANTHRACYCLINES :  

 

Les complications aigues aux anthracyclines surviennent pendant lÕadministration du 

produit, dans les heures ou bien pendant la premi•re semaine qui la suivent. Elles sont relativement 

frŽquentes (de lÕordre de 40%), mais rarement symptomatiques (1% ˆ peine) et de manifestations 

multiples (tachycardie sinusale, fibrillation auriculaire, insuffisance cardiaque aigue, rare cas de 

myopŽricardite ou dÕarythmies ventriculaires). Ces sympt™mes sÕamendent rapidement ˆ lÕarr•t du 

traitement ; ne semblent liŽs ni ˆ la dose ni au schŽma dÕadministration du traitement et nÕimposent 

pas lÕarr•t dŽfinitif du traitement.  

La forme chronique est quant ˆ elle, plus frŽquente et grave. Elle est marquŽe par une 

Žvolution insidieuse et dose-dŽpendante vers une myocardiopathie dilatŽe dŽgŽnŽrative, 

responsable dÕinsuffisance cardiaque congestive possiblement mortelle ou nŽcessitant le recours ˆ 

des thŽrapeutiques spŽcifiques telles que la transplantation cardiaque. Le dŽlai de survenue de cette 

toxicitŽ cardiaque chronique est variable allant de lÕannŽe suivant lÕarr•t du traitement ˆ une 

vingtaine dÕannŽes (mŽdiane  ̂7 ans apr•s traitement) (27).  

 

3.!PRONOSTIC :  
 

Si la dysfonction VG secondaire aux anthracyclines est diagnostiquŽe et prise en charge 

prŽcocement, les patients rŽcup•rent gŽnŽralement une bonne fonction systolique (25). Par contre 

si le diagnostic est tardif, fait ˆ un stade avancŽ de la maladie, lÕinsuffisance cardiaque est alors 

souvent difficile ˆ traiter et le pronostic des malades relativement sombre avec une mortalitŽ de 

60% ˆ 2 ans (28). En ce sens, les patients traitŽs par anthracyclines doivent rigoureusement •tre 

suivis par ETT rŽguli•res. En cas de rŽduction de plus de 10% de la FEVG par rapport ˆ la mesure 

de rŽfŽrence du malade, ou de dŽgradation en dessous de 50% (limite basse spŽcifiquement dŽfinie 

pour la CMD aux anthracyclines), lÕinitiation des traitements rŽfŽrents de lÕinsuffisance cardiaque 

(IEC/ARAII et B•ta-Bloquants) est alors recommandŽe, et les anthracyclines sont stoppŽes, contre-

inidiquŽes ˆ vie (25).  
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C.!LA CMD TOXIQUE ALCOOLIQUE :  
 

LÕalcool, consommŽ avec modŽration (1 ˆ 2 verres par jour), a un effet reconnu comme 

protecteur contre la survenue des ŽvŽnements cardio-vasculaires. Par contre par exc•s il est dŽlŽt•re 

et cardiotoxique entre autre, avec des modifications structurelles et fonctionnelles des 

cardiomyocytes responsables de dommages myocardiques potentiellement graves.  

 

1.!EPIDEMIOLOGIE :  
 

La consommation excessive dÕalcool est la cause principale de cardiomyopathie dilatŽe non 

ischŽmique dans les pays occidentaux. Sa prŽvalence est variable, entre 3 et 40% chez les hommes 

et 14% chez les femmes (29). Depuis plusieurs annŽes son incidence est en constante augmentation 

expliquŽe par lÕŽvolution des modes de consommation, la fŽminisation et le rajeunissement des 

consommateurs.   

 

2.!DIAGNOSTIC :  
 

Il sÕagit dÕune CMD longtemps asymptomatique. Au-delˆ de 5 ans de consommation 

alcoolique excessive (> 7 verres par jour ou 90 g) commencent ˆ appara”tre des altŽrations 

myocardiques visibles ˆ lÕŽchographie cardiaque, mais asymptomatiques ou pauci 

symptomatiques. Secondairement, en gŽnŽral au-delˆ de 15 ans de consommation excessive, 

surviennent les signes habituels de lÕinsuffisance cardiaque gŽnŽralement associŽs ˆ dÕautres 

atteintes dÕorganes (cirrhose, neuropathie pŽriphŽrique etc).  

 

Le diagnostic de cardiomyopathie dilatŽe alcoolique est difficile et compliquŽ dÕune part 

par la prŽsence frŽquente de facteurs de risque confondant dÕautres causes de cardiomyopathies, et 

dÕautre part par lÕabsence de signes cliniques ou paracliniques spŽcifiques. Pour toutes ces raisons 

la CMD alcoolique est un diagnostic dÕŽlimination (30). Il repose alors sur un contexte clinique 

Žvocateur marquŽ par une intoxication alcoolique chronique et excessive (> 10 ˆ 15 ans), et 

lÕŽlimination des diagnostiques diffŽrentiels dont le principal reste la coronaropathie.  
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3.!PRONOSTIC :  
 

LÕintoxication alcoolique a deux principales complications cardiaques : un effet 

proarythmog•ne (arythmie supra-ventriculaire surtout), et/ou lÕŽvolution vers une cardiomyopathie 

dilatŽe et une insuffisance cardiaque secondaire. Il existe par ailleurs des risques de troubles 

conductifs mais relativement rares.  

 

LÕatteinte cardiaque est lÕune des principales causes de dŽc•s chez les patients alcooliques. 

En lÕabsence dÕarr•t de la consommation, on estime ˆ 50% la mortalitŽ ˆ 4 ans du diagnostic (31).  

NŽanmoins le pronostic de cette cardiomyopathie alcoolique reste meilleur que celui des 

autres causes de CMD en cas de sevrage complet ou partiel (< 80 g/jour) (32) (Figure 6). 

LÕabstinence permet non seulement de stopper la progression de la maladie, mais aussi 

possiblement dÕinverser les altŽrations structurelles et fonctionnelles myocardiques et normaliser 

la fonction VG.  

Malheureusement chez les patients atteints de cardiomyopathie alcoolique tr•s ŽvoluŽe, les 

dŽgradations myocardiques sont irrŽversibles, le processus pathologique local et la dŽgradation du 

ventricule gauche continuent dÕŽvoluer ˆ leur propre compte malgrŽ lÕabstinence et les 

thŽrapeutiques mŽdicamenteuses spŽcifiques (30).   

 

Figure 6.  Evolution de la FEVG chez des patients atteints de CMD alcoolique, en fonction de la 
dose dÕalcool consommŽe pendant la premi•re annŽe de lÕŽtude. Anil George et al. 2011 Journal of 
Cardiac failure 
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D.!LA CMD RYTHMIQUE :  
 

1.!DEFINITION :  
 

La cardiomyopathie rythmique est une forme de cardiomyopathie dilatŽe induite par une 

tachycardie supra-ventriculaire ou, rarement, ventriculaire, et caractŽrisŽe par une dysfonction 

systolique avec dilatation du VG, potentiellement rŽversible apr•s contr™le ou rŽgularisation de la 

frŽquence ventriculaire. Elle peut soit •tre inaugurale soit se greffer sur une cardiopathie 

prŽexistante.  

 

Le diagnostic de cardiomyopathie rythmique est toujours rŽtrospectif sur lÕamŽlioration 

hŽmodynamique et sur la normalisation de la FEVG apr•s le contr™le de la frŽquence cardiaque 

(33). Il sÕagit aussi dÕun diagnostic dÕŽlimination.  

 

2.!EPIDEMIOLOGIE :  
 

En raison de son diagnostic rŽtrospectif son incidence est encore mal connue et 

certainement sous-ŽvaluŽe. DÕapr•s plusieurs essais publiŽs ˆ partir de patients atteints de 

fibrillation auriculaire, on estime lÕincidence de la cardiomyopathie rythmique entre 25% et 75% 

avec un degrŽ variable de dysfonction ventriculaire gauche (34).  

 

Les arythmies causales des cardiomyopathies rythmiques sont le plus souvent 

supraventriculaires telles que la fibrillation atriale pour lÕessentiel, ou le flutter auriculaire, la 

tachycardie atriale, et la tachycardie par rŽentrŽe intranodale. Les arythmies ventriculaires 

idiopathiques telles que la tachycardie ventriculaire soutenue sont rarement en cause, notamment 

par leur mauvaise tolŽrance hŽmodynamique rapide limitant lÕŽvolution vers une persistance ou 

une chronicisation de lÕarythmie. 

Le temps dÕinstallation de la cardiomyopathie rythmique est variable et dŽpend en partie de 

la prŽsence ou non dÕune cardiopathie sous-jacente.  
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3.!DIAGNOSTIC :  
 

Le diagnostic de cardiomyopathie rythmique doit •tre ŽvoquŽ chez tout patient porteur 

dÕune arythmie chronique et prŽsentant une insuffisance cardiaque congestive, en prŽsence ou non 

de cardiopathie sous-jacente (33). Il nÕy a pas dÕexamens complŽmentaires spŽcifiques pour poser 

le diagnostic de cardiomyopathie rythmique. La confirmation diagnostique est essentiellement 

rŽtrospective, et repose sur lÕamŽlioration hŽmodynamique et la normalisation de la FEVG apr•s 

le contr™le de la frŽquence cardiaque. 

 

4.!PRONOSTIC :  
 

Il sÕagit dÕune cardiomyopathie de bon pronostic, rŽsolutive dans la majoritŽ des cas apr•s 

la correction de la frŽquence ventriculaire, m•me en prŽsence de cardiopathie sous-jacente (35)(36) 

(Figure 7). Le dŽlai de rŽcupŽration myocardique apr•s le contr™le de lÕarythmie varie de quelques 

jours ˆ quelques mois. En moyenne, il est estimŽ ˆ 3 mois, mais peut •tre prolongŽ jusquÕˆ 12 mois 

en cas de cardiopathie sous-jacente notamment.  

Figure 7.  Evolution de la fonction systolique et des dimensions du VG apr•s ablation chez des 
patients insuffisants cardiaques congestifs Hsu et al. 2016 NEJM 

!
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E.!LA MYOCARDITE :  
 

1.!DEFINITION :  
 

La myocardite se dŽfinie par une atteinte inflammatoire du myocarde, histologiquement 

caractŽrisŽe par un infiltrat de cellules inflammatoires (des lymphocytes le plus souvent, parfois 

des macrophages, Žosinophiles, cellules gŽantes) avec des plages de nŽcrose myocytaire et de 

fibrose, avec lÕabsence de maladie coronarienne. Elle peut Žvoluer ˆ long terme vers une 

cardiomyopathie dilatŽe.  

 

2.!EPIDEMIOLOGIE :  
 

La grande hŽtŽrogŽnŽitŽ clinique et paraclinique des myocardites rend son diagnostic 

difficile  et lÕestimation de sa prŽvalence au sein des CMD compliquŽe (37)(38). Sur une large sŽrie 

de CMD idiopathiques, des donnŽes biopsiques avaient permis dÕobjectiver 9% de myocardite (28).  

LÕextension rŽcente des indications de lÕImagerie par rŽsonnance magnŽtique (IRM) 

cardiaque dans le bilan de la CMD facilite le diagnostic.  

 

3.!ETIOLOGIES :  
 

Les myocardites peuvent •tre secondaires ˆ une atteinte cardiaque dÕorigine infectieuse, 

toxique, allergique ou encore sÕintŽgrer dans une maladie de syst•me (37) (Figure 8).  
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4.!DIAGNOSTIC :   
 

La confirmation diagnostique repose sur la biopsie myocardique considŽrŽe comme le gold 

standard dÕapr•s les derni•res recommandations des sociŽtŽs europŽennes (39) et amŽricaines. 

NŽanmoins cela reste un examen invasif avec des complications potentiellement graves, et dont la 

sensibilitŽ! comme la spŽcificitŽ! sont limitŽes par le caract•re souvent focal et sous-endocardique 

des lŽsions histologiques. De sorte quÕen pratique quotidienne, le diagnostic repose sur lÕIRM 

cardiaque (crit•res de Ç Lake Louise È), imagerie la plus sensible dans lÕidentification des lŽsions 

et vŽritable alternative ˆ la biospie myocardique(40)(39) (Figure 9).  

Enfin le dosage des sŽrologies virales nÕest pas recommandŽ en pratique quotidienne en 

raison de son utilitŽ mŽdiocre dans le diagnostic de la myocardite, de sa faible sensibilitŽ et 

spŽcificitŽ (ESC de 2013(39)). 

Figure 8.  Causes de myocardite ou cardiomyopathie inflammatoire Caforio et al. 2013 ESC 

!
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5.!PRONOSTIC :   
 

Les principales complications de la myocardite sont triples : rythmiques avec un risque 

dÕarythmie ventriculaire et de mort subite, conductives avec la survenue de bloc auriculo-

ventriculaire de haut degrŽ (surtout la myocardite ˆ cellules gŽantes, et la sarco•dose), et 

hŽmodynamique par son risque Žvolutif vers une cardiomyopathie dilatŽe et lÕinsuffisance 

cardiaque.  

En 1995, Mason rapportait un taux de mortalitŽ de 20% ˆ 1 an et 56% ˆ 4,3 ans (41). Gr‰ce 

aux avancŽes thŽrapeutiques et ˆ lÕimplantation des dŽfibrillateurs, ces chiffres se sont amŽliorŽs 

avec une mortalitŽ aujourdÕhui ŽvaluŽe ̂  28%, dont 13% de mort subite, ̂  12 ans (42). Le pronostic 

des myocardites ˆ cellules gŽantes reste nŽanmoins sombre avec une survie estimŽe ˆ < 20% ˆ 5 

ans.  

Le pronostic ˆ long terme de la maladie est inversement proportionnel ˆ la sŽvŽritŽ! initiale 

de lÕatteinte avec une survie supŽrieure ˆ 90 % ˆ 10 ans pour les myocardites fulminantes contre 

moins de 45 % pour les myocardites aigues (43)(42). 

Figure 9. Diagnostic de myocardite ˆ lÕIRM cardiaque Caforio et al. 2013 ESC 

!
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F.! LA CMD IDIOPATHIQUE :  
 

1.!DEFINITION :   
 

La CMD idiopathique est une CMD dont les explorations complŽmentaires nÕont pas 

permis de trouver de cause ˆ lÕatteinte cardiaque. Il sÕagit donc dÕun diagnostic dÕŽlimination qui 

dŽpend de lÕexhaustivitŽ et des performances diagnostiques du bilan Žtiologique rŽalisŽ.  

 

2.!EPIDEMIOLOGIE :   
 

La CMD idiopathique est la principale cause dÕinsuffisance cardiaque apr•s la cardiopathie 

ischŽmique et hypertensive. Sa prŽvalence est estimŽe ˆ 36 cas pour 100 000 personnes.   

La proportion de CMD idiopathique reprŽsente 50% des cas de CMD (44). Pourtant sur les 

donnŽes dÕenqu•te familiale rigoureuse et la rŽalisation de bilan gŽnŽtique Žtendu, plusieurs auteurs 

ont mesurŽ entre 20 et 48% de CMD familiales au sein de ce groupe idiopathique (14). Aussi dans 

une Žtude plus rŽcente la rŽalisation de lÕIRM cardiaque systŽmatique avait permis dÕidentifier la 

cause de la CMD pour 5% des CMD classŽes comme idiopathique avec 2 cas de non compaction 

du VG, 2 cas de myocardites et 1 amylose cardiaque (45).  

 

3.!PRONOSTIC :   
 

Dans les annŽes 84, Gazzani et al. dŽcrivaient un pronostic effroyable pour ce groupe de 

CMD non ischŽmique avec 50% de mortalitŽ ˆ 2 ans du diagnostic (46). Depuis lÕamŽlioration des 

performances diagnostiques, les progr•s thŽrapeutiques, ainsi que lÕimplantation prophylactique 

des dŽfibrillateurs ont permis dÕamŽliorer en partie le pronostic de ces malades avec un recul de la 

mortalitŽ ˆ 15% ˆ 7 ans (47). 
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III. !EXPLORATION DIAGNOST IQUE DE LA 
CARDIOMYOPATHIE DILA TEE : 
 

LÕenjeu pronostique et thŽrapeutique de la cardiomyopathie dilatŽe repose sur son 

diagnostic Žtiologique. Par dŽfaut dÕun interrogatoire abouti et dÕinvestigations exhaustives, 

beaucoup de cardiomyopathies dilatŽes sont considŽrŽes, ˆ tort, comme idiopathiques. En ce sens 

les derni•res recommandations de 2016 (7) insistent sur lÕimportance de la dŽmarche Žtiologique 

avec un interrogatoire rigoureusement menŽ du patient et de sa famille sur plusieurs gŽnŽrations, 

lÕŽlaboration dÕun arbre gŽnŽalogique et la rŽalisation dÕexplorations exhaustives, hiŽrarchisŽes et 

orientŽes par la clinique.  

 

A.!LÕECHOGRAPHIE TRANSTHORACIQUE COMME 
EXAMEN DIAGNOSTIQUE DE REFERENCE :  

 

Le diagnostic de cardiomyopathie dilatŽe repose sur lÕŽchographie transthoracique (ETT), 

examen de premi•re intention rapidement disponible et facilement rŽalisable qui retrouve une 

dilatation associŽe ˆ une dysfonction ventriculaire gauche ou biventriculaire (Figure 10) avec ou 

sans altŽration de la fonction diastolique.  

 

Les recommandations europŽennes de 2016 (2) dŽfinissent la FEVG normale comme               

# 50%. Elle est dite modŽrŽment altŽrŽe entre 40% et 49%, altŽrŽe en dessous de 40%, et 

sŽv•rement altŽrŽe en dessous de 30%. La limite retenue pour la dŽfinition de la cardiomyopathie 

dilatŽe est < 45% (7).  

 

La dilatation du VG se dŽfinie ˆ lÕŽchographie par une mesure du diam•tre tŽlŽdiastolique 

du VG (DTDVG) # 60 mm ou > 32 mm/m2, ou un volume > 97 mL/m2 (48). Le ventricule gauche 

est dŽcrit comme peu dilatŽ ˆ partir de 32 mm/m2 de DTDVG, moyennement dilatŽ au-delˆ de      

35 mm/m2 et sŽv•rement dilatŽ au-dessus de 37 mm/m2. 
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B.! EXAMENS RECOMMANDES EN PREMIERE 
INTENTION :  

 

1.!LÕELECTROCARDIOGRAMME :  
 

Aussi simple que rapide, lÕŽlectrocardiogramme (ECG) est un ŽlŽment informatif important 

dans lÕorientation diagnostique. Son analyse rigoureuse permet de proposer des hypoth•ses 

Žtiologiques ˆ la CMD telles quÕune maladie de syst•me ŽvoquŽe devant des signes dÕhypertrophie 

ventriculaire gauche associŽs ˆ un microvoltage diffus par exemple, une cause ischŽmique ou une 

myocardite suspectŽes devant des troubles de la repolarisation localisŽs ou diffus et une cause 

gŽnŽtique comme les laminopathies soup•onnŽes devant la prŽsence de troubles conductifs 

(notamment BAV) chez le patient jeune surtout.   

 

LÕautre intŽr•t est thŽrapeutique, dans la discussion, notamment, de la restauration dÕun 

rythme sinusal en cas de troubles du rythme supra-ventriculaire et lÕimplantation dÕun syst•me de 

resynchronisation cardiaque (bloc de branche complet > 150ms, Recommandation Classe I, A). 

Enfin, lÕanalyse de la frŽquence cardiaque est un param•tre important pour la titration et 

lÕoptimisation des traitements chronotropes nŽgatifs.  

 

 

Figure 10.  Diagnostic Žchographique de la CMD en coupe 4 cavitŽs. Dec al. 1994 N Engl J Med.  

�RA : Absence de myocardiopathie, B : myocardiopathie avec dilatation modŽrŽe (DTD : 60mm), C : 
myocardiopathie avec dilatation sŽv•re (DTD : 86mm, FEVG = 18%).  

!
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2.!LE BILAN BIOLOGIQUE :  
 

DÕapr•s les recommandations de lÕESC 2016 (7) et amŽricaines de 2013 (49), le bilan 

biologique minimal de premi•re intention regroupe un ensemble de dosages ˆ visŽe diagnostique, 

pronostique et thŽrapeutique. Il comprend alors :  

 

! ! les CPK 

! ! le bilan rŽnal, 

! ! la protŽinurie des 24h,  

! ! le bilan hŽpatique, 

! ! la numŽration formule sanguine, 

! ! la ferritine et le fer sŽrique, 

! ! la calcŽmie,  

! ! la phosphatŽmie, 

! ! le BNP, 

! ! le bilan thyroidien  

 

3.!LÕECHOGRAPHIE TRANSTHORACIQUE :  
 

Au-delˆ de son intŽr•t diagnostique, cet examen non invasif permet aussi de rechercher 

lÕŽtiologie de la CMD et ses complications Žventuelles gr‰ce ˆ lÕanalyse rigoureuse de la cinŽtique 

segmentaire et des structures cardiaques (valves, pŽricarde, endocarde et myocarde). La qualitŽ des 

acquisitions, sa simplicitŽ dÕutilisation et sa facilitŽ dÕacc•s en font un examen incontournable de 

premi•re intention.  

LÕETT a, par ailleurs, un intŽr•t majeur dans lÕŽvaluation hŽmodynamique de la 

cardiomyopathie gr‰ce ˆ lÕestimation des pressions de remplissage du VG et du VD, la taille et la 

compliance de la veine cave infŽrieure, et lÕŽtude Žventuelle dÕune insuffisance mitrale 

(mŽcanisme, quantification, retentissement).  

Enfin, sur ces donnŽes hŽmodynamiques et la mesure rigoureuse de la FEVG, lÕETT joue 

un r™le important dans lÕoptimisation du traitement de lÕinsuffisance cardiaque, et dans la 

discussion dŽfibrillateur automatique implantable (DAI) en prŽvention primaire.  

 

NŽanmoins chez les patients peu Žchog•nes, cet examen reste peu contributif et insuffisant 

dans lÕŽlaboration du diagnostic Žtiologique et la dŽcision dÕimplantation du DAI. LÕETT peut alors 

•tre complŽtŽe par une IRM cardiaque en lÕabsence de contre-indication.  
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4.!LA CORONAROGRAPHIE :  
 

Le principal diagnostic diffŽrentiel de la CMD Žtant la coronaropathie, il est recommandŽ 

de rechercher cette pathologie chez tous patients de plus de 35 ans, et les moins de 35 ans porteurs 

de facteurs de risque cardiovasculaires ou dÕantŽcŽdents familiaux cardiovasculaires prŽcoces (7).  

La coronarographie reste lÕexamen de rŽfŽrence. Mais en fonction du terrain et de la 

probabilitŽ de coronaropathie la rŽalisation dÕun coroscanner, ou dÕune IRM cardiaque peut se 

discuter avec un intŽr•t particulier pour ce dernier dans la recherche de viabilitŽ myocardique.  

 

C.! EXAMENS RECOMMANDES EN SECONDE 
INTENTION : 

 

La rŽalisation des examens de seconde ligne doit •tre orientŽe par lÕŽtiologie suspectŽe (50).   

 

1.!LÕIRM CARDIAQUE :   
 

LÕIRM cardiaque par sa prŽcision, la qualitŽ de ses acquisitions et sa reproductibilitŽ 

reprŽsente un outil performant dans lÕŽtude anatomique et fonctionnelle cardiaque. Il constitue 

lÕexamen de rŽfŽrence pour la mesure des volumes, le calcul de la fraction dÕŽjection, et lÕŽtude 

tissulaire myocardique (51)(44). Comme ˆ lÕETT, les CMD sont caractŽrisŽes par une dilatation du 

VG ou bi-ventriculaire, associŽe ˆ un amincissement pariŽtal, une augmentation de la masse VG 

avec une dysfonction systolique plus ou moins marquŽe. LÕŽvaluation rigoureuse de la cinŽtique 

segmentaire, lÕanalyse des structures cardiaques mais aussi lÕŽtude du rehaussement tardif permet 

ensuite de prŽciser lÕŽtiologie de la CMD et Žliminer une cause ischŽmique (Figure 11).  

LÕautre intŽr•t majeur de lÕIRM cardiaque dans lÕŽvaluation de la CMD reste la recherche 

de complications thromboemboliques (thrombus intracavitaire) et lÕidentification de plage de 

fibrose myocardique, potentiel substrat arythmog•ne, par lÕŽtude du rehaussement tardif.  
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NŽanmoins son utilisation au quotidien reste restreinte par ses contre-indications et son 

accessibilitŽ encore limitŽe dans certain centre, qui en font, aujourdÕhui encore, un examen de 

seconde intention. Sur les donnŽes de lÕESC 2016 (2), lÕIRM cardiaque est ainsi recommandŽe, 

dans lÕinsuffisance cardiaque en gŽnŽral, chez les patients peu Žchog•nes, en cas de discordance de 

rŽsultats entre deux techniques ou deux opŽrateurs, et si des mesures de rŽfŽrence sont nŽcessaires, 

par exemple dans la discussion dÕimplantation dÕun DAI en prŽvention primaire, ou pour les 

chirurgies valvulaires. Concernant lÕexploration spŽcifique de la CMD, Francone et al. ont 

rŽcemment rŽsumŽ les principales indications usuelles de lÕIRM cardiaque (Figure 12).  

Figure 12.  RŽsumŽ des principales indications actuelles de lÕIRM cardiaque dans lÕexploration 
de la CMD Francone et al. 2014 ISRN Radiology 

 

Figure 11. CaractŽristiques du rehaussement tardif ˆ lÕIRM cardiaque selon lÕŽtiologie de la 
cardiopathie et orientation diagnostique 
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2.!LA BIOPSIE MYOCARDIQUE :    
 

La biopsie myocardique est un examen invasif dont la sensibilitŽ et la spŽcificitŽ limitŽes 

par le caract•re souvent focal des lŽsions ainsi que les complications potentielles (perforation et 

tamponnade dans ˆ 0,1 ˆ 0,5%), en font un examen de seconde intention avec des indications 

restreintes et une utilisation rŽduite en pratique quotidienne. Sa seule indication privilŽgiŽe reste 

pour le diagnostic de myocardite couplŽe ˆ une analyse immunohistochimique et une PCR virale, 

o• elle est considŽrŽe, sur les derni•res recommandations des sociŽtŽs europŽennes et 

amŽricaines(39)(49), comme le gold standard (Figure 13). Mais en pratique quotidienne, m•me 

dans ce contexte, la biopsie est souvent abandonnŽe au profit de lÕIRM cardiaque.  

Sur toutes ces donnŽes, les derniers consensus dÕexperts ont statuŽ sur les indications de la 

biopsie myocardique et restreint son utilisation aux situations suivantes (52) :   

¥! la myocardite fulminante,  

¥! le choc cardiogŽnique dÕinstallation rapide, en moins de 15 jours associŽ ˆ un VG de taille 

normale ou dilatŽe sans cause retrouvŽe,  

¥! lÕinsuffisance cardiaque Žvoluant depuis 15 jours ˆ 3 mois sans Žtiologie retrouvŽe avec une 

dilatation du ventricule gauche, une arythmie ventriculaire, ou encore un bloc auriculo-

ventriculaire de haut degrŽ ne rŽpondant pas au traitement spŽcifique  

¥! la suspicion clinique de maladie mŽtabolique ou infiltrative ne pouvant pas •tre confirmŽe par 

dÕautres examens.  

Sa rŽalisation guidŽe par les rŽsultats de lÕIRM cardiaque permet dÕamŽliorer ses 

performances diagnostiques.  

Figure 13. DonnŽes histopathologiques et immunopathologiques de biopsie myocardique dans 
le cas de myocardite aigue et dÕune myocardite chronique Caforio et al. 2013 ESC  
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3.!LES TESTS GENETIQUES :  
 

MalgrŽ sa faible rentabilitŽ dans la CMD, lÕintŽr•t du bilan gŽnŽtique consiste ˆ confirmer 

le diagnostic, Žvaluer le risque dÕarythmie ventriculaire grave et faciliter le dŽpistage familial. Ainsi 

dÕapr•s le consensus dÕexperts de 2011 (15) et la rŽvision consensuelle de 2016 (7), la rŽalisation 

du bilan gŽnŽtique est recommandŽe pour tout patient atteint de CMD avec soit des antŽcŽdents 

familiaux de CMD et/ou de mort subite avŽrŽs, soit prŽsentant simplement des signes suspects de 

cas sporadiques tels quÕun BAV ou une ŽlŽvation des CPK associŽe, par exemple (Figure 14).  

 

Le bilan gŽnŽtique de premi•re intention comprend la recherche des mutations des cinq 

principaux g•nes codant pour les protŽines du sarcom•re : MYH7, MYBPC3, TNNT2, TNNI3, 

MYL2, et du g•ne LMNA pour les laminopathies (et parfois de la desmine). Ce bilan peut •tre 

complŽtŽ en seconde intention par une technique de sŽquen•age ˆ haut dŽbit, dite Ç sŽquen•age 

Sanger È qui recherche des mutations sur 45 g•nes communs aux cardiomyopathies 

hypertrophiques (CMH) et aux CMD dont le g•ne codant pour la protŽine Titine (Figure 15).  

 

 

 

Figure 15. Graphique de distribution illustrant la rŽpartition des mutations pathologiques 
identifiŽes dans les CMD et rŽalisŽ ˆ partir dÕune cohorte de patients atteints de CMD Haas et aL. 

2015 ESC 
 

DCM : Dilated cardiomyopathy ; HCM : Hypertrophic cardiomyopathy ; ARVC : Arrhythmogenic right ventricular 
dysplasia ; 
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En cas de mutation identifiŽe chez un cas index, le dŽpistage familial sera proposŽ avec la 

recherche spŽcifique de la mutation objectivŽe (classe I). Chez le mineur, le dŽpistage est tr•s 

rŽglementŽ et proposŽ gŽnŽralement ˆ lÕ‰ge thŽorique dÕapparition de la maladie (12 ans en 

moyenne) sous rŽserve dÕun bŽnŽfice prŽventif prŽvisible (prŽvention, Žducation, thŽrapeutique 

etc). La rŽalisation des tests gŽnŽtiques est alors pratiquŽe avec lÕaccord des reprŽsentants lŽgaux, 

apr•s une consultation multidisciplinaire avec un gŽnŽticien et un psychologue.  

 

4.!LES DOSAGES SEROLOGIQUES :  
 

DÕapr•s les recommandations ESC de 2013 (39), le dosage des sŽrologies virales nÕest pas 

recommandŽ en pratique quotidienne en raison de son utilitŽ limitŽe dans le diagnostic de la 

myocardite, de sa faible sensibilitŽ et spŽcificitŽ. Il existe en effet une forte prŽvalence dÕanticorps 

IgG dirigŽs contre des virus ˆ tropisme cardiaque dans la population gŽnŽrale sans quÕil nÕy ait 

pour autant dÕinfection virale myocardique. Les seules circonstances o• peuvent •tre dosŽes les 

sŽrologies sont en cas de suspicion dÕhŽpatite C, de VIH, de rickettsiose, et de maladie de Lyme. 
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Figure 14. Indications du bilan gŽnŽtique dans la CMD dÕapr•s les recommandations ESC 
de 2011, et la rŽvision de 2016 Ackerman et al. 2011 ESC ; Pinto et al. 2016 ESC 
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IV. ! LES COMPLICATIONS RY THMIQUES 
GRAVES DES CMD :  
 

LÕune des principales complications Žvolutives de la CMD est la survenue dÕarythmies 

ventriculaires graves et de mort subite. Bien que ce risque rythmique ait ŽtŽ tr•s ŽtudiŽ dans la 

cardiopathie ischŽmique, il reste plus vague dans la CMD avec une incidence variable en fonction 

de lÕŽtiologie de la cardiopathie. Evaluer et identifier les malades ˆ haut risque rythmique gr‰ce ˆ 

des facteurs prŽdictifs et des scores de stratification pour mieux les protŽger, cÕest tout lÕenjeu de 

la recherche actuelle.  

 

A.! EPIDEMIOLOGIE :  
 

La prŽvalence des troubles du rythme ventriculaire dans la CMD non ischŽmique est 

estimŽe entre 40 et 50% (53). Si les tachycardies ventriculaires (TV) polymorphes (90%) ou 

monomorphes non soutenues (40-60%) sont frŽquentes, la TV soutenue est plus rare, de lÕordre de 

5% (54), mais de mauvais pronostic avec un taux de mortalitŽ globale de 50% ˆ 1 an. Aussi ces 

arythmies ventriculaires semblent plus •tre le tŽmoin de la dŽgradation ventriculaire gauche et de 

lÕaggravation de la maladie, quÕun facteur de risque indŽpendant de mort subite (3).  

  

Aux Etats-Unis, lÕincidence annuelle des morts subites est ŽvaluŽe ˆ 184 000 pour 462 000 

personnes avec pour cause principale la cardiopathie ischŽmique. La cardiomyopathie dilatŽe est 

elle, la deuxi•me cause de mort subite avec une prŽvalence estimŽe entre 36 et 40 cas de dŽc•s pour 

100 000 patients (13). Parmi ce vaste groupe de CMD, les laminopathies ont le pronostic rythmique 

le plus sombre avec 40 ˆ 50% de mort subite (55).  

 

Gr‰ce aux progr•s pharmacologiques et ˆ la meilleure prescription des thŽrapeutiques 

rŽfŽrentes (Inhibiteur de lÕenzyme de conversion, Antagoniste des rŽcepteurs de lÕangiotensine II, 

b•ta-bloquant, Antagoniste des rŽcepteurs aux minŽralocortico•des), on assiste nŽanmoins depuis 

plusieurs annŽes ˆ un recul de la mort subite dans la CMD non ischŽmique avec un taux rŽcemment 

mesurŽ ˆ 4,3% ˆ 6 ans (56). 
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B.! EVALUATION DU RISQUE RYTHMIQUE :   
 

LÕŽvaluation du risque rythmique dans la CMD et lÕindication inhŽrente dÕimplantation 

prophylactique du DAI reposent actuellement sur trois param•tres identifiŽs comme de puissants 

facteurs de risque de mort subite : lÕaltŽration de la FEVG, le stade NYHA (New York Heart 

Association), et les antŽcŽdents dÕarythmies ventriculaires graves (57)(58)(59)(60). 

 

1.!LA FEVG COMME FACTEUR DE RISQUE ETABLI :  
 

La mesure de la FEVG est le principal param•tre actuellement utilisŽ et recommandŽ dans 

lÕŽvaluation du risque rythmique et la dŽcision dÕimplantation prophylactique du DAI.   

A travers plusieurs Žtudes anciennes et rŽcentes, lÕaltŽration de la FEVG sÕest rŽvŽlŽe •tre 

un puissant facteur prŽdictif dÕarythmies ventriculaires graves (58)(3)(6).  

 

Ce param•tre reste nŽanmoins limitŽ par sa grande variabilitŽ de mesure entre les diffŽrents 

opŽrateurs ou les techniques utilisŽes (ETT, IRM cardiaque) et selon les conditions de charge et 

dÕadrŽnergie du ventricule gauche. Aussi, m•me si la FEVG est un puissant facteur prŽdictif 

dŽmontrŽ et reconnu de mort subite, sa sensibilitŽ ˆ 71% et sa faible spŽcificitŽ ˆ 50% en font un 

param•tre insuffisant pour discriminer, ˆ lui seul, les patients ˆ haut risque rythmique (59). Dans 

une Žtude rŽcente publiŽe en 2014, Pezawas et al. avaient recensŽ 22% de cas de mort subite chez 

des patients suivis pour une CMD, sans antŽcŽdent dÕarythmies ventriculaires, et alors que la FEVG 

# 30% (60).  

 

Ces donnŽes am•nent donc, aujourdÕhui, les mŽdecins et les chercheurs ˆ rŽflŽchir sur de 

nouveaux marqueurs prŽdictifs, performants et reproductibles, ̂  combiner pour lÕidentification des 

patients ̂  haut risque rythmique, avec un impact thŽrapeutique certain dans la prŽvention de la mort 

subite. 
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2.!LA FIBROSE MYOCARDIQUE COMME FACTEUR 
DE RISQUE DÕINTERET CROISSANT :  

 

2.1.!  La fibrose myocardique, substrat arythmog•ne :  
 

LÕŽvolution naturelle de la CMD, en lÕabsence de thŽrapeutique spŽcifique, est marquŽe par 

une augmentation constante et progressive de la dilatation ventriculaire avec lÕapparition de fibrose 

intra-myocardique dans 12 ˆ 35% des cas (44). Ces zones de fibrose sont diffŽrentes de celles 

objectivŽes dans les cardiopathies ischŽmiques de par la prŽsence caractŽristique de zone Ç patchy È 

et par leur caract•re non systŽmatisŽ au rŽseau coronaire. Les Ç patchy È sont des lŽsions de fibrose 

constituŽes dÕun entrem•lement de fibres de collag•ne et de fibres myocardiques saines (Figure 

16). Elles entrainent des altŽrations majeures de la conduction Žlectrique avec une propagation de 

lÕonde de dŽpolarisation en Ç zig-zag È, similaire ˆ celle dŽcrite dans les cardiopathies ischŽmiques 

et propice ̂  lÕŽmergence de rŽentrŽes. Ces lŽsions se localisent le plus souvent ˆ la base et la partie 

septale du VG avec une distribution principalement intramyocardique ou Žpicardique (54).  

Au niveau pathog•ne, ces foyers de fibrose sont responsables dÕune dysfonction 

venrticulaire diastolique et systolique associŽe ˆ la survenue dÕŽvŽnements cardiovasculaires 

potentiellement graves. Ce sont aussi et surtout des substrats lŽsionnels favorisant lÕŽmergence de 

circuit de rŽentrŽe, proarythmog•nes ˆ lÕŽtage auriculaire et ventriculaire (61)(62) avec un risque 

rythmique corrŽlŽ ̂ la taille et lÕhŽtŽrogŽnŽitŽ de la fibrose.  

 

Figure 16. LŽsions de fibrose myocardique chez un patient atteint de CMD Assomull et al. 2006 JACC 
  

!



!
!

%*!

2.2.! LÕIRM cardiaque dans lÕŽvaluation de la fibrose 
myocardique :  

 

Dans la fibrose, il existe une augmentation de la matrice extracellulaire secondaire ˆ la 

crŽation de fibres de collag•ne par les fibroblastes. LÕIRM cardiaque est un examen performant 

dans le diagnostic non invasif de cette fibrose matŽrialisŽe par la prŽsence dÕun rehaussement tardif 

en sŽquence T1 et liŽ ˆ la stase de produit de contraste dans la matrice extracellulaire (Figure 17). 

Cette incidence permet aussi de prŽciser la localisation et la quantitŽ des lŽsions, avec un intŽr•t 

thŽrapeutique certain dans lÕidentification du substrat arythmog•ne et lÕorientation dÕun geste 

dÕablation Žventuel.  

Cette sŽquence reste cependant mŽdiocre dans lÕidentification de la fibrose myocardique 

diffuse et nŽcessite aujourdÕhui de nouveaux outils spŽcifiques dÕŽvaluation. Le T1 mapping, ou 

cartographie T1, fait partie de ces techniques Žmergentes qui amŽliorent les performances 

diagnostiques de lÕIRM cardiaque, particuli•rement dans la visualisation de cette fibrose 

interstitielle diffuse et dans la quantification des lŽsions (63). Cette mŽthode, encore en cours 

dÕŽtude, tend ˆ •tre de plus en plus utilisŽe en pratique quotidienne dans certains centres.  

 

Sur le plan pronostic, la prŽsence de fibrose myocardique ˆ lÕIRM cardiaque dans la CMD 

est un facteur prŽdictif de tachycardie ventriculaire inductible mais aussi un facteur indŽpendant 

de mauvais pronostic rythmique et dÕŽvŽnements cardiaques graves (44). Dans plusieurs Žtudes 

rŽcentes (64)(62), lÕidentification de fibrose ˆ lÕIRM chez des patients atteints de CMD non 

ischŽmique Žtait corrŽlŽe ˆ une augmentation significative des arythmies ventriculaires graves, des 

morts subites et de la mortalitŽ toutes causes.  

 

LÕIRM cardiaque est aujourdÕhui un outil de plus en plus performant dans lÕŽtude 

quantitative et qualitative de la fibrose myocardique, et par consŽquent pertinent dans 

lÕidentification des patients ˆ haut risque rythmique avec un impact certain et croissant ˆ venir dans 

la discussion dÕimplantation prophylactique du dŽfibrillateur (44).  
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3.!DÕAUTRES FACTEURS DE RISQUE A LÕETUDE :   
 

Plusieurs Žtudes ont aussi travaillŽ sur lÕŽvaluation du risque rythmique dans la CMD et ont 

permis de discerner dÕautres facteurs de risques plus ou moins forts. Dans un travail rŽcent Pezawas 

et al. avaient identifiŽ lÕalternance du microvoltage de lÕonde T comme un facteur facteur 

indŽpendant dÕarythmie ventriculaire grave et de mort subite avec une tr•s forte sensibilitŽ (risque 

de faux nŽgatifs de 8%)(60). Plus rŽcemment encore dans une mŽta-analyse (13) le DTDVG, la 

durŽe du QRS, le BBG, lÕaspect fragmentŽ du QRS, les antŽcŽdents de TV non soutenue, et une 

TV inductible en exploration Žlectrophysiologique avaient aussi ŽtŽ identifiŽs comme des facteurs 

prŽdictifs dÕŽvŽnements rythmiques graves. Enfin plusieurs travaux ont tentŽ dÕŽlaborer plusieurs 

modŽlisations dÕalgorithme de stratification rythmique sans succ•s pour lÕinstant.  

 

4.! INTERET PRONOSTIQUE DE L'ETIOLOGIE :   
 

Au sein m•me des CMD non ischŽmiques, le pronostic rythmique est variable en fonction 

de la cause de la cardiopathie. Il existe un sur-risque avŽrŽ dÕarythmie ventriculaire grave et de 

mort subite dans les laminopathies qui justifie lÕŽlargissement actuel des crit•res dÕimplantation 

prophylactique du DAI pour ces malades.  

Figure 17. Diagnostic de fibrose myocardique par lÕŽtude du rehaussement tardif ˆ lÕIRM 
cardiaque chez un patient atteint de CMD Assomull et al. 2006 JACC 
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V.! LE TRAITEMENT MEDICA L DE LA CMD :  
 

 LÕamŽlioration pronostic de la CMD non ischŽmique depuis plusieurs annŽes repose sur 

les progr•s thŽrapeutiques dans la prise en charge de lÕinsuffisance cardiaque systolique avec 

lÕessor de la trithŽrapie neuro-hormonale et le dŽveloppement de la resynchronisation. Cette 

association bŽnŽfique, tant sur la morbi-mortalitŽ cardio-vasculaire que sur la qualitŽ de vie des 

patients, comprend un inhibiteur du syst•me rŽnine-angiotensine-aldostŽrone (SRAA), un b•ta-

bloquant et un antagoniste des rŽcepteurs aux minŽralocortico•des (ARM) (2) (Figure 18). MalgrŽ 

plusieurs annŽes de recherche dans la prŽvention thŽrapeutique des complications rythmiques, 

aucun traitement anti-arythmique nÕa pour lÕinstant fait sa preuve dans la rŽduction du risque de 

mort subite sur la CMD non ischŽmique (AMIOVIRT (4)(65)). 

 

A.! FONDEMENTS PHYSIOPATHOLOGIQUES DE LA 
TRITHERAPIE :   

 

Dans lÕinsuffisance cardiaque, lÕaltŽration de la fonction systolique et/ou diastolique du VG 

entraine la mise en route de mŽcanismes compensateurs afin dÕassurer une volŽmie efficace et un 

dŽbit cardiaque suffisant. En dehors des mŽcanismes intrins•ques dÕhypertrophie et de dilatation 

compensatrice du VG, on assiste ˆ la mise en jeu des syst•mes neuro-humoraux, dŽlŽt•res ˆ moyen 

et long terme. La stimulation du syst•me nerveux sympathique entraine une tachycardie et une 

vasoconstriction pŽriphŽrique prŽdominant dans les territoires rŽnal, splanchnique et cutanŽ, 

responsables dÕune augmentation du travail et de la consommation en oxyg•ne du myocarde. La 

vasoconstriction privilŽgiŽe du territoire rŽnal, associŽe ˆ la baisse de la pression artŽrielle initiale, 

va secondairement activer le syst•me rŽnine-angiotensine-aldostŽrone (SRAA) et la production 

dÕangiotensine II. Cette hormone augmente, au final, la pression artŽrielle par vasoconstriction 

artŽriolaire, la stimulation du syst•me sympathique, et la volŽmie par rŽtention hydrosodŽe. 

 

Le blocage de ces syst•mes reprŽsente tout lÕenjeu des thŽrapeutiques actuelles et ˆ venir.  
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B.! LA TRITHERAPIE CONSENSUELLE :  
 

1.!LES INHIBITEURS DU SYSTEME RENINE-
ANGIOTENSINE-ALDOSTERONE : 

 

1.1.!Les inhibiteurs de lÕenzyme de conversion ˆ 
lÕangiotensine (IEC) :  

 

Au-delˆ de leur intŽr•t physiopathologique certain, les IEC ont fait la preuve de leur 

efficacitŽ dans lÕinsuffisance cardiaque avec une diminution significative de la mortalitŽ globale, 

de la morbiditŽ cardio-vasculaire et du nombre dÕhospitalisations(66)(67)(68)(69). Ils apparaissent 

ainsi dans les recommandations actuelles de lÕESC 2016, comme lÕun des traitements de rŽfŽrence 

de la trithŽrapie spŽcifique de lÕinsuffisance cardiaque indiquŽ en lÕabsence de contre-indication et 

ˆ la dose maximale tolŽrŽe chez tous patients porteur dÕune dysfonction VG (2)(48).  

 

1.2.!Les antagonistes des rŽcepteurs ˆ lÕangiotensine II 
(ARAII) :  

 

Comme les IEC, les ARAII ont prouvŽ leur efficacitŽ dans la rŽduction de la morbi-

mortalitŽ et du nombre dÕhospitalisations chez les patients insuffisants cardiaques (70) mais sans 

supŽrioritŽ (ELITE (71), OPTIMAAL(72) et, plus rŽcemment VALIANT(73)). Sur les 

recommandations consensuelles de 2016 (2), lÕutilisation des ARA II est ainsi restreinte au cas 

particulier de mauvaise tolŽrance, de contre-indication ou dÕinefficacitŽ des IEC.  

 

2.!LES BETA-BLOQUANTS :  
 

LÕintŽr•t pour les b•ta-bloquants dans la prise en charge de lÕinsuffisance cardiaque a ŽtŽ 

amorcŽ dans les annŽes 1970 par deux Žtudes SuŽdoises qui avaient dŽmontrŽ les bŽnŽfices de la 

prescription de metoprolol sur lÕamŽlioration hŽmodynamique et la survie des patients porteurs de 

CMD idiopathique. Ces rŽsultats ont ensuite ŽtŽ confirmŽs par plusieurs Žtudes de grande ampleur 

tŽmoignant dÕune rŽduction significative de la mortalitŽ et de la morbiditŽ chez les patients 

insuffisants cardiaques symptomatiques avec une altŽration de la FEVG et traitŽs par b•ta-
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bloquant. LÕŽtude MERIT-HF(74), publiŽe en 2000, ˆ partir de 4000 patients, sert dÕassise aux 

indications actuelles des b•ta-bloquants dans la prise en charge de lÕinsuffisance cardiaque.  

Sur les donnŽes des recommandations europŽennes, leur prescription est recommandŽe chez 

tout patient aux antŽcŽdents dÕinfarctus du myocarde, et/ou insuffisant cardiaque stable 

symptomatique avec une altŽration de la FEVG, en association ˆ un IEC ou ARAII (2).  

 

3.!LES ANTAGONISTES DES RECEPTEURS AUX 
MINERALO-CORTICOIDES :  

 

LÕintŽgration de lÕARM dans la trithŽrapie rŽfŽrente de lÕinsuffisance cardiaque nÕest que 

tr•s rŽcente et date des recommandations de lÕESC 2012 (48). Elle a acquis sa lŽgitimitŽ sur les 

donnŽes de plusieurs Žtudes (RALES (75), EPHESUS, EMPHASIS-HF(76)) avec des bŽnŽfices 

significatifs sur la mortalitŽ toutes causes, la mortalitŽ cardio-vasculaire et le nombre 

dÕhospitalisations chez les patients insuffisants cardiaques, en adjonction aux IEC et B•ta-bloquant.  

Sur ces donnŽes, lÕESC recommande la prescription de spironolactone ou dÕŽplŽrŽnone 

chez tout patient insuffisant cardiaque symptomatique malgrŽ un traitement par IEC/ARAII et b•ta-

bloquant bien menŽ et avec une altŽration de la FEVG $ 35%, en lÕabsence de contre-indication 

(2). La spironolactone sera remplacŽe par lÕŽplŽrŽnone en cas dÕapparition dÕune gynŽcomastie ou 

dÕune dysfonction Žrectile.  

 

C.! THERAPEUTIQUE A LÕƒTUDE : LES INHIBITEURS 
DU RECEPTEUR DE LÕANGIOTENSINE ET DE LA 
NEPRILYSINE : 

 
Le Sacubitril/valsartan, Entresto¨ est la premi•re molŽcule dÕune nouvelle classe 

thŽrapeutique dans lÕinsuffisance cardiaque : les inhibiteurs du rŽcepteur de lÕangiotensine et de la 

nŽprilysine. Il sÕagit dÕune combinaison de deux molŽcules, un antagoniste des rŽcepteurs de 

lÕangiotensine : le valsartan, et un inhibiteur de la nŽprilysine : le sacubitril responsable dÕune 

augmentation de la concentration des peptides natriurŽtiques. 
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 Ce mŽdicament exploite les effets physiologiques bŽnŽfiques du BNP avec une inhibition 

du SRAA, et une hyperproduction de GMPc conduisant ˆ une amŽlioration de la diur•se, de la 

natriur•se, de la relaxation et du remodelage myocardique.   

 

Cette thŽrapie innovante a ŽtŽ propulsŽe par lÕŽtude PARADIGM-HF (77) publiŽe en 2014 

et prŽsentŽe fin aožt au congr•s de lÕESC 2014. MenŽ chez 8442 insuffisants cardiaques ˆ FEVG 

altŽrŽes ($ 40%) symptomatiques, ce travail a dŽmontrŽ une supŽrioritŽ indiscutable de ce nouvel 

agent, Le Sacubitril/valsartan, par comparaison au traitement de rŽfŽrence dans lÕinsuffisance 

cardiaque, les IEC (Žnalapril).  Cette association a en effet permis une rŽduction significative de 

20% de la mortalitŽ cardiovasculaire et des hospitalisations pour insuffisance cardiaque par 

comparaison au groupe Žnalapril (RR=0,80 ; IC 95% 0,71 ˆ 0,89 ; p < 0,001). Plus encore, sur une 

Žtude rŽcemment publiŽe en 2015 ˆ partir des rŽsultats de lÕŽtude PARADIGM-HF, Le 

Sacubitril/valsartan Žtait supŽrieur ˆ lÕŽnalapril dans la rŽduction des morts subites, et des dŽc•s 

secondaires ˆ lÕaggravation de lÕinsuffisance cardiaque (78). Concernant la tolŽrance, Le 

Sacubitril/valsartan a ŽtŽ associŽ ˆ un risque augmentŽ d'hypotension et, de fa•on non significative 

d'angio-eod•me non graves. A l'inverse, il y avait moins d'altŽration rŽnale, d'hypokaliŽmie et de 

toux. 

 

Sur ces donnŽes expŽrimentales, lÕESC recommande lÕutilisation du Sacubitril/valsartan 

chez tout patient insuffisant cardiaque symptomatique avec une altŽration de la FEVG $ 40%, une 

clairance # 30 mL/min/1.73 m2 et une augmentation du BNP # 150 pg/mL ou du NT-proBNP # 

600 pg/mL, ou en cas dÕhospitalisation pour insuffisance cardiaque dans les 12 derniers mois avec 

une ŽlŽvation du BNP # 100 pg/mL ou NT Pro BNP # 400 pg/ml (2).  
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Figure 18. Algorithme thŽrapeutique dans la prise en charge de lÕinsuffisance cardiaque 
systolique Ponikowski et al. 2016 ESC 
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VI. ! LA PLACE THERAPEUTIQ UE DU DAI DANS 
LA CMD  :   
 

En dŽpit des avancŽes thŽrapeutiques dans le traitement mŽdical de lÕinsuffisance cardiaque 

et des coronaropathies, la mort subite reprŽsente un probl•me majeur de SantŽ publique avec une 

incidence de 1 ˆ 2 cas pour 1000 habitants. Le pronostic de la mort subite est sombre ; les chances 

de survie dÕun patient en arr•t cardiaque en dehors dÕun environnement mŽdicalisŽ sont 

extr•mement faibles nÕexcŽdant pas 5%. Le DAI est ainsi devenu en quelques annŽes le traitement 

de rŽfŽrence pour les patients ˆ haut risque rythmique avec ou sans antŽcŽdent dÕarythmie 

ventriculaire grave.  

 

A.! LE DEFIBRILLATEUR COMME TRAITEMENT 
PREVENTIF DE LA MORT SUBITE : 

 

A force de pugnacitŽ et dÕingŽniositŽ, le Dr Mirowski a con•u le premier dŽfibrillateur 

automatique implantable dans les annŽes 1970 alors composŽ dÕŽlectrodes endocavitaires 

positionnŽes dans la veine cave supŽrieure et dÕun patch Žpicardique en regard du ventricule 

gauche. La premi•re implantation sur lÕhomme a ŽtŽ pratiquŽe en 1980, aux Etats-Unis. Depuis, le 

DAI est devenu une machine Žlectronique sophistiquŽe, dotŽe dÕune mŽmoire interne consŽquente 

ŽquipŽe dÕalgorithmes subtils de discrimination et capable de dŽlivrer des stimulations anti-

tachycardiques ou de dispenser des chocs Žlectriques de faible ou haute Žnergie.  

 

Le nombre dÕimplantation de DAI par million dÕhabitants et par an (120 ˆ 200 suivant les 

rŽgions) est en augmentation croissante depuis des annŽes du fait dÕun service mŽdical rendu jugŽ 

suffisant dans la prŽvention de la mortalitŽ cardiaque. Les groupes dÕexperts nationaux et 

internationaux ont ainsi ŽlaborŽ, sur la base dÕŽtudes randomisŽes et de mŽta-analyses, des 

recommandations (59) sur les indications reconnues et validŽes du DAI dans la prŽvention primaire 

et secondaire de la mort subite. 
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1.!LES ETUDES REFERENTES SUR LÕIMPLANTATION 
DU DAI DANS LA CMD : 

 

1.1.!ƒtudes sur le DAI en prŽvention secondaire :   
 

Par dŽfinition, lÕimplantation du DAI en prŽvention secondaire concerne les patients aux 

antŽcŽdents dÕarr•t cardiaque rŽcupŽrŽ ou de troubles du rythme ventriculaire mal tolŽrŽs sur le 

plan hŽmodynamique.  

Trois grands essais randomisŽs AVID (79), CIDS(80)  et CASH(81) ont dŽmontrŽ un 

bŽnŽfice significatif du dŽfibrillateur dans cette population ˆ haut risque de rŽcidive ˆ la fois sur la 

mortalitŽ rythmique mais aussi sur la mortalitŽ globale.  

LÕŽtude AVID (79) publiŽe en 1997 est la premi•re Žtude ˆ avoir prouvŽ lÕefficacitŽ du DAI 

en prŽvention secondaire avec une rŽduction de la mortalitŽ globale de 39% ˆ 1 an et de 31% ˆ 3 

ans par comparaison au traitement mŽdical seul (gŽnŽralement amiodarone). LÕanalyse en sous-

groupe avait aussi montrŽ de plus gros bŽnŽfices chez les patients avec une FEVG < 35%.  

Les deux autres Žtudes de rŽfŽrence CIDS(80) et CASH(81), rŽalisŽes sensiblement sur le 

m•me mod•le que AVID nÕont par contre montrŽ quÕune tendance, non significative, ˆ la rŽduction 

de la mortalitŽ avec le DAI.  

Enfin une mŽta-analyse de ces 3 Žtudes randomisŽes, menŽe par Connolly et al. en 2000, 

confirmait lÕutilitŽ du DAI en prŽvention secondaire, en mesurant une rŽduction de 28% de la 

mortalitŽ! globale (p = 0,006) dans le groupe de patients implantŽs par comparaison au traitement 

mŽdical (82). 

 

Ces trois Žtudes rŽfŽrentes forment le socle des recommandations actuelles dÕimplantation 

du DAI chez les patients aux antŽcŽdents dÕarythmie ventriculaire grave soutenue, de type 

fibrillation ventriculaire ou tachycardie ventriculaire, en lÕabsence de toute cause rŽversible (59).   
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1.2.!ƒtudes sur le DAI en prŽvention primaire :   
 

MalgrŽ les avancŽes thŽrapeutiques dans la ressuscitation des arr•ts cardiaques, la grande 

majoritŽ des patients ne survivent pas ˆ lÕŽpisode rythmique grave ou gardent des sŽquelles 

neurologiques dramatiques. Plus complexe, se pose alors le probl•me de la prŽvention primaire de 

ces patients ˆ haut risque de mort subite, et par consŽquence de lÕŽvaluation et la stratification du 

risque rythmique.  

 

Le bŽnŽfice du DAI dans la cardiomyopathie ischŽmique est indiscutable et a ŽtŽ dŽmontrŽ 

par de nombreuses Žtudes de niveau de preuve ŽlevŽ rapportant une rŽduction significative de la 

mortalitŽ globale de lÕordre de 30 ˆ 50% (MADIT I, MUSST, MADIT II) (Figure 19). Si les Žtudes 

sont significatives pour lÕimplantation prophylactique du DAI dans la cardiopathie ischŽmique, le 

bŽnŽfice semble plus indŽcis et lÕintŽr•t discutŽ chez les malades atteints de CMD non ischŽmique 

avec des rŽsultats obtenus sur des Žtudes anciennes depuis lesquelles les thŽrapeutiques ont 

progressŽ (CAT(3), AMIOVIRT(4), DEFINITE(5), SCD-HEFT(6)) (Figure 19).  

 

a)! LÕŽtude CAT (Cardiomyopathy Trial) (3) :  
 

Dans cette Žtude publiŽe en 2002, Bansch et al. avaient ŽtudiŽ lÕimpact prŽventif et pronostic 

de lÕimplantation prophylactique du DAI sur la mortalitŽ globale, chez des patients atteints de CMD 

primitive de dŽcouverte rŽcente (< 9 mois), avec une FEVG $ 30%, symptomatique stade II ou III 

de la NYHA et sans antŽcŽdent dÕarythmie ventriculaire. 

Avec 104 malades inclus, cette Žtude a ŽtŽ stoppŽe prŽmaturŽment devant lÕabsence de 

diffŽrence significative de mortalitŽ entre le groupe DAI et le groupe contr™le mŽdical seul (IEC, 

b•ta-bloquant, antagoniste calcique).  Cette absence de significativitŽ avait ŽtŽ expliquŽe par les 

auteurs sur des taux de mortalitŽ inhabituellement faibles pour lÕŽpoque (entre 6 et 14% contre 14 

ˆ 44% dans les autres Žtudes). Cette amŽlioration pronostique des malades par rapport aux autres 

essais contemporains Žtait probablement liŽe au taux de prescription remarquable et exceptionnel 

dÕIEC pour lÕŽpoque, de lÕordre de 96%.  
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b)!LÕŽtude AMIOVIRT (Amiodarone Versus Implantable 
Cardioverter Defibrillator) (4) :  

 

A travers cette Žtude publiŽe en 2003, Strickberger et al. avaient comparŽ lÕefficacitŽ 

thŽrapeutique de lÕamiodarone ̂  celle du DAI sur la rŽduction de la mortalitŽ toutes causes chez 

des patients porteurs de CMD dÕallure primitive avec une altŽration de la FEVG $ 35%, 

symptomatiques stade I ˆ III de la NYHA et aux ATCD de TV non soutenue.  

Apr•s 103 malades inclus, lÕŽtude a ŽtŽ arr•tŽe prŽmaturŽment devant lÕabsence de 

diffŽrence significative sur la survie entre les deux groupes (90 versus 93% ˆ 1 an, 88 versus 87% 

ˆ 3 ans dans le groupe amiodarone et DAI respectivement, p=0.8). Comme dans lÕŽtude CAT, les 

auteurs sÕattendaient ˆ des taux de mortalitŽ plus importants, de sorte que la puissance statistique 

initialement Žtablie et le faible nombre de malades inclus en consŽquence, ne permettaient pas 

dÕŽvaluer ni de conclure sur lÕimpact thŽrapeutique et pronostic du DAI prophylactique dans la 

CMD non ischŽmique.  

 

c)! LÕŽtude DEFINITE (Defibrillators In Non-Ischemic 
Cardiomyopathy Treatment Evaluation) (5) :  

 

Parue en 2004 cette Žtude prospective et randomisŽe avait comparŽ lÕintŽr•t dÕimplantation 

prophylactique du dŽfibrillateur par rapport au traitement mŽdical simple chez des patients porteurs 

dÕune CMD non ischŽmique avec une altŽration de la FEVG $ 35%, et aux antŽcŽdents dÕarythmie 

ventriculaire (type TV non soutenue ou au moins 10 extrasystole ventriculaires (ESV) complexes 

par 24h). Les patients avaient ŽtŽ divisŽs en deux groupes : un groupe appareillŽ dÕun DAI, et 

lÕautre traitŽ mŽdicalement. Tous les malades du groupe contr™le comme ceux du groupe 

dŽfibrillation Žtaient traitŽs par des IEC (85,6%) associŽs ̂  des b•ta-bloquants (84,9%) en lÕabsence 

de contre-indication ou dÕintolŽrance.  

Au total 229 patients avaient ŽtŽ inclus dans chaque groupe et suivis pendant une moyenne 

de 29 +/- 14,4 mois. Les auteurs avaient rapportŽ une diminution non significative de la mortalitŽ 

globale dans le groupe DAI de lÕordre de 35% (p = 0,08), associŽe ˆ une diminution significative 

de la mortalitŽ rythmique de lÕordre de 80% (p=0,006). Au dŽcours du suivi, 4,4% de complications 

liŽes au DAI avaient ŽtŽ observŽes avec pour lÕessentiel des chocs inappropriŽs gŽnŽralement sur 
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de lÕArythmie compl•te par fibrillation atriale (ACFA) (49 chocs), des dŽplacements ou des 

fractures de sonde. 

Ainsi dans DEFINITE, chez ces patients atteints de CMD sŽv•re et traitŽs efficacement par 

IEC et b•ta-bloquant (> 85% des patients de lÕŽtude), le DAI avait rŽduit significativement le risque 

de mort subite sans par contre de bŽnŽfice significatif sur la mortalitŽ globale, m•me si une sŽrieuse 

tendance ˆ la baisse avait ŽtŽ constatŽe. Mais encore une fois, la taille de lÕŽchantillon Žtant 

relativement modeste, un manque de puissance ne pouvait •tre exclut et par consŽquent le bŽnŽfice 

du DAI sur la mortalitŽ globale ŽcartŽ.  

 

d)!LÕŽtude SCD-HEFT (The Sudden Cardiac Death in Heart 
Failure Trial) (6) :  

 

LÕŽtude SCD-HEFT, parue en 2005, traite de la prŽvention primaire de la mortalitŽ toutes 

causes dans lÕinsuffisance cardiaque symptomatique, lŽg•re ˆ modŽrŽe (stade II ou III de la 

NYHA), avec altŽration de la FEVG $ 35%, et quelle que soit lÕŽtiologie de la cardiomyopathie 

(ischŽmique ou non ischŽmique).  

 

Au total, 2521 malades ont ŽtŽ inclus, randomisŽs en trois groupes : placebo, amiodarone 

et DAI. La rŽpartition des cardiopathies ischŽmiques et non ischŽmiques Žtait similaire. Le 

traitement mŽdical comprenait pour 96 % des patients des IEC ou des ARAII, pour 70 % dÕentre 

eux des b•ta-bloquants, pour 20 % de la spironolactone et 80 % des diurŽtiques de lÕanse. Apr•s 

un suivi mŽdian de 45,5 mois, la mortalitŽ Žtait comparable dans les groupes placebo (29%) et 

amiodarone (28%), ce qui souligne lÕeffet neutre de lÕamiodarone sur la mortalitŽ globale des 

patients insuffisants cardiaques. Par contre, le taux de mortalitŽ Žtait significativement plus faible 

dans le groupe DAI avec une diminution du risque relatif de 23% (p = 0,007), et du risque absolu 

de 7%, indŽpendamment de lÕŽtiologie ischŽmique ou non de la cardiopathie (Figure 20).  

Dans lÕanalyse en sous-groupe, le bŽnŽfice du DAI semblait plus important encore lorsque 

la FEVG $ 30%.  
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Ainsi, les Žtudes prŽcŽdentes, probablement par dŽfaut de puissance liŽ ˆ un effectif 

restreint, nÕavaient jusquÕalors pas permis de dŽmontrer de bŽnŽfice au DAI chez les insuffisants 

cardiaques atteints de CMD non ischŽmique. Cette Žtude, gr‰ce ˆ un suivi prolongŽ et une 

population consŽquente, atteste de lÕefficacitŽ du dŽfibrillateur dans la rŽduction de la mortalitŽ 

toutes causes chez les patients insuffisants cardiaques indŽpendamment de lÕŽtiologie ischŽmique 

ou non de la cardiopathie. Ces donnŽes confortent celles obtenues dans les Žtudes DEFINITE (5) et 

COMPANION(83). Sur ces rŽsultats reposent les recommandations actuelles dÕindication 

dÕimplantation du DAI en prŽvention primaire chez le patient insuffisant cardiaque.  

 

Figure 20. Kaplan Meier Estimation des dŽc•s toutes causes dans la population 
globale (A) et dans la CMD non ischŽmique (B) (SCD-HeFT Bardy) 2005 NEJM!
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2.! INDICATIONS DÕIMPLANTATION PROPHYLACTIQUE 
DU DAI DANS LA CMD :  

 

Les derni•res recommandations de lÕESC sur les indications du DAI en prŽvention primaire 

et secondaire ont ŽtŽ publiŽes en 2015 (59) et reposent sur les rŽsultats des Žtudes prŽcŽdemment 

dŽtaillŽes (Figure 21).  

 

 

Figure 19. Principales Žtudes sur lÕimplantation du DAI Zipes et al. 2006 Eurospace!
!
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2.1.!  Indications du DAI en prŽvention secondaire :  
 

LÕimplantation dÕun DAI est recommandŽe pour tout patient aux antŽcŽdents de fibrillation 

ventriculaire (FV) ou de TV avec mauvaise tolŽrance hŽmodynamique, en lÕabsence de cause 

rŽversible ou dÕinfarctus du myocarde rŽcent (< 48h), et sous rŽserve dÕune espŽrance de vie de 

plus dÕun an ( classe I, niveau de preuve A)(59).  

 

2.2.! Indications du DAI en prŽvention primaire :     
 

LÕimplantation prophylactique dÕun DAI est recommandŽe en cas dÕinsuffisance cardiaque 

symptomatique (stade II ou III de la NYHA), avec une altŽration de la FEVG $ 35%, malgrŽ au 

moins trois mois de traitement mŽdical optimal et sous rŽserve dÕune espŽrance de vie supŽrieure 

ˆ un an (recommandation de classe I, niveau de preuve B).  

Dans le cas spŽcifique des laminopathies, lÕimplantation dÕun DAI en prŽvention primaire 

doit •tre considŽrŽe en cas de diagnostic gŽnŽtiquement confirmŽ, et de la prŽsence de facteurs de 

risque rythmique (TV non soutenue documentŽe au Holter-ECG, FEVG < 45%, sexe masculin, 

mutation autre que non-sens) (recommandation de classe IIa, niveau de preuve B) (2).  

Figure 21. Recommandations sur lÕimplantation du DAI chez le patient insuffisant cardiaque 
Ponikowski et al. 2016 ESC  
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B.! LE DAI COMME SYSTEME DE 
RESYNCHRONISATION CARDIAQUE :  

  

LÕŽvolution dÕun certain nombre de cardiopathie structurelle est marquŽe par lÕapparition 

dÕun asynchronisme entre les parois du ventricule gauche responsable dÕun remodelage 

ventriculaire avec des altŽrations de la contraction et de la relaxation. Les consŽquences 

hŽmodynamiques de cet asynchronisme sont multiples. On constate, entre autre, un chevauchement 

de la systole et de la diastole, une altŽration de la contractilitŽ myocardique avec une baisse de la 

FEVG liŽe ˆ la dilatation du VG et lÕapparition dÕune insuffisance mitrale fonctionnelle.  

 

La technique innovante de resynchronisation consiste en une stimulation biventriculaire et 

sÕeffectue au moyen dÕun pacemaker ou un dŽfibrillateur ŽquipŽ dÕune sonde VD, et dÕune sonde 

VG positionnŽe via le sinus coronaire. Cette synchronisation artificielle des ventricules provoque 

un remodelage inverse myocardique avec une baisse du volume tŽlŽ-systolique et tŽlŽ-diastolique. 

Ces phŽnom•nes entrainent une diminution des diam•tres du VG, une rŽduction de la surface de 

lÕorifice rŽgurgitant des fuites mitrale et/ou tricuspide, et une amŽlioration de la FEVG.  

A lÕŽchelle de lÕindividu, trois Žtudes rŽfŽrentes (COMPANION(83), CARE-HF(84) et 

MADIT -CRT(85)) ont dŽmontrŽ les bŽnŽfices consŽquents de la resynchronisation cardiaque sur 

lÕamŽlioration du statut fonctionnel et des performances physiques, mais aussi sur la rŽduction de 

la mortalitŽ et des hospitalisations pour dŽcompensation cardiaque. Ces travaux rŽv•lent nŽanmoins 

des disparitŽs de rŽponse ˆ la resynchronisation parmi les patients avec environ 30 ˆ 40% de 

malades Ç non rŽpondeurs È. Sur leurs rŽsultats reposent les recommandations actuelles (59).  

 

LÕimplantation dÕun syst•me de resynchronisation cardiaque est recommandŽe chez tout 

patient insuffisant cardiaque avec une altŽration de la FEVG $ 35% et porteur dÕun bloc de branche 

gauche avec un QRS >150ms (recommandation de classe I, A) ou entre 120-150ms 

(recommandation de classe I, B) malgrŽ au moins trois mois de traitement mŽdical optimal, sous 

rŽserve dÕune espŽrance de vie supŽrieure ˆ 1 an et dÕun statut fonctionnel correct. La 

resynchronisation peut par ailleurs •tre discutŽe chez les patients porteurs dÕun Žlargissement du 

QRS > 150ms (recommandation de classe IIa, B), ou entre 120-150ms (recommandation de classe 

IIb, B) sans bloc de branche gauche typique (59).   



!
!

'& !

VII. ! LES COMPLICATIONS LI EES AU DAI :   
 

MalgrŽ les bŽnŽfices manifestes dans la prŽvention des morts subites, le DAI reste un 

dispositif invasif avec un taux non nŽgligeable de complications potentiellement graves et ˆ 

considŽrer dans la discussion dÕimplantation. Ces ŽvŽnements indŽsirables concernent 9,5 ˆ 30% 

des patients appareillŽs avec un nombre considŽrable de reprise opŽratoire, un allongement 

consŽquent de la durŽe dÕhospitalisation (en moyenne 10 jours)(86) et une augmentation des cožts 

de santŽ publique (87)(88)(89). La faible expŽrience de lÕopŽrateur (< 50 procŽdures annuelles) et 

du centre, ainsi que lÕimplantation de dŽfibrillateurs multi-sites (double ou triple chambre) sont les 

principaux facteurs de risque identifiŽs dans les Žtudes (87) (Figure 22).  

Classiquement on distingue les complications secondaires ˆ lÕintervention de celles liŽes au 

matŽriel avec un probl•me soit au niveau des sondes soit au niveau du boitier du DAI.  

 

 

 

Figure 22. Risque de complications en fonction de la procŽdure et du type de DAI (avec 
intervalle de confiance 95%)!Kirkfeldt et al. 2013 ESC 
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A.! COMPLICATIONS LIEES A LÕINTERVENTION :  
 

1.!LÕHEMOPERICARDE :    
 

La formation dÕun hŽmopŽricarde per-opŽratoire est relativement rare (0,12 ˆ 1%) mais 

grave par le risque de tamponnade et nŽcessite la rŽalisation dÕun drainage pŽricardique en urgence 

(86). Cet Žpanchement peut •tre soit secondaire ˆ la perforation du rŽseau veineux coronaire dans 

le contexte spŽcifique de pose dÕune sonde VG (0,8 ˆ 2% des cas dÕimplantation de 

resynchronisation), soit consŽcutif ˆ lÕimplantation dÕune sonde VD transfixiante (88).  

 

2.!LE PNEUMOTHORAX IATROGENE :    
 

LÕincidence du pneumothorax post-opŽratoire est estimŽe entre 0,4 et 2,2% (86) des 

implantations, avec un risque augmentŽ chez les femmes, les patients minces et dans les abords 

sous-claviers (87).  

 

3.!LÕHEMATOME DE LOGE :  
 

Parmi les probl•mes les plus frŽquents, lÕhŽmatome de loge complique 2,2% des poses de 

DAI, et 2,4% des DAI-CRT (90). Ce risque est Žvidemment corrŽlŽ ˆ la prŽsence de thŽrapeutiques 

anticoagulante et antiagrŽgante per-implantation. Dans une mŽta-analyse publiŽe en 2012 par 

Bernard et al., le risque dÕhŽmatome de loge post-opŽratoire de pose DAI ou pacemaker Žtait 

mesurŽ ˆ 8,3% sous hŽparine (hŽparine de bas poids molŽculaire HBPM ou hŽparine non 

fractionnŽe HNF), ̂  5% sous double antiagrŽgation plaquettaire, 1,6% sous antivitamine K (AVK), 

1,5% sous aspirine simple et 1% sans aucun traitement (91) (Figure 23).  

 

Sur ces donnŽes, les recommandations actuelles prŽconisent dÕassurer les implantations et 

changements de DAI sous anticoagulation curative par AVK sans relai par hŽparine. Concernant 

les anticoagulants directs oraux, peu de donnŽes sont publiŽes, de sorte quÕun relai prŽ-opŽratoire 

par hŽparine (HBPM ou HNF selon la clairance) est recommandŽ.  
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Cette complication hŽmorragique est rarement grave, et rel•ve le plus souvent dÕune simple 

surveillance clinique et biologique associŽe ˆ une adaptation des thŽrapeutiques en cause. Dans 14 

ˆ 17% des cas une reprise opŽratoire prŽcoce est nŽcessaire pour un drainage de lÕhŽmatome et un 

changement Žventuel de matŽriel. Ces rŽinterventions sont associŽes ˆ un sur-risque avŽrŽ 

dÕinfection de matŽriel ˆ long terme (90).  

 

B.! COMPLICATIONS LIEES AUX SONDES :   
 

1.!LE DEPLACEMENT DE SONDE :    
 

Le dŽplacement de sonde fait partie des principales complications du DAI avec une 

incidence variable entre 2 et 12,5% selon les Žtudes (90)(89) et un nombre consŽquent de reprise 

opŽratoire pour repositionnement. Classiquement de survenue prŽcoce (< 30 jours post-opŽratoire), 

il  concerne prŽfŽrentiellement les poses de DAI-CRT (2,9 ˆ 10,6%) avec un risque 

significativement plus ŽlevŽ pour les sondes implantŽes dans le sinus coronaire (86). Le 

dŽplacement des autres sondes est plus rare, mesurŽ ˆ 1% pour la sonde auriculaire droite et 0,6% 

pour la sonde ventriculaire droite (90). Au-delˆ du risque de resynchronisation dŽfaillante par 

dŽfaut de capture et dans le cas spŽcifique de dŽplacement de sonde VG, la complication la plus 

prŽoccupante reste lÕŽlŽvation du seuil de dŽfibrillation de la sonde VD avec un risque de choc 

inefficace.  

Figure 23. Taux de complications hŽmorragiques per-implantation du DAI en fonction du type 
de traitement Bernard et al. 2012 Circ Arrhythm Electrophysiol. 

!
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2.!LA RUPTURE DE SONDE :     
 

Les sondes de dŽfibrillation sont fragiles, constamment soumises ˆ des contraintes 

mŽcaniques particuli•rement importantes chez les patients actifs et qui exposent au risque de 

rupture dÕisolant ou de conducteur. La fracture de sonde est dÕautant plus frŽquente que le dispositif 

est ancien. Elle complique 6,6% des implantations de DAI et concerne principalement les sondes 

ventriculaires gauches. Ce type de complication a plus frŽquemment ŽtŽ observŽ avec les sondes 

de marque Sprint Fidelis¨ et Riata¨ (89) provoquant rŽcemment leur retrait du marchŽ.  

 

La rupture de sonde alt•re les capacitŽs de dŽtection de lÕappareil et entraine des 

phŽnom•nes de sur-dŽtection responsables de diagnostiques erronŽs dÕarythmie ventriculaire grave 

avec un risque majeur de chocs inappropriŽs. Plus rare, il existe aussi un risque non nŽgligeable de 

dŽfibrillation inefficace liŽe au dysfonctionnement de la sonde cassŽe.  

 

La fracture de sonde doit •tre ŽvoquŽe prŽcocement devant des valeurs anormales ou des 

variations importantes des seuils dÕimpŽdance, ou des dŽtections rŽpŽtŽes dÕŽpisodes diagnostiquŽs 

TV non soutenue par le dŽfibrillateur avec des intervalles tr•s courts non physiologiques (< 150ms). 

 

La fragilitŽ avŽrŽe du matŽriel endocavitaire et la frŽquence ŽlevŽe de ses complications, 

chez les patients jeunes surtout, ont conduit ˆ la crŽation innovante de dŽfibrillateurs sous-cutanŽs. 

LÕintŽr•t majeur de ce dispositif rŽside dans la soliditŽ et la fiabilitŽ de sa sonde ventriculaire plus 

grosse, plus rigide, et dans son implantation extra-thoracique qui la prŽserve des contraintes 

mŽcaniques et du risque infectieux. NŽanmoins, lÕabsence de possibilitŽ actuelle de stimulation 

anti-tachycardique ou anti-bradycardique et de sondes multi-sites limitent lÕutilisation de ce 

dispositif dans la CMD. 

  

 

 

 

 

 



!
!

'* !

3.!LÕINFECTION : 
 

LÕun des principaux risques du DAI reste inŽvitablement lÕinfection de matŽriel, soit 

localisŽe (infection de loge, extŽriorisation de boitier), soit systŽmique avec lÕendocardite sur 

sonde. Cette affection complique 1,5% des implantations  (88) avec une incidence exponentielle 

par rapport  ̂ lÕanciennetŽ des sondes et un risque augmentŽ par les rŽinterventions 

(repositionnement, changement de sonde, drainage dÕhŽmatome de loge), les implantations de DAI 

triple chambre, et le changement de pacemaker (PM) pour un DAI (86).  

Cette infection est dÕautant plus prŽoccupante que son pronostic est sombre marquŽ par des 

complications septiques et hŽmodynamiques graves avec des dŽlabrements valvulaires majeurs, 

des emboles septiques pulmonaires ou systŽmiques (en cas de shunt), et des chocs septiques.  

 

Au-delˆ de lÕinitiation dÕune antibiothŽrapie adaptŽe, la prise en charge repose sur le 

traitement de la porte dÕentrŽe de lÕinfection et, dans la mesure du possible, sur lÕextraction de 

lÕensemble du matŽriel de dŽfibrillation par un centre expert. Il sÕagit dÕune procŽdure dŽlicate avec 

un risque important de tamponnade, de lacŽration valvulaire (arrachement de la tricuspide) et de 

lŽsion vasculaire (veine cave supŽrieure, veine sous-clavi•re), et dÕautant plus ŽlevŽs que les sondes 

sont anciennes.  

 

4.!LES CHOCS INAPPROPRIES :  
 

Les thŽrapies inappropriŽes se dŽfinissent par la dŽlivrance de stimultation anti-

tachycardique (ATP) ou de chocs Žlectriques par le DAI sur un diagnostic erronŽ de tachycardie 

ventriculaire ou de fibrillation ventriculaire.   

 

Les chocs inappropriŽs font partie des complications les plus frŽquentes et les plus graves 

du DAI par leurs consŽquences cardiaques dŽlŽt•res, mais aussi pour leurs rŽpercussions 

psychologiques et leur retentissement social (92). Plusieurs travaux ont dŽmontrŽ le pronostic 

clinique dŽfavorable de ces thŽrapies inappropriŽes avec une augmentation significative de la 

morbiditŽ et de la mortalitŽ, une aggravation de lÕinsuffisance cardiaque et un risque pro-

arythmog•ne ventriculaire grave (choc sur lÕonde T) (93)(92)(94).  
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LÕincidence des chocs inappropriŽs est variable selon les Žtudes avec un taux estimŽ entre 

9% et 11,5% sur un suivi ˆ 2 ans et 13% ˆ 4 ans (93). Pour la plupart, ces accidents surviennent 

dans la premi•re annŽe qui suit lÕimplantation (92). Les causes de ces thŽrapies inappropriŽes sont 

multiples : 

! ! Erreur de discrimination dÕune arythmie supra-ventriculaire ˆ conduction ventriculaire 

rapide ou dÕune tachycardie sinusale mettant en dŽfaut les algorithmes de discrimination. 

Il sÕagit de la principale cause des thŽrapies inappropriŽes (69,56%) (94). M•me si 

thŽoriquement les DAI double et triple chambre sont supposŽs •tre plus performants dans 

la discrimination des arythmies supra-ventriculaires, les Žtudes nÕont pourtant jusquÕalors 

pas dŽmontrŽ de diffŽrence significative sur la rŽduction des thŽrapies inappropriŽes par 

rapport au DAI simple chambre(92).  

 
! ! Sur-dŽtection :  

o! Sur-dŽtection dÕun signal cardiaque surnumŽraire liŽe ˆ la dŽtection par lÕappareil de 

deux signaux de morphologie diffŽrente avec une alternance entre 2 cycles, court et 

long. Deux types sont dŽcrits, la sur-dŽtection de lÕonde T et le double comptage de 

lÕonde R.  

o! Sur-dŽtection de myopotentiels diaphragmatiques reproduits par lÕinspiration 

profonde, et de myopotentiels pectoraux rŽpŽtŽs par les manÏuvres contrariŽes.  

o! Sur-dŽtection de signaux non physiologiques soit liŽs ˆ des interfŽrences 

ŽlectromagnŽtiques (appareils Žlectriques non isolŽs, ou dŽfaillant) soit secondaire ˆ 

un dysfonctionnement sur rupture de sonde ou dÕisolant.  

 

Les progr•s technologiques avec la solidification des sondes, le perfectionnement des 

algorithmes de discrimination et la prŽcocitŽ diagnostique du dysfonctionnement du DAI dŽtectŽ 

par tŽlŽcardiologie, ont permis de rŽduire considŽrablement ces thŽrapies inappropriŽes.  

 

C.! COMPLICATIONS LIEES AU BOITIER :   
 

Parmi ces complications, on retient essentiellement la migration du boitier, lÕŽrosion 

cutanŽe, la menace dÕextŽriorisation et lÕinfection de loge. 
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Les progr•s thŽrapeutiques et les avancŽes technologiques dans la prŽvention de la mort 

subite ont rŽvolutionnŽ le pronostic Žvolutif des malades insuffisants cardiaques ˆ haut risque 

rythmique. Bien ŽtudiŽ dans la cardiopathie ischŽmique, le risque dÕarythmie ventriculaire grave 

et les bŽnŽfices du DAI restent plus vagues dans la CMD non ischŽmique avec une hŽtŽrogŽnŽitŽ 

au sein m•me de cette vaste famille, entre les diffŽrentes cardiopathies causales. Les donnŽes en 

vigueur et sur lesquelles reposent les recommandations actuelles dÕimplantation du DAI, 

proviennent dÕŽtudes anciennes (CAT(3), AMIOVIRT(4), DEFINITE(5), SCD-HEFT(6)) datant 

dÕil y a plus dÕune dizaine dÕannŽes et depuis lesquelles la prise en charge mŽdicale a progressŽ. 

AujourdÕhui m•me si le dŽfibrillateur reste le traitement de rŽfŽrence dans la protection contre les 

arythmies ventriculaires graves, la trithŽrapie neuro-hormonale a Žgalement prouvŽ son efficacitŽ 

dans la rŽduction du risque rythmique des patients insuffisants cardiaques. Aussi le DAI reste un 

dispositif invasif avec un risque non nŽgligeable de complications ˆ considŽrer dans la discussion 

dÕimplantation.  

 

I. ! OBJECTIFS DE LÕETUDE :   
 

LÕobjectif principal de ce travail Žtait dÕŽvaluer lÕincidence des ŽvŽnements rythmiques 

graves et mesurer lÕintervention bŽnŽfique du DAI chez des patients atteints de cardiomyopathie 

dilatŽe non ischŽmique appareillŽs en prŽvention primaire.  

 

Nous avions pour objectifs secondaires dÕidentifier les Žtiologies de CMD ˆ haut risque 

dÕarythmies ventriculaires graves, discerner les autres facteurs de risque et mesurer lÕimpact de la 

trithŽrapie consensuelle optimisŽe dans la prŽvention de ces complications rythmiques.  

Nous souhaitions aussi Žvaluer lÕincidence des complications liŽes au DAI, leurs 

consŽquences en terme de morbi-mortalitŽ et les mettre en balance avec ses bŽnŽfices mesurŽs.  

 

Enfin nous avons profitŽ de ce travail pour rŽaliser une auto-Žvaluation de nos pratiques 

diagnostique et thŽrapeutique dans la prise en charge des patients atteints de CMD non ischŽmique 

sur le Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de Bordeaux.  
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II. ! MATERIEL ET METHODE S :   
 

A.! SCHEMA DE LÕETUDE :   
 

Il sÕagit dÕune Žtude observationnelle, rŽtrospective et monocentrique, rŽalisŽe ˆ partir de 

lÕensemble des patients appareillŽs dÕun DAI sur le CHU de Bordeaux, entre le 01/01/2009 et le 

31/12/2015, en prŽvention primaire, sur une cardiomyopathie dilatŽe non ischŽmique.  

 

B.! POPULATION :   
 

Nous avons inclus dans notre cohorte lÕensemble des patients majeurs, primo-implantŽs 

dÕun DAI endocavitaire (simple chambre, double chambre, ou triple chambre) sur le CHU de 

Bordeaux entre le 01/01/2009 et le 31/12/2015, en prŽvention primaire, sur une cardiomyopathie 

dilatŽe non ischŽmique et suivis sur le CHU de Bordeaux dans un Service de cardiologie adulte.  

 

Nous avons exclu les patients rŽpondant ˆ au moins lÕun des crit•res suivants : 

¥! Patient mineur (< 18ans),  

¥! Coronarien documentŽ par coronarographie et/ou IRM cardiaque,  

¥! Implantation dÕun DAI en prŽvention secondaire,  

¥! Primo-implantation du DAI rŽalisŽe avant le 1/01/2009 ou apr•s le 31/12/2015,  

¥! Primo-implantation du DAI non rŽalisŽe sur le CHU de Bordeaux, 

¥! Absence de suivi en Cardiologie sur le CHU de Bordeaux.  

 

Nous avons volontairement choisi de nÕinclure que les patients primo-implantŽs et suivis 

sur le CHU de Bordeaux afin dÕavoir des donnŽes exhaustives et rigoureuses cliniques, 

thŽrapeutiques et paracliniques tant sur le contexte dÕimplantation du DAI que lÕŽvolution, les 

complications rythmiques et hŽmodynamiques de la maladie, mais aussi les ŽvŽnements 

indŽsirables liŽs au DAI.  
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Les recommandations en vigueur sur lÕimplantation du DAI en prŽvention primaire datant 

de septembre 2006 (95), nous avons intentionnellement dŽmarrŽ notre Žtude deux ans apr•s, ̂  partir 

de janvier 2009, afin que les pratiques dÕappareillage soient bien homog•nes et consensuelles.  

Enfin nous avons exclus les patients implantŽs apr•s le 31/12/2015 simplement sur le dŽlai 

de suivi insuffisant pour lÕŽvaluation du risque rythmique (< 6mois) par rapport ˆ la finalitŽ de ce 

travail.  

 

C.! DEROULEMENT DE LÕETUDE ET RECUEIL DE 
DONNEES :   

 

Pour sŽlectionner notre cohorte nous avons utilisŽ la liste exhaustive et rigoureusement 

tenue par les AttachŽs de Recherche Clinique, des patients pris en charge au bloc opŽratoire pour 

lÕimplantation ou le changement de leur DAI sur le CHU de Bordeaux entre le 1/01/2009 et le 

31/12/2015, soit au total 2136 personnes. Nous avons ensuite consultŽ le dossier informatisŽ de 

chacun de ces patients gr‰ce au logiciel Ç DxCare È et exclu lÕensemble des personnes ne rŽpondant 

pas aux crit•res dŽtaillŽs ci-dessus. Enfin nous avons supprimŽ les rŽcurrences des patients inscrits 

plusieurs fois, soit en raison dÕune reprise au bloc opŽratoire pour complication du dŽfibrillateur 

(repositionnement de sonde, changement de sonde, extraction de DAI et rŽimplantation), soit pour 

changement de boitier.  

 

1.!PARAMETRES RECUEILLIS :    
 

Pour chaque patient inclus dans notre Žtude nous avons recueilli un ensemble de donnŽes 

exhaustives relatives ˆ lÕŽtiologie, lÕanciennetŽ et la sŽvŽritŽ de la cardiomyopathie dilatŽe, le statut 

fonctionnel (stade NYHA, test de marche), paraclinique (IRM, ETT, Žpreuve dÕeffort, BNP, 

crŽatinŽmie) et thŽrapeutique des patients (IEC, ARA II, B•ta-bloquant, ARM, lasilix, procoralan, 

amiodarone, anticoagulant et rŽadaptation cardiaque) au diagnostic, au moment de lÕimplantation 

du DAI, et au terme du suivi. Les caractŽristiques de lÕECG prŽimplantatoire ont ŽtŽ recueillies sur 

lÕexamen rŽalisŽ le jour de lÕappareillage ou dans les trois mois prŽcŽdents.  
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Nous avons rŽcoltŽ lÕensemble de ces informations en consultant pour chacun lÕintŽgralitŽ 

des courriers dÕhospitalisation et de suivi de consultation, ainsi que les examens complŽmentaires 

relatifs ˆ la prise en charge initiale, ˆ lÕimplantation du DAI, et ˆ la derni•re consultation ou 

hospitalisation de suivi. Nous avons arr•tŽ le suivi des patients ˆ la date du 19/06/2016 ou d•s lors 

que le patient avait ŽtŽ assistŽ ou greffŽ, les conditions de charge et les param•tres 

hŽmodynamiques Žtant inŽvitablement influŽs.  

 

Enfin gr‰ce au recueil de donnŽes tenu par les AttachŽs de Recherche Clinique, nous avons 

pu dŽtailler le type de dŽfibrillateur implantŽ (simple chambre, double chambre, triple chambre), 

le suivi ou non en tŽlŽcardiologie, la date dÕimplantation et le dŽlai par rapport au diagnostic initial 

de la cardiopathie. Nous avons aussi prŽcisŽ les patients qui, appareillŽs dÕun pacemaker, avaient 

ŽtŽ up-gradŽs pour un DAI, et ceux qui, ŽquipŽs dÕun DAI simple ou double chambre, avaient ŽtŽ 

up-gradŽs pour une resynchronisation cardiaque. Enfin nous avons pu recenser les procŽdures 

dÕablation du His.  

 

2.!  CLASSIFICATION ETIOLOGIQUE ET 
ELABORATION DES TROIS SOUS-GROUPES DE 
CMD :  

 

a)!  Classification des Žtiologies de CMD :  
 

Sur les donnŽes Žtiologiques proposŽes par les derni•res recommandations de lÕESC 2016 

(7) sur la CMD  et celles de 2008 (9), nous avons classŽ les causes de CMD recensŽes dans les 

courriers en plusieurs sous-groupes :  

¥! Cause gŽnŽtique : Nous avons considŽrŽ comme CMD de cause gŽnŽtique toute 

cardiomyopathie dilatŽe avec une mutation gŽnŽtique et/ou au moins un antŽcŽdent familial 

de CMD et/ou de mort subite avŽrŽe chez un parent au premier ou second degrŽ. La 

nŽgativitŽ du bilan gŽnŽtique nÕŽliminait pas le diagnostic de CMD familial en cas 

dÕantŽcŽdent familial avŽrŽ en raison de la faible rentabilitŽ connue du bilan gŽnŽtique         

(< 5% des cas). En raison de leur pronostic rythmique sombre et bien documentŽ, nous 

avons prŽcisŽ les cas de laminopathies confirmŽs.   
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¥! Cause iatrog•ne : Il sÕagissait des CMD secondaires ˆ lÕutilisation dÕun traitement 

spŽcifique connu pour ses complications cardiaques avec pour lÕessentiel des cas post-

chimiothŽrapie aux Anthracyclines, et Trastuzumab (Herceptine! ).  

 

¥! Cause toxique : Nous avons retenu pour lÕessentiel lÕintoxication alcoolique chronique. Le 

terme de CMD alcoolique est un terme rŽguli•rement utilisŽ ˆ mauvais escient et par exc•s, 

sur la simple donnŽe dÕune intoxication alcoolique ancienne ou en cours. Ainsi, parmi les 

CMD diagnostiquŽes comme alcoolique dans les courriers, en accord avec sa dŽfinition 

consensuelle, nous avons considŽrŽ de cause toxique seulement les CMD associŽes ˆ une 

intoxication alcoolique chronique et importante.  

 

¥! Cause infectieuse : Il sÕagissait du groupe des myocardites infectieuses. Nous avons retenu 

ce diagnostic sur les antŽcŽdents personnels de myocardite avec ou sans donnŽes IRM 

disponibles.  

 

¥! Cause auto-immune : Nous avons considŽrŽ de cause autoimmune toute CMD sÕinscrivant 

dans le cadre dÕune maladie de syst•me (polymyosite, sarco•dose, amylose, sclŽrodermie, 

lupus ŽrythŽmateux dissŽminŽ, É) et confirmŽe par des donnŽes anatomopathologiques sur 

biopsie cardiaque ou dÕautres organes.  

 

¥! Cause rythmique : Le diagnostic de cardiopathie rythmique est un diagnostic rŽtrospectif 

caractŽrisŽ par sa rŽversibilitŽ avec la normalisation de la FEVG apr•s contr™le ou 

rŽgularisation de la frŽquence ventriculaire. RŽguli•rement utilisŽ ˆ tort et par exc•s dans 

les courriers de par le simple antŽcŽdent personnel de fibrillation auriculaire, nous avons 

considŽrŽ comme rythmique toute CMD secondaire ˆ des arythmies supra-ventriculaires et 

dÕŽvolution favorable avec normalisation de la FEVG (> 45%) apr•s le contr™le de la 

frŽquence ventriculaire soit par cardioversion Žlectrique ou mŽdicamenteuse, ablation de 

foyers ectopiques, de circuits de rŽentrŽe, ou du His. 

 

¥! Non compaction : EntitŽ ˆ part dont la physiopathologie et la place actuelle dans la 

classification des cardiomyopathies reste encore mal dŽfinie, et dŽbattue. Elle reste 
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nŽanmoins une cause possible de dilatation ventriculaire gauche et de dysfonction 

systolique. Nous avons donc retenu ce diagnostic Žtiologique pour les patients prŽsentant 

un aspect de non compaction ˆ lÕIRM cardiaque et/ou ˆ lÕETT.  

 

¥! Cause valvulaire corrigŽe : La cardiopathie valvulaire est un groupe bien ˆ part de 

cardiopathie et ne fait pas rigoureusement partie de la dŽfinition thŽorique de la CMD de 

par les conditions anormales de charge occasionnŽes. Nous avons nŽanmoins considŽrŽ 

cette entitŽ devant la persistance des troubles (dilatation et dysfonction ventriculaire 

gauche) malgrŽ correction des conditions de charges par remplacement ou plastie 

valvulaire, et possiblement en lien avec une autre cause de CMD au sens propre du terme. 

Nous avons retenu le diagnostic de cardiopathie valvulaire chez tous patients opŽrŽs dÕune 

valvulopathie aortique ou mitrale. Les patients porteurs dÕinsuffisance mitrale fonctionnelle 

sur dilatation de lÕanneau mitral en lien avec la sŽvŽritŽ de la CMD nÕont pas ŽtŽ considŽrŽs 

comme des cardiopathies valvulaires.  

 

¥! Cause conductive : Bien que peu dŽcrit dans la littŽrature, nous avons conclut au diagnostic 

de cardiopathie conductive pour toute CMD avec bloc de branche gauche complet mesurŽ 

ˆ plus de 120 ms et dont la FEVG sÕŽtait normalisŽe (> 45%) au cours du suivi gr‰ce ˆ 

lÕimplantation dÕun syst•me de resynchronisation cardiaque.  

 

¥! Idiopathique : Nous avons retenu le diagnostic de CMD idiopathique lorsquÕaucune 

Žtiologie nÕavait ŽtŽ retrouvŽe, et que lÕETT comme lÕIRM cardiaque et le bilan gŽnŽtique 

(sÕils avaient ŽtŽ rŽalisŽs) nÕavaient pas permis de conclure. Ont aussi ŽtŽ considŽrŽes 

comme idiopathiques toutes les CMD dont le diagnostic Žtiologique ne rŽpondait pas ˆ la 

dŽfinition rigoureuse de cardiopathie toxique ou rythmique.  
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b)!Elaboration et dŽfinition de nos trois sous-groupe de CMD :  
 

Conscients de lÕhŽtŽrogŽnŽitŽ du pronostic rythmique au sein m•me de cette riche famille 

des CMD, nous avons cherchŽ ˆ rassembler ces Žtiologies en trois sous-groupes Žtablis selon leur 

risque rythmique prŽvisible.  

Le premier sous-groupe correspondait aux CMD potentiellement rŽversible en cas de 

thŽrapeutiques spŽcifiques adaptŽes avec un risque rythmique suspectŽ faible. Il rŽunissait les 

cardiopathies toxiques alcooliques, conductives et rythmiques, toutes les trois caractŽrisŽes par leur 

capacitŽ de rŽcupŽration respectivement en cas de sevrage alcoolique, de contr™le ou de 

rŽgularisation de la frŽquence cardiaque, et de resynchronisation efficace.  

Le second sous-groupe reprŽsentait les CMD familiales avec entre autre les cas de 

laminopathies avŽrŽes, entitŽ ˆ part bien connue pour leur pronostic rythmique sombre.   

Enfin le troisi•me sous-groupe rassemblait le reste des Žtiologies nÕappartenant ni aux 

groupes des CMD potentiellement rŽversible ni ̂ celui des CMD familiales et pour lesquelles nous 

avons peu de donnŽes actuelles sur le pronostic rythmique. Il comprenait les formes idiopathique, 

iatrog•ne, infectieuse, auto-immune, du pŽripartum, valvulaire et de non compaction.  

 

3.!ELABORATION DES DEUX SOUS-GROUPES 
THERAPEUTIQUES : TRAITEMENT MEDICAL 
OPTIMAL ET TRAITEMENT MEDICAL NON 
OPTIMAL :  

 

Afin dÕŽvaluer lÕimpact de la trithŽrapie consensuelle et optimisŽe dans la prŽvention des 

complications rythmiques graves nous avons rŽparti notre cohorte en deux sous-groupes : les 

patients sous traitement mŽdical optimal au moment de lÕimplantation du DAI et les autres, 

insuffisamment traitŽs. Nous avons considŽrŽ comme traitŽ efficacement tout malade disposant de 

la trithŽrapie neuro-hormonale avec une posologie moyenne des trois traitements supŽrieure ou 

Žgale ˆ 50% de la dose maximum. 
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4.!LES EVENEMENTS MESURES :  
 

Nous avons recensŽ les ŽvŽnements relatifs  ̂lÕŽvolution de la CMD telle que la survenue 

de dŽc•s, dÕarythmies ventriculaires graves et de dŽcompensation cardiaque aigue avec ou sans 

choc cardiogŽnique. Nous avons aussi recueilli les complications liŽes ˆ lÕimplantation du DAI.  

 

a)! Les ŽvŽnements rythmiques :  
 

Les patients qui ont prŽsentŽ des complications rythmiques ont dÕabord ŽtŽ identifiŽs gr‰ce 

aux courriers de suivi et gr‰ce aux donnŽes de la tŽlŽcardiologie pour les malades qui en 

disposaient. Nous avons ensuite consultŽ les dossiers papiers de ces patients, et plus prŽcisŽment 

les comptes rendus de contr™le du DAI. Nous avons ainsi pu rŽcupŽrer, dater et dŽtailler 

prŽcisŽment ces Žpisodes dÕarythmies graves enregistrŽs par le DAI, et recueillir les thŽrapies 

spŽcifiques dŽlivrŽes par lÕappareil. LÕobligation de suivi en cardiologie sur le CHU de Bordeaux 

parmi les crit•res dÕinclusion, nous a permis dÕaccŽder en toute rigueur et exhaustivitŽ ̂  lÕensemble 

de ces donnŽes rythmiques.  Nous avons considŽrŽ comme un ŽvŽnement rythmique grave :  

¥! la survenue dÕune arythmie ventriculaire grave de type tachycardie ventriculaire soutenue, 

ou fibrillation ventriculaire diagnostiquŽe par le dŽfibrillateur et ayant nŽcessitŽ des 

thŽrapeutiques spŽcifiques (ATP et/ou chocs Žlectriques) 

¥! la mort subite 

¥! le dŽc•s de cause inexpliquŽe. 

 

b)!Les ŽvŽnements hŽmodynamiques :  
 

Gr‰ce aux courriers dÕhospitalisation et de suivi nous avons recueilli, pour chaque patient, 

le nombre dÕhospitalisation pour dŽcompensation cardiaque et choc cardiogŽnique en prŽcisant 

lÕannŽe de chaque Žpisode. Nous avons par ailleurs prŽcisŽ, pour les malades concernŽs, le recours 

et la date dÕimplantation dÕune assistance mŽcanique temporaire de courte durŽe de type ECLS 

(Extra-Corporeal Life Support) ou pompe micro-axiale intracorporelle Impella, ainsi que les 

assistances de longue durŽe mono-ventriculaire gauche ou bi-ventriculaire. Enfin nous avons 

recensŽ les personnes ayant bŽnŽficiŽ dÕune transplantation cardiaque en prŽcisant la date de greffe.  
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c)! Les complications du DAI :  
 

Nous avons recensŽ au cours du suivi des malades les complications liŽes ˆ la procŽdure ou 

au matŽriel lui-m•me, tout en prŽcisant lÕannŽe, et leurs rŽpercussions : reprise opŽratoire, 

prolongation du sŽjour ou rŽhospitalisation, et survenue de dŽc•s. Nous avons retenu et classŽ ces 

ŽvŽnements en plusieurs catŽgories :  

 
¥! Complications liŽes ˆ lÕintervention : HŽmopŽricarde ou tamponnade, pneumothorax 

iatrog•ne, hŽmatome de loge tout en prŽcisant la prŽsence ou non dÕanticoagulation curative 

au moment de lÕimplantation.  

 
¥! Complications liŽes aux sondes : DŽplacement de sonde, rupture de sonde, chocs 

inappropriŽs, endocardite sur sonde, autres dysfonctionnements de sonde : dŽfaut de 

dŽtection, sur-dŽtection, stimulation diaphragmatique, tachycardie par rŽentrŽe 

Žlectronique.  

 
¥! Complications liŽes au boitier : ExtŽriorisation, infection de loge, migration du boitier, 

Žrosion cutanŽe.  

 

III. !ANALYSE STATISTIQUE  :  
 

Les analyses statistiques effectuŽes sont principalement descriptives et portent sur des 

variables dŽmographiques, diagnostiques, thŽrapeutiques et Žvolutives. Les rŽsultats sont prŽsentŽs 

sous forme de pourcentages pour les variables catŽgorielles, moyennes ± Žcart-type ou mŽdianes 

et quartiles pour les variables continues. Nous avons cherchŽ ˆ comparer dÕabord les 

caractŽristiques et le pronostic Žvolutif de trois sous-groupes de CMD, puis deux sous-groupes de 

malades sous traitement mŽdical optimal ou non. Les variables quantitatives continues sont 

comparŽes gr‰ce ˆ un test t de Student, les variables qualitatives sont comparŽes gr‰ce ˆ un test du 

Chi-deux. Pour chacun des tests statistiques rŽalisŽs les rŽsultats sont considŽrŽs comme significatif 

pour un petit p < 0.05. 

Nous essaierons, par ailleurs, de rŽaliser une analyse multivariŽe afin dÕidentifier les 

variables statistiquement associŽes au risque dÕŽvŽnements rythmiques graves.  
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I. ! ANALYSE DESCRIPTIVE DE LA COHORTE :  
 

A.! DONNEES GENERALES :  
 

Entre le 1/01/2009 et le 31/12/2015, 2136 patients ont ŽtŽ appareillŽs dÕun DAI sur le CHU 

de Bordeaux (Figure 24).  

 

Figure 24.  Evolution de l'implantation du dŽfibrillateur sur le CHU de Bordeaux de 2009 ˆ 
2015 

 

 

Parmi eux 181 malades, rŽguli•rement suivis sur le CHU dans un service de cardiologie 

adulte, ont ŽtŽ primo-implantŽs dÕun DAI en prŽvention primaire sur une CMD non ischŽmique et 

inclus dans notre Žtude. 
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B.! CARACTERISTIQUES CLINIQUES :  
 

Les caractŽristiques cliniques des patients inclus dans notre cohorte sont prŽsentŽes dans le 

tableau 1.   

 

1.!DONNEES DEMOGRAPHIQUES ET 
COMORBIDITES:    

 

LÕ‰ge moyen de notre population globale ˆ lÕimplantation du DAI Žtait de 60 ± 13 ans. Le 

plus jeune avait 16 ans, et le plus vieux 85 ans. Il y avait une grande majoritŽ dÕhommes (69%) 

avec pour principaux facteurs de risque cardio-vasculaire un surpoids (69% avaient un                    

IMC "  25Kg/m2), une dyslipidŽmie (43%) et une HTA (38%).  

Parmi les comorbiditŽs, on retient un antŽcŽdent dÕACFA pour la moitiŽ des malades dont 

38% diagnostiquŽs avant lÕimplantation du dŽfibrillateur. LÕautre antŽcŽdent majeur Žtait 

lÕinsuffisance rŽnale chronique (cl $ 80ml/min) concernant 55% des malades, modŽrŽe                      

(30 < cl $ 60ml/min) pour 24%, et sŽv•re (cl $ 30ml/min) pour 6%.  

 

2.!DONNEES SUR LA CMD :    
 

Concernant les causes identifiŽes de CMD au sein de notre cohorte, lÕŽtiologie conductive 

Žtait la plus frŽquente (21%), suivie par les valvulopathies (8%) et la CMD familiale (7%). Pour 

pr•s de la moitiŽ des patients (45%) aucune cause nÕavait ŽtŽ retrouvŽe et le diagnostic de CMD 

idiopathique avait ŽtŽ retenu.  

 

Sur le plan fonctionnel, au moment de la pose du dŽfibrillateur automatique, la grande 

majoritŽ des patients (87%) Žtait en en insuffisance cardiaque lŽg•re ˆ modŽrŽe (stade II et III de 

la NYHA) avec un pŽrim•tre de marche mesurŽ ˆ plus de 300 m pour 88% de notre effectif total.  

 

Sur lÕECG rŽalisŽ avant lÕintervention, la frŽquence cardiaque moyenne Žtait mesurŽe ˆ 72 

± 18/min, avec une largeur moyenne du QRS estimŽe ˆ 140 ± 30 ms et un bloc de branche gauche 

complet identifiŽ chez 62% des malades.  
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Tableau 1. CaractŽristiques cliniques de la population ˆ lÕimplantation du dŽfibrillateur 
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 
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C.!CARACTERISTIQUES PARACLINIQUES :  
 

La FEVG moyenne Žtait mesurŽe ˆ 29 ± 7 % avec un DTDVG ˆ 67 ± 9 mm et un volume 

tŽlŽdiastolique du ventricule gauche (VTDVG) ̂  207 ± 64 ml sur lÕETT. Sur les donnŽes de lÕIRM 

cardiaque comme de lÕETT avant lÕimplantation du DAI, 88% des patients avaient une altŽration 

de la FEVG $ 35%. Parmi les malades qui avaient bŽnŽficiŽ dÕune IRM cardiaque avant 

lÕimplantation, 43% prŽsentaient un rehaussement tardif et pour pr•s de 70% dÕentre eux, lÕatteinte 

fibrosante Žtait focale avec principalement une localisation dans les segments mŽdio-basaux de la 

paroi infŽrieur et septale du VG, de type intramurale ou sous-endocardique. 

Il y avait 63% de patients en classe fonctionnelle 1 ˆ 2 de la NYHA en prŽimplantatoire. Ce 

rŽsultat Žtait bien corrŽlŽ avec les performances physiques puisque plus de 79% avaient un pic de 

VO2 > 12 ml/kg et le dosage moyen du BNP sÕŽlevait ˆ 502 ± 620 pg/ml (Tableau 2).  

 

Tableau 2. CaractŽristiques paracliniques de la population ˆ lÕimplantation du DAI  
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 
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D.! DONNEES THERAPEUTIQUES :    
 

Dans notre Žtude, les taux de prescription des traitements recommandŽs dans lÕinsuffisance 

cardiaque ˆ FEVG altŽrŽe Žtaient remarquablement ŽlevŽs avec 93% de malades sous IEC/ARA II 

dont 76% sous IEC et 18% sous ARA II, 89% sous B•ta-bloquants et 71% sous ARM. MalgrŽ ces 

rŽsultats consŽquents, seulement 62% de nos patients Žtaient sous trithŽrapie au moment de 

lÕimplantation du DAI et 44% sous trithŽrapie ˆ dose optimale, cÕest-ˆ -dire avec une posologie 

moyenne des trois traitements "  50% du maximum de dose.  

La posologie moyenne en pourcentage de la dose maximale Žtait de 70 ± 30% pour les IEC, 

70 ± 30% pour les ARA II, 60 ± 30% pour les B•ta-Bloquants, et 60 ± 20% pour les ARM (Tableau 

3).  

Tableau 3. DonnŽes thŽrapeutiques ˆ l'implantation du DAI 
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

* : pourcentage de patients sous traitement de classe ˆ posologie maximum ; ** : nombre de patients sous 
trithŽrapie avec la moyenne posologique des 3 traitements ! 50% de la dose maximum ; *** : nombre de patients ne 
disposant pas de la trithŽrapie, ou n'Žtant pas ˆ dose optimale (moyenne posologique des 3 traitements < 50% de la 
dose maximum) ; *** * : rŽadaptation cardiaque au cours du suivi 
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E.!PROPORTION DE DAI-CRT :     
 

Sur les donnŽes du tableau 4, on constate que la grande majoritŽ de nos patients (84%, 

n=152) avait ŽtŽ implantŽ dÕun DAI triple chambre, en moyenne 4,6 ± 6 ans du dŽbut de la maladie, 

alors que seulement 62% (n=113) avaient un bloc de branche gauche complet sur lÕECG 

prŽimplantatoire.  

Parmi les 39 malades ayant bŽnŽficiŽ dÕun syst•me de resynchronisation sans bloc de 

branche gauche complet sur lÕECG prŽimplantatoire, 12 patients avaient eu une ablation du His, 4 

malades avaient ŽtŽ up-gradŽs dÕun PM-CRT pour un DAI CRT, 2 avaient un hŽmibloc antŽrieur 

gauche (HBAG) et un bloc de branche droit (BBD) complet sur lÕECG, 17 avaient un HBAG isolŽ 

(6 implantŽs en 2009, 8 en 2010, 2 en 2012 et 1 en 2015), 2 avaient un BBD complet, et 2 un bloc 

complet indiffŽrenciŽ. 1 patient porteur dÕune cardiopathie rythmique avait ŽtŽ appareillŽ dÕun 

DAI-CRT dans un projet initial dÕablation du His mais qui nÕa finalement pas ŽtŽ rŽalisŽ. Enfin 1 

patient avait ŽtŽ appareillŽ en 2009 dÕun syst•me de resynchronisation sans indication retrouvŽe 

(QRS ˆ 76ms, CMD idiopathique).  

 
Tableau 4. DŽtails des dŽfibrillateurs implantŽs dans notre cohorte et caractŽristiques des 

patients 
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 
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II. ! COMPLICATIONS EVOLUT IVES :  
 

Le dŽtail Žvolutif de nos patients est prŽcisŽ dans le Tableau 5.  

 
Tableau 5. Devenir Žvolutif de notre population globale 

RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

*: nombre de patients ayant fait de la TV et/ou de la FV ; ** Ev•nements rythmiques graves : Mort subite, mort 
inexpliquŽe, TV, FV    

 
 
 

 

 

!"#$%&'(")*+%",&%-
)./0/

!&'(-)'1* !"#$%&' !"!#$!%%&'

2$34-*5$*1$(6(*#"1'7(8#%&)'&'(")*7892:*;&))4-1< ()*#+#*

=>>*?()*5-*1$(6(*7)@*;A<

,-./012.3#4,56#78+9:#$&')#3 ;)<#+#!();

=.>8?/2@?12.3#AB#/?#4,56#C#<D&##73)#$&' D"#$(<)D&'

24BC1*D

E.01B@#F?0@B@#73)#$&' *<#$!()(&'

G.>1#@0H21B#73)#$&' *#$!)!&'

G.>1#IJ8.AK3?82L0B#73)#$&' !*#$M)M&'

N01>B@#F?0@B@#73)#$&'# D#$*)"&'#

O?@#AB#F?0@B@#73)#$&' D#$*)"&'#

=6C)-8-)'1*3E'F8(G$-1*D*
>HIJHK*7)@*;A<*D* *"#$!D)D&'

45#73)#$&' !!#$M)!&'

E5#73)#$&' *D#$!()"&'

>F43&#(-1*54%(634-1*#&3*%-*2LM*D*

PI.F@#?QQ>.Q>2J@#73)#$&' !D#$")(&'

NEO#73)#$&'# *D#$!()"&'

=6C)-8-)'1*3E'F8(G$-1*+3&6-1KK*7)@*;A< (<#$!")"&'

=6C)-8-)'1*F48"5E)&8(G$-1*D*

R.@Q21?/2@?12.3#Q.0>#23@0SS2@?3FB#F?>A2?L0B#?2T0B#73)#$&'#!%U#$D;)!&'

,PGV#73)#$&'# (#$!)U&'

W5N9#73)#$&'# (#$!)U&'

6>BSSB#F?>A2?L0B#73)#$&'# U#$();&'

N"8#%(B&'(")1*'"'&%-1*%(4-1*&$*2LM*D**7)@*;A<* D<#$*;)"&'



!
!

)* !

A.!EVENEMENTS RYTHMIQUES GRAVES : 
 

Au sein de notre population globale, 34 patients avaient prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique 

grave (19%) au terme dÕun suivi moyen de 3,2 ± 2 ans : 28 malades avaient eu au moins un Žpisode 

de TV et/ou FV traitŽ par le DAI (82,4%), 2 Žtaient dŽcŽdŽs de mort subite (5,9%), et 5 Žtaient 

dŽcŽdŽs de cause inconnue (14,7%, dont un avait fait de la TV/FV au dŽcours de son suivi).  

 

Parmi les 28 patients aux antŽcŽdents dÕarythmies ventriculaires graves traitŽes par le DAI 

soit 15,5% de notre effectif global, 3 avaient fait de la FV seule, 17 de la TV seule, et 8 des Žpisodes 

de FV et de TV. Aussi au sein de ce sous-groupe, la majoritŽ des malades avait prŽsentŽ un ou 

plusieurs Žpisodes rythmiques rŽcidivants (n=17, soit 61%). Parmi ces arythmies ventriculaires 

graves, 74% avaient ŽtŽ traitŽes par ATP et 44% par chocs appropriŽs.  

 

Le dŽlai moyen de survenue du premier Žpisode rythmique grave par rapport au diagnostic 

de la CMD Žtait mesurŽ ˆ 7 ± 7 ans, avec au moins 25% des ŽvŽnements dans les 4 premi•res 

annŽes, et pr•s de 75% dans les 8 ans. Par rapport ˆ lÕimplantation du DAI, ce dŽlai Žtait mesurŽ ˆ 

2 ± 2 ans ; avec au moins 25% des Žpisodes dans lÕannŽe suivant lÕappareillage, et 75% dans les 3 

ans.  

 

B.!EVENEMENTS HEMODYNAMIQUES :    
 

Dans notre cohorte, plus de la moitiŽ des patients avait ŽtŽ hospitalisŽe au moins une fois 

pour une dŽcompensation cardiaque (59%), et parmi eux la quasi totalitŽ (97%) avait prŽsentŽ des 

Žpisodes rŽcidivants. Par ailleurs, pr•s dÕun quart de ces malades avait prŽsentŽ un tableau de choc 

cardiogŽnique nŽcessitant le recours ˆ un traitement par inotrope positif (n=26).   

3 malades ont eu besoin dÕune assistance cardiaque temporaire de type ECMO, 1 a ŽtŽ greffŽ 

et les 2 autres sont dŽcŽdŽs dans les suites de lÕassistance. 3 patients ont ŽtŽ implantŽs dÕune 

assistance de longue durŽe ventriculaire gauche (LVAD) dans lÕattente dÕune transplantation 

cardiaque (Ç bridge to transplantation È), 1 est dŽcŽdŽ dans les suites opŽratoires et 2 sont 

actuellement en attente de greffe cardiaque. Enfin 7 patients ont ŽtŽ greffŽs, 1 est dŽcŽdŽ dans les 

suites opŽratoires. 
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C.!DECES :    
 

Au terme dÕun suivi moyen de 3 ± 2 ans, 24 patients sont dŽcŽdŽs (13%) avec pour cause 

principale un tableau dÕinsuffisance cardiaque terminale (n=12, 6,6%). Parmi ces malades dŽcŽdŽs, 

plus de la moitiŽ avait dŽjˆ ŽtŽ hospitalisŽe pour choc cardiogŽnique nŽcessitant le recours ˆ un 

support inotrope (54%). Aussi 3 dÕentre eux avaient eu besoin dÕune assistance cardiaque (2 

ECMO, et 1 LVAD ), et 1 avait ŽtŽ greffŽ cardiaque, tous dŽcŽdŽs dans les suites opŽratoires.  

Sur le plan rythmique, parmi les personnes dŽcŽdŽes seulement 5 avaient prŽsentŽ des 

Žpisodes dÕarythmies ventriculaires graves au dŽcours de leur suivi (21%). 4 dÕentre eux sont 

dŽcŽdŽs de cause hŽmodynamique, et 1 sans cause identifiŽe.  

 

D.! COMPLICATIONS DU DAI :  
 

30% de nos patients (n=54) avaient prŽsentŽ au moins une complication liŽe ˆ 

lÕimplantation du DAI au terme dÕun suivi moyen de 3 ± 2 ans. Parmi eux, 20 malades (20,4%) 

avaient fait plusieurs complications. LÕensemble des donnŽes relatives ˆ ces incidents est dŽtaillŽ 

dans le Tableau 6.  

 

1.!COMPLICATIONS LIEES AUX SONDES :    
 

Pour la grande majoritŽ, il sÕagissait dÕaccidents liŽs aux sondes avec un taux de 

rŽintervention ŽlevŽ ˆ 18%.  La principale cause Žtait le dŽplacement de sonde (10%, n=19) 

concernant pour la grande majoritŽ des cas la sonde VG (68%), et nŽcessitant un repositionnement 

au bloc opŽratoire pour 15 dÕentre eux (79%). Aussi 6 patients (3,3%) avaient prŽsentŽ une rupture 

de sonde VD dont la moitiŽ sÕŽtait rŽvŽlŽe par la survenue de chocs inappropriŽs. Parmi ces sondes 

fracturŽes, il y avait 2 sondes de marque Medtronic#  6935-55 et 6935-55, 2 sondes de marque 

Saint-Jude-MŽdicale Durata#  7122/65, et 2 sondes de marque BiotroniK Linox#  S65. 

Parmi les autres dysfonctionnements de sonde recueillis, on avait recensŽ pour lÕessentiel 

de la sur-dŽtection atriale avec commutation de mode (n=6), et des stimulations diaphragmatiques 

invalidantes (n=5).  
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2.!COMPLICATIONS INFECTIEUSES :    
 

LÕautre complication principale Žtait lÕinfection sur DAI avec 7 cas recensŽs dÕendocardite 

infectieuse sur sonde (3,9%) nŽcessitant lÕextraction du DAI pour 6 patients. Le dernier est dŽcŽdŽ 

sur un tableau de choc septique dans lÕattente de lÕexplantation. Parmi ces 7 patients, 1 avait eu un 

antŽcŽdent de reprise opŽratoire pour dŽplacement de sonde, et 1 avait eu un antŽcŽdent 

dÕextŽriorisation du bo”tier de son DAI.  

 

3.!CHOCS INAPPROPRIES :    
 

Dans notre Žtude, 9 patients (5%) avaient subi des chocs inappropriŽs dont les 2 principales 

causes Žtaient la rupture de sonde (33,3%), et lÕerreur de discrimination dÕACFA (33,3%). Parmi 

les 3 autres, il y avait 2 cas de sur-dŽtection dÕintŽrfŽrences Žlectro-magnŽtiques, et 1 cas de sur-

dŽtection de lÕonde T ˆ lÕeffort.  

 

4.!COMPLICATIONS LIEES A LA PROCEDURE :    
 

Concernant les accidents liŽs au geste, la principale complication Žtait lÕhŽmatome de loge 

(3,9%) avec 72% de ces patients qui Žtaient sous anticoagulants et sans contexte de surdosage. 

LÕun dÕentre eux avait nŽcessitŽ un drainage au bloc opŽratoire.  

 

5.!CONSEQUENCES DE CES COMPLICATIONS :    
 

Dans notre cohorte la survenue de complications a entrainŽ un dŽc•s (0,5%), 26% de 

prolongation de sŽjour hospitalier ou de rŽ-hospitalisation, et 18% de reprises opŽratoires. 
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Tableau 6. Complications liŽes au dŽfibrillateur et leur retentissement 
RŽsultats exprimŽs en en nombre (n) et pourcentage (%). 

 

* : Nombre de rupture de sonde rŽvŽlŽe par un ou plusieurs chocs inappropriŽs ; ** : Tachycardie par rŽentrŽe 
Žlectronique 
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III. !BILAN DIAGNOSTIQUE R EALISE :  
 

A.! EXAMENS MORPHOLOGIQUES : ETT ET IRM 
CARDIAQUE :  

 
Parmi nos patients, 98% avaient eu une ETT et 66% une IRM cardiaque avant 

lÕimplantation du DAI  (Tableau 2). Pour 7 malades (6% des patients ayant eu lÕexamen) lÕIRM 

cardiaque avait permis dÕidentifier la cause de la CMD avec 4 diagnostiques de non compaction, 

et 3 de myocardite. Parmi les cas de CMD ŽtiquetŽes comme Ç idiopathiques È, pr•s de 40% des 

patients nÕont jamais eu dÕIRM cardiaque.  

 

B.! BILAN GENETIQUE :  
 

Au sein de notre effectif global, 6% des patients avaient eu un bilan gŽnŽtique et une 

mutation avait ŽtŽ identifiŽe pour 36% dÕentre eux. Il sÕagissait pour lÕintŽgralitŽ de mutation du 

g•ne LMNA permettant alors de confirmer le diagnostic de laminopathie chez ces malades.  

Dans notre sous-groupe de CMD familiale, seulement 62% avaient eu un bilan gŽnŽtique. 

Parmi ces malades, 4 avaient un antŽcŽdent de mort subite chez un parent au premier degrŽ, 

3 avaient un antŽcŽdent de CMD avŽrŽe chez un parent au premier degrŽ avec 1 cas de mort subite 

associŽe et 1 Žtait atteint de la myopathie de Becker. Concernant ceux qui nÕavaient pas eu de bilan 

gŽnŽtique, le diagnostic de CMD familiale avait ŽtŽ posŽ sur un antŽcŽdent familial au premier 

degrŽ de CMD avŽrŽe (3 cas) ou de mort subite (2 cas). La totalitŽ de ces cas, nÕayant pas bŽnŽficiŽ 

de bilan gŽnŽtique, avait ŽtŽ diagnostiquŽ avant 2012, et les trois quart avant 2010.  

 

C.! EXAMEN ANATOMOPATHOLOGIQUE :  
 

Concernant les CMD sÕinscrivant dans le cadre dÕune maladie de syst•me, le diagnostic 

reposait pour 2 dÕentres elles sur les donnŽes anatomopathologiques dÕune biopsie myocardique 

(Amylose ˆ transthyrŽtine, GlycogŽnose type IV). Les 3 autres diagnostiques (vascularite ˆ 

Žosinophiles, polymyosite, sclŽrodermie systŽmique) sÕappuyaient sur des biopsies cutanŽes ou 

musculaires.  
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IV. ! ANALYSE COMPARATIVE DE NOS 3 SOUS-
GROUPES DE CMD :  
 

Conscients de lÕhŽtŽrogŽnŽitŽ du pronostic rythmique au sein m•me de cette riche famille 

des CMD non ischŽmiques, nous avons rassembler les diffŽrentes Žtiologies recueillies en trois 

sous-groupes Žtablis selon leur risque rythmique prŽvisible : les CMD potentiellement rŽversibles, 

les CMD familiales, et les autres. Dans notre cohorte, le groupe 3 Žtait le plus reprŽsentŽ concernant 

66% de notre population globale avec une tr•s forte proportion de forme idiopathique (68%). Il y 

avait ensuite le groupe des CMD ˆ potentiel rŽversible (27%) puis, moins frŽquent, le groupe des 

causes familiales (7%) (Tableau 7).  

 

Tableau 7. DŽtails de nos 3 groupes de CMD : rŽversibles, familiales, et les autres 
RŽsultats exprimŽs en en nombre (n) et pourcentage (%). 

 

 

LÕensemble des donnŽes cliniques, paracliniques, thŽrapeutiques et Žvolutives de ces trois 

sous-groupes de malades est exposŽ dans les tableaux 8 et 9.  
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Tableau 8. Comparaison des param•tres cliniques et paracliniques de nos 3 groupes de 
CMD (rŽversibles, familiales, et autres) 

RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 

 
*: nombre de patients sous trithŽrapie avec la moyenne posologique des 3 traitements ! 50% de la dose maximum ; 
** : nombre de patients ne disposant pas de la trithŽrapie, ou n'Žtant pas ˆ dose optimale (moyenne posologique des 
3 traitements < 50% de la dose maximum)  
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A.! ANALYSE DU GROUPE 1 : LES CMD 
POTENTIELLEMENT REVERSIBLES :  

 

Le groupe 1 reprŽsente les CMD ˆ potentiel de rŽcupŽration en cas de thŽrapeutiques 

adaptŽes. Il se composait de 10% de CMD alcooliques, 10% de CMD rythmique, et 80% de CMD 

conductives.  

 

1.!DONNEES CLINIQUES ET PARACLINIQUES :    
 

Le groupe des CMD potentiellement rŽversible rassemblait autant dÕhommes que de 

femmes, avec un ‰ge moyen avancŽ ˆ 63 ± 11 ans. Dans ce sous-groupe, 44% des malades avaient 

un antŽcŽdent dÕACFA et pour 30%, elle Žtait connue avant lÕimplantation du DAI.  

Au moment de la pose du dispositif, les patients Žtaient pour la majoritŽ pauci-

symptomatiques ou asymptomatiques (54% stade II et 10% stade I de la NYHA).  

 

La taille moyenne du QRS Žtait significativement allongŽe ̂ 159 ± 22 ms (p < 0,001) avec 

une tr•s forte proportion de patients porteurs de bloc de branche gauche complet (94%) 

significativement plus ŽlevŽ que dans les deux autres groupes (p < 0,001) et quÕil faut mettre en 

corrŽlation avec le taux important de CMD conductive recensŽ dans ce groupe (80%).  

Sur les rŽsultats de lÕETT et de lÕIRM cardiaque, la majoritŽ des patients (55%) avait une 

FEVG comprise entre 25 et 35% avant lÕintervention.   

 

2.!DONNEES THERAPEUTIQUES :    
 

Sur le plan thŽrapeutique, 56% des malades disposaient de la trithŽrapie recommandŽe au 

moment de lÕimplantation du DAI et 42% Žtaient optimisŽs avec une dose moyenne des 3 

traitements supŽrieure ou Žgale ˆ 50% de la posologie maximum. 15% dÕentre eux Žtaient sous 

amiodarone, et 23% sous anticoagulant ˆ corrŽler avec le taux de 29% de dÕACFA connue en prŽ-

opŽratoire.  
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La quasi totalitŽ des patients de ce groupe (98%) avait bŽnŽficiŽ dÕun DAI-CRT apr•s un 

dŽlai moyen de 4 ± 5,5 ans dÕŽvolution de la cardiomyopathie, avec un taux significativement plus 

important que dans les 2 autres groupes (p=0,024 par comparaison au groupe 2 et p=0,002 par 

comparaison au groupe 3). Parmi ces 47 malades resynchronisŽs, 45 avaient un bloc de branche 

gauche complet prŽ-implantation (96%), 1 prŽsentait un hŽmibloc antŽrieur gauche ˆ 104 ms (2%), 

et 1 avait ŽtŽ ablatŽ du His (2%).  

 

3.!PRONOSTIC EVOLUTIF :    
 

Le pronostic Žvolutif de ce groupe de patients Žtait clairement favorable avec une 

amŽlioration significative de la fonction systolique du VG avec une progression moyenne de 23 ± 

10% (p < 0,001) et une normalisation de la FEVG # 45% pour 98% des malades (p < 0,001) au 

terme dÕun suivi moyen de 3,3 ± 2 ans.  

LÕautre ŽlŽment majeur Žtait lÕabsence compl•te dÕŽvŽnement rythmique grave recensŽ au 

cours du suivi de ces malades avec un pronostic rythmique significativement meilleur que celui 

des patients du groupe 2 (0% contre 23% p=0,008) et du groupe 3 (0% contre 26% p < 0,001).  

40% avaient ŽtŽ hospitalisŽs pour insuffisance cardiaque aigue, et aucun nÕavait nŽcessitŽ 

de recours ˆ une greffe cardiaque ou ˆ une assistance.  

Enfin un patient seulement Žtait dŽcŽdŽ de cause hŽmodynamique sur un tableau 

dÕinsuffisance cardiaque terminale, avec taux de mortalitŽ toutes causes (p=0,003) et 

hŽmodynamique (p=0,035) significativement plus bas que celui du groupe 3. 

 

4.!COMPLICATIONS DU DAI :    
 

Au cours de leur suivi, 25% des patients avaient prŽsentŽ des complications prŽcoces ou 

tardives liŽes ˆ lÕimplantation du DAI.  
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B.!ANALYSE DU GROUPE 2 : LES CMD FAMILIALES :  
 

Le groupe 2 regroupait les CMD dites familiales (n=13) avec 4 cas de laminopathies 

avŽrŽes, 1 myopathie de Becker, et 8 cas diagnostiquŽs sur des antŽcŽdents familiaux au premier 

degrŽ de CMD avŽrŽe et/ou mort subite.  

 

1.!DONNEES CLINIQUES :    
 

Ce sous-groupe de malades Žtait majoritairement composŽ dÕhommes (77%), 

significativement jeunes par comparaison au groupe 1 (p < 0,001) et au groupe 3 (p=0,001) avec 

un ‰ge moyen ˆ lÕimplantation du DAI de 46 ± 12 ans.  

Parmi les comorbiditŽs recensŽes, 46% avaient un antŽcŽdent dÕACFA et pour 15% elle 

Žtait connue avant lÕappareillage.  

A lÕimplantation du DAI, quasiment un quart des patients Žtaient asymptomatiques (23% 

stade I de la NYHA), et 76% Žtaient en insuffisance cardiaque lŽg•re ˆ modŽrŽe (46% stade II, 

31% stade III de la NYHA).  Ces rŽsultats concordent avec la faible ŽlŽvation du BNP dosŽ en 

moyenne ˆ 298 ± 314 pg/ml avant lÕintervention.  

 

LÕECG prŽimplantatoire retrouvait un allongement moyen du PR ˆ 228,4 ± 76ms. Par 

ailleurs, parmi ce groupe de CMD familiales, tous prŽsentaient un trouble conductif sur lÕECG, 

avec notamment 31% de BAV 1 et 39% de bloc de branche gauche.  

 

2.!DONNEES PARACLINIQUES :    
 

DÕapr•s les donnŽes Žchographiques et IRM rŽalisŽes avant la pose du DAI, la FEVG, chez 

ces malades, Žtait peu altŽrŽe, mesurŽe en moyenne ˆ 33 ± 11%. 36% des malades avaient une 

FEVG > 35%. LÕanalyse du rehaussement tardif ˆ lÕIRM cardiaque avait objectivŽ une tr•s forte 

proportion de fibrose myocardique chez ces malades avec 73% de patients concernŽs, 

significativement plus important que dans le groupe 1 (73% versus 31% p=0,03).  
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Concernant le diagnostic gŽnŽtique, 62% des patients avaient eu un bilan gŽnŽtique avec 

une rentabilitŽ diagnostique de 36% et uniquement des mutations du g•nes LMNA avaient ŽtŽ 

retrouvŽes. A lÕinverse, 38% des malades nÕavaient pas eu de bilan gŽnŽtique et le diagnostic de 

CMD familial avait ŽtŽ retenu sur un antŽcŽdent familial au premier degrŽ de CMD avŽrŽe (3 cas) 

ou de mort subite (2 cas). La totalitŽ de ces cas avait ŽtŽ diagnostiquŽe avant 2012, et les trois quart 

avant 2010.  

 

3.!DONNEES THERAPEUTIQUES :    
 

Sur le plan thŽrapeutique, 54% des patients disposaient de la trithŽrapie au moment de 

lÕimplantation du DAI, et 46% Žtaient ˆ dose optimale (avec une dose moyenne des 3 traitements 

supŽrieure ou Žgale ˆ 50% de la posologie maximum).  

 

4.!PRONOSTIC EVOLUTIF :    
 

Le pronostic Žvolutif de ces patients Žtait relativement sombre, comparable ˆ celui des 

malades du groupe 3. Au terme dÕun suivi moyen de 4,1 ± 2,5 ans, 23% des malades avaient 

prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique grave : 1 avait fait un Žpisode de TV, 1 avait fait 2 TV et 1 avait 

fait une FV et une TV. Parmi ces 3 patients, il y avait un malade atteint de laminopathie, et 2 avec 

un antŽcŽdent familial de mort subite au premier degrŽ associŽe ˆ une CMD avŽrŽe sans mutation 

retrouvŽe.  

Au-delˆ du pronostic rythmique, lÕŽvolution hŽmodynamique Žtait tout aussi pŽjorative 

avec 62% dÕhospitalisation pour dŽcompensation cardiaque, 1 patient assistŽ par ECMO (7,7%) 

puis greffŽ, et 3 autres malades greffŽs (31%). Parmi ces 4 patients, il y avait 2 malades atteints de 

laminopathie, 1 patient avec un antŽcŽdent familial de mort subite sur CMD avŽrŽe, et 1 malade 

avec un antŽcŽdent familial de transplantation cardiaque sur une CMD avŽrŽe. La proportion de 

patients greffŽs dans ce groupe Žtait plus importante que dans le groupe 3 (31% contre 2,5%) avec 

une diffŽrence aux limites de la significativitŽ (p=0,056) par dŽfaut de puissance liŽ ˆ lÕeffectif 

restreint de malades du groupe 2 (n=13).  

Aucun dŽc•s nÕa ŽtŽ enregistrŽ dans ce groupe.  
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5.!CAS PARTICULIER DES LAMINOPATHIES :    
 

Il sÕagissait de 4 malades, de sexe masculin, avec un ‰ge moyen au diagnostic de 37 ± 7 

ans.  

Tous avaient des troubles conductifs sur lÕECG prŽimplantatoire avec surtout trois quarts 

de BAV 1 et particuli•rement important (mesurŽ ˆ 380 ms, 395 ms et 446 ms).  

LÕIRM cardiaque prŽopŽratoire avait objectivŽ pour les trois quart un rehaussement tardif.  

Sur le plan Žvolutif, la moitiŽ des malades avait prŽsentŽ des ŽvŽnements cardiaques graves : 

lÕun ˆ lÕ‰ge de 33 ans et atteint dÕune dystrophie myotonique Emery Dreifusss avait fait un Žpisode 

de TV et de FV traitŽ par le DAI, puis avait ŽtŽ transplantŽ cardiaque la m•me annŽe, lÕautre avait 

ŽtŽ greffŽ ˆ lÕ‰ge de 41 ans, sans nÕavoir jamais prŽsentŽ de complications rythmiques. 

 

6.!COMPLICATIONS DU DAI :    
 

Aussi prŽoccupant que le pronostic Žvolutif, quasiment la moitiŽ des patients (46%) avait 

prŽsentŽ au moins une complication liŽe au DAI au cours de leur suivi majoritairement liŽ ˆ des 

dysfonctionnements de sondes de type stimulation diaphragmatique, et des cas de sur-dŽtection 

atriale. Ce taux Žtait plus ŽlevŽ que dans les 2 autres groupes sans diffŽrence significative.   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



!
!

"+" !

C.! ANALYSE DU GROUPE 3 : LES AUTRES CMD :  
 

Le groupe 3 rassemblait le reste des CMD nÕappartenant ni aux groupes des CMD 

potentiellement rŽversible, ni aux groupes des CMD familiales. Il se composait en grande majoritŽ 

de CMD idiopathiques (68%). Parmi les autres causes recensŽes, il y avait 6% de CMD post-

chimiothŽrapie, 4% de myocardite, 4% de CMD sÕintŽgrant dans une maladie de syst•me, 12% de 

CMD valvulaire, et 6% de cas de non compaction (Tableau 7).  

Concernant les CMD post-chimiothŽrapie (n=8), il sÕagissait pour lÕessentiel de cas 

secondaires aux anthracyclines (lymphomes, cancers du sein). Pour ce qui est des CMD liŽes ˆ une 

maladie de syst•me (n=5), il y avait un cas de GlycogŽnose type IV, une amylose ˆ transthyrŽtine, 

une vascularite ˆ Žosinophiles, une polymyosite, et une sclŽrodermie systŽmique, tous documentŽs 

par donnŽes anatomopathologiques sur biopsie cardiaque, cutanŽe ou musculaire.  

 

1.!DONNEES CLINIQUES :    
 

 Le groupe 3 Žtait formŽ en grande majoritŽ dÕhommes (75%) avec un ‰ge moyen 

avancŽ ˆ 61 ± 13 ans. 53% des malades avaient un antŽcŽdent dÕACFA, et pour 44% lÕarythmie 

auriculaire Žtait connue avant lÕimplantation du DAI.  

La grande majoritŽ des patients (87%) Žtait symptomatique au moment de lÕintervention, 

en insuffisance cardiaque lŽg•re ˆ modŽrŽe (54% stade II et 33% stade III de la NYHA).  

Sur lÕECG prŽimplantatoire, il y avait un allongement moyen du QRS mesurŽ ˆ 134 ± 30 

ms et 53% des malades prŽsentaient un bloc de branche gauche complet.  

 

2.!DONNEES PARACLINIQUES :    
 

Dans ce sous-groupe, la FEVG moyenne Žtait mesurŽe ˆ 25 ± 7% sur lÕIRM cardiaque.  

Pour pr•s de la moitiŽ des patients (44%), on avait notŽ la prŽsence dÕun rehaussement tardif 

ˆ lÕIRM cardiaque. Plus de la moitiŽ des patients (58%) avait une altŽration sŽv•re de la FEVG < 

25%. Concernant le bilan Žtiologique rŽalisŽ dans ce groupe dominŽ par la forte proportion de 

forme idiopathique, pr•s de 40% des malades nÕavaient pas eu dÕIRM cardiaque et seulement 6% 

avaient eu un bilan gŽnŽtique. 
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3.!DONNEES THERAPEUTIQUES :    
 

Sur le plan thŽrapeutique, le taux de patients sous trithŽrapie rŽfŽrente en prŽimplantatoire 

Žtait particuli•rement ŽlevŽ, estimŽ ˆ 66% et pr•s de la moitiŽ Žtait sous traitement optimal (avec 

une dose moyenne des 3 traitements supŽrieure ou Žgale ˆ 50% de la posologie maximum). 

Pr•s de la moitiŽ des patients (43%) Žtait sous anticoagulant curatif en prŽ-implantation, ˆ 

mettre en corrŽlation avec la proportion dÕACFA connue en prŽ-opŽratoire mesurŽe ˆ 44%.  

 

4.!PRONOSTIC EVOLUTIF :    
 

Le pronostic Žvolutif de ce groupe de patients Žtait particuli•rement grave tant sur le plan 

hŽmodynamique que rythmique, comparable ˆ celui du groupe 2.  

 

MalgrŽ les taux honorables de trithŽrapie rŽfŽrente (> 65% des malades) et de 

resynchronisation cardiaque (81% dont 65% en accord avec les recommandations de classe I, A), 

lÕŽvolution de la FEVG Žtait relativement mŽdiocre avec une progression moyenne de 5 ± 12% et 

seulement 12% de patients qui avaient normalisŽ leur FEVG (# 45%) au terme dÕun suivi moyen 

de 3,1 ± 2 ans.  

DÕautre part, 26% des patients (n=31) avaient prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique grave au 

cours de leur suivi : 25 malades avaient fait des Žpisodes de TV/FV, 2 Žtaient dŽcŽdŽs de mort 

subite, et 5 Žtaient dŽcŽdŽs de cause inconnue.  

Parmi ces 31 patients, la grande majoritŽ Žtait atteinte de CMD idiopathique (81%). Quant 

aux autres causes de CMD incriminŽes, on avait recensŽ 2 CMD aux anthracyclines (1 secondaire 

ˆ un lymphome, 1 ˆ un cancer du sein), 2 myocardites, 1 CMD valvulaire avec double 

remplacement valvulaire aortique et mitral, et 1 non compaction du VG.  

 

Le pronostic hŽmodynamique Žtait tout aussi dŽfavorable. 2 patients avaient nŽcessitŽ le 

recours ˆ une assistance temporaire de type ECMO et Žtaient dŽcŽdŽs dans les suites opŽratoires (1 

Žtait sur liste de greffe). Par ailleurs, 3 patients avaient eu besoin dÕune assistance de longue durŽe 

de type LVAD  ; parmi eux 1 est dŽcŽdŽ et les 2 autres sont actuellement sur liste de greffe. 3 autres 

patients avaient ŽtŽ greffŽs.  
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Enfin, 23 malades au total sont dŽcŽdŽs (19%) dont 11 de causes hŽmodynamiques et 2 de 

mort subite.  

Comme pour les ŽvŽnements rythmiques graves, la quasi totalitŽ de ces patients assistŽs, 

greffŽs, et dŽcŽdŽs Žtaient atteints de CMD idiopathique (n=18). Il y avait aussi 2 cas recensŽ de 

non compaction, et 1 CMD valvulaire avec remplacement valvulaire mitral.  

 

5.!CAS PARTICULIER DES CMD IDIOPATHIQUES :    
 

Dans le sous-groupe des CMD idiopathiques, nous avions recueilli 31% dÕŽvŽnements 

rythmiques graves (n=25) comprenant 2 morts subites, 3 dŽc•s de cause inconnue, et 20 Žpisodes 

dÕarythmie ventriculaire grave (TV/FV). 9% avaient nŽcessitŽ le recours ˆ une transplantation 

cardiaque, une ECMO ou un LVAD . Par ailleurs, la mortalitŽ toutes causes Žtait ŽlevŽe ˆ 22%. 

Concernant ces 25 patients ayant prŽsentŽ des ŽvŽnements rythmiques graves et atteints de 

CMD idiopathique, la moyenne dÕ‰ge au diagnostic Žtait mesurŽe ˆ 60 ± 12 ans, avec 5 patients 

jeunes ($ 50 ans). Aucun nÕavait dÕantŽcŽdents familiaux de mort subite, 23 prŽsentaient des 

troubles conductifs sur lÕECG dont 9 blocs de branche gauche complet, et 7 BAV 1.  

 

6.!COMPLICATIONS DU DAI :    
 

Au cours du suivi, 30% des patients avaient prŽsentŽ des complications prŽcoces ou tardives 

liŽes au DAI.   
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Tableau 9. Devenir Žvolutif de nos 3 groupes de CMD (rŽversibles, familiales, et autres) 
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 

* : nombre de patients ayant fait de la TV et/ou de la FV ; ** Ev•nements rythmiques graves : Mort subite, mort 
inexpliquŽe, TV, FV ; * **  reprise au bloc opŽratoire repositionnement de sonde, changement, extraction de DAI  
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V.! EVOLUTION THERAPEUTI QUE ET IMPACT 
PRONOSTIC :  
  

A.!EVOLUTION DES TAUX DE PRESCRIPTION DE LA 
TRITHERAPIE DE 2009 A 2015 :    

 

Sur les donnŽes thŽrapeutiques prŽimplantatoire nous avons pu analyser lÕŽvolution des 

pratiques et lÕapplication des recommandations dans la prescription et lÕoptimisation du traitement 

conventionnel avant la pose du DAI de 2009 ˆ 2015 (Figure 25).  

On constate ainsi une amŽlioration progressive et remarquable de +32% des taux de 

prescription de la trithŽrapie entre 2009 et 2015 (54% en 2009 contre 86% en 2015). Ces chiffres 

refl•tent lÕŽvolution des prescriptions propres ˆ chaque classe thŽrapeutique, plus marquŽe pour les 

ARM avec +22%, plus lŽg•re pour les b•ta-bloquant (+ 14%), et moindre pour les IEC/ARA II (+6 

%) dŽjˆ considŽrablement prescrit ˆ lÕŽpoque (89% sous IEC/ARAII).  

LÕautre Žvolution frappante concerne la meilleure optimisation des posologies de la 

trithŽrapie avant lÕimplantation du DAI avec 25% de patients en plus sous trithŽrapie optimale 

(55% en 2015 contre 30% en 2009).   

 

Figure 25.  Evolution des thŽrapeutiques de rŽfŽrence de 2009 ˆ 2015 en prŽimplantatoire 
du DAI  
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B.!EVOLUTION DE LA RESYNCHRONISATION DE 
2009 A 2015 :     

 

LÕŽvolution du taux et du type de DAI implantŽs entre 2009 et 2015 sur la population 

globale, et au sein de notre cohorte, est dŽtaillŽ dans la Figure 24.  

 

Sur la totalitŽ des dŽfibrillateurs implantŽe sur le CHU de Bordeaux entre 2009 et 2015, 

indŽpendamment de lÕindication, on assiste ˆ une diminution progressive de la proportion de DAI-

CRT (43% en 2015 contre 67% en 2009) au profit des DAI simple chambre essentiellement (36% 

en 2015 contre 12% en 2009) tandis que le taux de DAI double chambre est restŽ stable. 

On retrouve les m•mes constatations au sein de notre cohorte.  

LÕensemble de ces rŽsultats refl•te lÕŽvolution des pratiques de resynchronisation cardiaque 

depuis 2009 avec une plus forte sŽlection des malades Žligibles sur les donnŽes des 

recommandations ESC publiŽes en 2012.  

  

Enfin le dŽlai dÕimplantation du DAI par rapport au diagnostic de la CMD au sein de notre 

population est restŽ plut™t stable en 2009 et 2015.  

 

C.!IMPACT PRONOSTIC DE LA TRITHERAPIE 
OPTIMISEE :     

 

Les rŽsultats de lÕanalyse comparative des deux groupes thŽrapeutiques sont prŽsentŽs dans 

le tableau 10.  Nous avons considŽrŽ sous traitement mŽdical optimal, tout patient sous trithŽrapie 

rŽfŽrente (IEC/ARA II, et B•ta-bloquant et ARM) et avec une posologie moyenne pour ces trois 

traitements # 50% de la dose maximale.  

Dans ces deux groupes, la proportion de CMD rŽversibles, familiales et autres causes Žtait 

comparable. Il y avait par contre significativement plus de malades en insuffisance cardiaque stade 

III de la NYHA dans le groupe insuffisamment traitŽ par comparaison au groupe sous traitement 

mŽdical optimal (44% contre 19% p < 0,001) sans pour autant de diffŽrence significative sur la 

FEVG (p=0,232) ni sur les performances physiques au test de marche (p=0,476) ou ˆ lÕŽpreuve 

dÕeffort (p=0,740). 
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Par comparaison il y avait dans le groupe sous trithŽrapie optimale une diminution 

significative de la mortalitŽ toutes causes (8% contre 18% p=0,048) mais aussi du taux 

dÕŽvŽnements rythmiques graves (10% contre 26% p=0,008) avec une rŽduction significative des 

Žpisodes de TV/FV (9% contre 21% p=0,03) et du taux consŽcutif de thŽrapies appropriŽes (3% 

contre 13% avec p=0,013 pour les chocs, et 5% contre 21% p=0,003 pour les ATP). Par contre, 

lÕoptimisation thŽrapeutique nÕavait pas dÕimpact significatif sur lÕamŽlioration de la fonction 

systolique cardiaque, ni dans la rŽduction des Žpisodes de dŽcompensation cardiaque aigue ou le 

taux de greffe cardiaque.   

 

Tableau 10. Impact d'un traitement mŽdical optimal sur le devenir des patients 

 
RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 

* : nombre de patients sous trithŽrapie avec la moyenne posologique des 3 traitements ! 50% de la dose maximum ; 
** : nombre de patients ne disposant pas de la trithŽrapie, ou n'Žtant pas ˆ dose optimale (moyenne posologique des 
3 traitements < 50% de la dose maximum) *** : nombre de patients ayant fait de la TV et/ou de la FV ; **** 
Ev•nements rythmiques graves : Mort subite, mort inexpliquŽe, TV, FV  
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VI. ! FACTEURS DE RISQUE DÕEVENEMENTS 
RYTHMIQUES GRAVES :  
 

A.!CARACTERISTIQUES DES PATIENTS AYANT 
PRESENTE DES EVENEMENTS RYTHMIQUES 
GRAVES :  

 

Les donnŽes cliniques et paracliniques des patients ayant fait des ŽvŽnements rythmiques 

graves au cours de leur suivi sont dŽtaillŽes dans le tableau 11.  

 

Dans notre Žtude, au terme dÕun suivi moyen de 3,2 ± 2 ans, 34 patients, soit 19% de notre 

effectif, avaient prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique grave (TV/FV, mort subite, dŽc•s de cause 

inconnue). Par comparaison avec la population sans Žv•nement rythmique grave, ce sous-groupe 

de patients Žtait significativement composŽ dÕune majoritŽ dÕhommes (p=0,007) et on observait 

comme principale CMD incriminŽe, la forme idiopathique (p=0,001).  Les CMD potentiellement 

rŽversibles Žtaient significativement de meilleur pronostic rythmique (cause conductive p < 0,001, 

cause rythmique p=0,025 et cause alcoolique p=0,025). Ces malades aux complications rythmiques 

prŽsentaient sur lÕECG prŽimplantatoire un QRS significativement peu allongŽ ˆ 124 ± 29 ms 

(p=0,002), et une proportion significativement faible de BBG (35% contre 69% p < 0,001).  

Par ailleurs, les taux de prescription des traitements de rŽfŽrence Žtaient certes comparables, 

mais ils Žtaient ˆ dose significativement plus faible avec aussi moins de malades ˆ posologie 

maximum pour les IEC/ARA II (p=0,014 et p=0,025), les B•ta-bloquants (p=0,008 et p=0,019), et 

les ARM (p=0,01). Le taux de patients sous trithŽrapie optimale Žtait aussi significativement plus 

faible (23,5% contre 48,3% p=0,005).  

La FEVG moyenne Žtait mesurŽe par lÕIRM prŽimplantatoire ˆ 28 ± 7 %, et 45% des 

patients avaient un rehaussement tardif ˆ lÕIRM cardiaque, avec des rŽsultats comparables.  

Enfin, ces patients Žtaient pauci-symptomatiques pour la majoritŽ (6% en stade I et 59% en 

stade II) au moment de lÕimplantation du DAI, avec des performances significativement meilleures 

ˆ lÕŽpreuve dÕeffort par comparaison ˆ la population sans complication rythmique grave (100% 

avaient un pic de VO2 > 12 ml/kg contre 74% avec p < 0,001).  
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Tableau 11. CaractŽristiques des patients ayant prŽsentŽ des ŽvŽnements rythmiques graves  
 

RŽsultats exprimŽs en moyenne (m) ± Žcart-type (DS), ou en nombre (n) et pourcentage (%). 
* : Ev•nements rythmiques graves ; **  : nombre de patients sous trithŽrapie avec la moyenne posologique des 3 
traitements ! 50% de la dose maximum ; ***  : nombre de patients ne disposant pas de la trithŽrapie, ou n'Žtant pas 
ˆ dose optimale (moyenne posologique des 3 traitements < 50% de la dose maximum) 
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B.!ANALYSE MULTIVARIEE  :  
 

Sur les donnŽes caractŽristiques et Žvolutives de notre cohorte nous avons tentŽ de rŽaliser 

une analyse multivariŽe afin dÕidentifier des facteurs de risque potentiels dÕŽvŽnements rythmiques 

graves (TV et/ou FV traitŽs, mort subite et dŽc•s de cause inconnue) chez nos malades atteints de 

CMD non ischŽmiques. 12 param•tres identifiŽs dans la littŽrature comme prŽdictifs dÕarythmie 

grave ont ŽtŽ ŽtudiŽs : lÕ‰ge du patient, son sexe, lÕanciennetŽ de la CMD, les antŽcŽdents familiaux 

de mort subite, lÕimplantation dÕun DAI-CRT, lÕantŽcŽdent dÕACFA, et les donnŽes prŽopŽratoires 

avec la taille du QRS, le dosage du BNP, la mesure de la FEVG ˆ lÕETT, le VTDVG, la prŽsence 

dÕun rehaussement tardif ˆ lÕIRM, et lÕabsence de trithŽrapie optimale ˆ lÕimplantation du DAI.  

Malheureusement, nous nÕavons pas pu rŽaliser cette analyse en raison dÕun manque de 

param•tres trop important chez les patients aux complications rythmiques graves, responsable dÕun 

grand nombre de donnŽes censurŽes, concernant lÕŽtude du rehaussement tardif, la mesure du 

VTDVG et la taille du QRS notamment. Quasi la moitiŽ des patients qui avaient prŽsentŽ des 

complications rythmiques graves (42%) nÕavaient jamais eu dÕIRM cardiaque, avec donc un 

manque de donnŽes consŽquent.  
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I. ! EVALUATION DU RISQUE  RYTHMIQUE 
DANS LA CMD NON ISCH EMIQUE :   
 

A travers ce travail nous avons pu apprŽcier le pronostic rythmique et hŽmodynamique de 

la CMD dans sa globalitŽ, discerner les Žtiologies ˆ haut risque de complications Žvolutives et 

discerner des facteurs de risque dÕarythmie ventriculaire grave.  

 

A.! LÕETIOLOGIE DE LA CMD COMME FACTEUR 
PRONOSTIC RYTHMIQUE :   

 

Dans notre Žtude, les CMD familiales avec surtout les laminopathies, et les CMD 

idiopathiques sÕillustrent indiscutablement par leur pronostic Žvolutif sombre, par opposition aux 

CMD rŽversibles.  

 

1.!LA CMD FAMILIALE, CARDIOPATHIE A HAUT 
RISQUE RYTHMIQUE :  

 

Dans notre cohorte, les CMD familiales reprŽsentaient ˆ peine 7% de notre effectif global, 

et il y avait 2% de laminopathie (4 patients) soit pr•s dÕun tiers de ce sous-groupe. Dans la littŽrature 

comme dans notre Žtude la prŽvalence des CMD familiales reste sous-estimŽe par la 

mŽconnaissance de cette maladie, lÕabsence de spŽcificitŽ clinique ou paraclinique et la faible 

rentabilitŽ du bilan gŽnŽtique. Plusieurs auteurs estiment quÕelles reprŽsenteraient entre 20 et 48% 

des CMD (96). La prŽvalence des laminopathies quant ˆ elle est estimŽe entre 2% et 5% des CMD, 

et entre 33 et 45% des CMD associŽes ˆ un trouble conductif (17) (18).  

 
Au terme dÕun suivi moyen de 4 ± 2 ans, prŽs dÕun quart des patients atteints de CMD 

familiales avaient prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique grave et pr•s dÕun tiers avaient nŽcessitŽ une 

transplantation cardiaque. Parmi ces malades pr•s de la moitiŽ Žtait atteint de laminopathie. Plus 

encore, parmi nos 4 patients atteints de CMD avec laminopathie avŽrŽe, la moitiŽ avait prŽsentŽ 

des ŽvŽnements cardiaques graves et prŽcoces avant lÕ‰ge de 45 ans.  
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Non seulement ces rŽsultats corroborent le pronostic sombre des laminopathies et des CMD 

familiales, mais ils tŽmoignent Žgalement de la prŽcocitŽ et de la rapiditŽ Žvolutive de lÕatteinte 

cardiaque dans cette maladie. En 2008, Pasotti et al. avaient ŽtudiŽ lÕŽvolution de 94 patients 

atteints de laminopathie au moyen dÕune Žtude rŽtrospective et avaient identifiŽ comme principal 

risque Žvolutif, la survenue dÕarythmies ventriculaires graves avec 63% dÕŽvŽnements recensŽs 

dont 35% de mort subite et 28% de thŽrapies appropriŽes du DAI. LÕautre complication majeure 

observŽe Žtait lÕŽvolution vers un tableau dÕinsuffisance cardiaque terminale nŽcessitant le recours 

ˆ une transplantation cardiaque pour 35% des malades(21).  

La prŽvalence de ces complications et la progression de la cardiomyopathie sÕaggrave avec 

lÕ‰ge des patients dans les laminopathies. Cette Žvolution caractŽristique Žtait bien dŽcrite par Van 

Berlo et al. qui avaient rapportŽ des troubles du rythme supraventriculaires ou ventriculaires chez 

environ un tiers des patients de plus de 20 ans, et la quasi totalitŽ des plus de 30 ans (92%). 

LÕinsuffisance cardiaque Žtait elle dÕapparition plus tardive, et concernait 10% des patients ˆ 30 

ans, contre 64% apr•s 50 ans(19).  

 

Bien que les taux de transplantation cardiaque et dÕarythmie ventriculaire grave dans notre 

cohorte soient comparables ˆ ceux rapportŽs, en revanche aucun Žpisode de dŽc•s ni de mort subite 

nÕavait ŽtŽ recensŽ dans notre sous-groupe de laminopathie comme de CMD familiale. Ce taux nul 

sÕexplique certainement par notre effectif restreint, mais aussi par une meilleure protection 

thŽrapeutique avec pr•s de la moitiŽ de ces patients sous trithŽrapie ˆ dose optimale. Aussi, 

concernant les laminopathies, nos patients Žtaient jeunes, peu avancŽs dans la maladie (moyenne 

dÕ‰ge de 43 ± 6 ans au terme du suivi).  

 

Enfin, lÕun de nos patients atteints de laminopathie avait une dystrophie myotonique Emery 

Dreifusss, et son Žvolution cardiaque avait ŽtŽ particuli•rement grave, et rapide. Cette dŽgradation 

hŽmodynamique prŽcoce par rapport ˆ la progression habituelle des laminopathies semble •tre 

expliquŽe par la dystrophie myotonique associŽe, comme en tŽmoigne la mŽta-analyse de Van 

Berlo et al. Ils avaient observŽ en effet une apparition plus prŽcoce de lÕatteinte cardiaque chez ces 

malades par rapport aux cas de laminopathie isolŽe, avec un ‰ge moyen de 26 ans contre 36 ans, et 

une progression plus rapide. Ils avaient aussi constatŽ plus de complications rythmiques et une 

dysfonction systolique plus marquŽe(19).  
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Ainsi ˆ travers ce travail appuyŽ par les donnŽes de la littŽrature, les CMD familiales, et 

plus encore les laminopathies, sÕillustrent par leur mauvais pronostic Žvolutif dominŽ par un haut 

risque dÕŽvŽnements rythmiques graves et prŽcoces.  LÕŽvaluation et la stratification du risque 

rythmique chez ces malades en vue de thŽrapies prŽventives adaptŽes, sont tout lÕenjeu actuel de 

leur prise en charge. LÕŽtude de Van Rijsingen et al. publiŽe en 2012(22), avait permis dÕidentifier 

4 facteurs de risque indŽpendants de troubles du rythme ventriculaires graves chez les patients 

atteints de laminopathie et sur lesquels sÕappuient les recommandations actuelles dÕimplantation 

prophylactique du dŽfibrillateur : la FEVG < 45%, le sexe masculin, des Žpisodes de tachycardie 

ventriculaire non soutenue au Holter ECG, et la prŽsence dÕune mutation autre que non sens 

(insertion, dŽlŽtion et autres variants tronquŽs).  

 

2.!LA CMD IDIOPATHIQUE, CARDIOPATHIE A HAUT 
RISQUE RYTHMIQUE :  

 

Le pronostic dŽfavorable des patients du groupe 3 en terme de morbi-mortalitŽ cardio-

vasculaire concernait pour lÕessentiel le devenir Žvolutif des CMD idiopathiques et cela malgrŽ 

dÕexcellents taux de prescription des thŽrapeutiques rŽfŽrentes (> 65% des patients sous 

trithŽrapie). Dans ce sous-groupe de CMD idiopathique, au terme dÕun suivi moyen de 3 ± 2 ans, 

pr•s dÕun quart des patients Žtait dŽcŽdŽ, pr•s dÕun tiers avaient prŽsentŽ des ŽvŽnements 

rythmiques graves et 9% avaient nŽcessitŽ le recours ˆ une transplantation cardiaque, une ECMO 

ou un LVAD . Ces rŽsultats tr•s pŽjoratifs nous ont amenŽ ˆ prŽciser les caractŽristiques de ce sous-

groupe pour essayer de mieux comprendre leur pronostic Žvolutif.   

 

Dans notre cohorte, les CMD idiopathiques reprŽsentaient 45% de notre effectif global. Ce 

taux certes comparable aux donnŽes de la littŽrature (44) reste nŽanmoins particuli•rement 

consŽquent, avec probablement une part importante de CMD secondaires non diagnostiquŽes soit 

par manque dÕexploration complŽmentaire, soit par dŽfaut de puissance diagnostique des examens 

actuels. Dans notre Žtude, parmi ces patients, pr•s de 40% nÕavaient pas eu dÕIRM cardiaque et 

seulement 6% avaient eu un bilan gŽnŽtique. Pourtant il existait dans ce sous-groupe plusieurs 

stigmates suspects de CMD secondaires avec pr•s dÕun tiers des patients ‰gŽs de moins de 50 ans 

au diagnostic, plus des trois quarts des malades avaient des troubles conductifs sur lÕECG 

prŽimplantatoire avec un quart de bloc auriculo ventriculaire.  
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En 1998, Baig et al. avaient ŽtudiŽ ces CMD idiopathiques chez 110 patients atteints. Sur 

les donnŽes dÕenqu•tes gŽnŽtiques rigoureuses sur plusieurs gŽnŽrations (430 parents contactŽs, sur 

3 gŽnŽrations) et lÕŽlaboration dÕarbres gŽnŽalogiques pour chaque cas index, 48% de ces CMD 

idiopathiques avaient finalement Žtaient identifiŽes comme des CMD dÕorigine familiale. La 

majoritŽ des transmissions se faisait selon un mode autosomique dominant, mais il existait aussi 

plusieurs cas sporadiques (97). Aussi au sein propre des CMD familiales, Arbustini et al. avaient 

dŽmontrŽ la prŽsence dÕune mutation du g•ne LMNA chez 33% de ces patients lorsquÕils avaient 

un bloc auriculo-ventriculaire associŽ ˆ la CMD(17).  

 

LÕensemble de ces rŽsultats appliquŽs ˆ notre sous-groupe de CMD dŽfinie comme 

Ç idiopathiques È, nous am•nent donc ˆ remettre en question ces diagnostiques, et suspecter une 

part certaine et non nŽgligeable de CMD familiales et de laminopathies, avec leur pronostic 

pŽjoratif inhŽrent. Aussi lÕŽvolution dŽfavorable des CMD idiopathiques dans notre Žtude et sur les 

donnŽes de la littŽrature sÕexplique probablement par cette proportion sous-diagnostiquŽe de CMD 

familiale et de laminopathie. Il serait intŽressant de vŽrifier ces suspicions au moyen dÕenqu•te 

gŽnŽtique rigoureuse sur plusieurs gŽnŽrations et de bilan gŽnŽtique standardisŽ pour chacun de 

nos patients atteints de CMD dite idiopathique, surtout en prŽsence de troubles conductifs auriculo-

ventriculaire, afin dÕapprŽcier la proportion rŽelle des CMD familiales au sein de notre cohorte.    

 

3.!LA CMD POTENTIELLEMENT REVERSIBLE, 
CARDIOPATHIE A FAIBLE RISQUE RYTHMIQUE :  

 

LÕensemble des donnŽes Žvolutives de ces 2 groupes de CMD contraste avec le pronostic 

Žvolutif favorable des CMD potentiellement rŽversible et bien que seulement 56% dÕentre eux 

Žtaient sous trithŽrapie rŽfŽrente et moins de 42% ˆ dose optimale. Au terme dÕun suivi moyen de 

3 ± 2 ans, la quasi totalitŽ des malades avait normalisŽ leur FEVG # 45%, tŽmoignant ainsi de la 

rŽversibilitŽ et de la capacitŽ de rŽcupŽration compl•te, sous traitement adaptŽ, de ces 3 types de 

CMD alcoolique, conductive et rythmique. Dans notre Žtude lÕautre ŽlŽment capital et 

caractŽristique de ces CMD potentiellement rŽversible Žtait leur Žvolution prŽservŽe, totalement et 

ŽpargnŽe de complications rythmiques et hŽmodynamiques graves, et avec un seul dŽc•s au terme 

du suivi. Ces rŽsultats sÕaccordent avec les donnŽes de la littŽrature.  
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4.!LA NORMALISATION DE LA FEVG COMME 
FACTEUR DE BON PRONOSTIC :   

 
Sur ces donnŽes, plus que lÕŽtiologie de la CMD elle-m•me, cÕest lÕŽvolution de la FEVG 

qui semble •tre lÕŽlŽment pronostic majeur. En 2014, Blechman et al. avaient ŽtudiŽ les 

implications prŽdictives et pronostiques de lÕŽvolution de la FEVG chez des patients atteints de 

CMD non ischŽmique sous traitement mŽdical. Ils avaient alors constatŽ une amŽlioration 

significative de la survie des patients qui avaient augmentŽ leur FEVG avec une diminution du 

crit•re composite de dŽc•s, transplantation cardiaque et implantation de DAI (98). Ces rŽsultats 

confirment les donnŽes de plusieurs Žtudes anciennes qui avaient identifiŽ lÕaltŽration de la FEVG 

comme un puissant facteur prŽdictif de morbi-mortalitŽ(99).  

  

B.! AUTRES FACTEURS DE RISQUE DÕEVENEMENTS 
RYTHMIQUES GRAVES :   

 
Les recommandations actuelles dÕimplantation du DAI en prŽvention primaire dans 

lÕinsuffisance cardiaque reposent uniquement sur lÕaltŽration de la FEVG et le statut fonctionnel 

NYHA, param•tres dŽfinis sur la base dÕŽtudes anciennes (SCD-HEFT(6), COMPANION(83), 

DEFINITE(5) , AMIOVIRT(4)). M•me si lÕaltŽration de la FEVG est un facteur de risque fort et 

avŽrŽ dÕarythmie grave (13), son estimation prŽcise reste nŽanmoins variable et dŽpendante des 

techniques utilisŽes, de lÕopŽrateur, et des conditions de charge du VG avec une sensibilitŽ 

rapportŽe ˆ 50% et une spŽcificitŽ ˆ 71% par Goldberger et al(13). Son utilisation isolŽe comme 

param•tre rŽfŽrent et directif dans lÕimplantation prophylactique du DAI ne para”t pas aujourdÕhui 

suffisant pour identifier et protŽger les patients ˆ haut risque rythmique. CÕest tout lÕenjeu et le 

challenge des travaux actuels, rechercher et Žtablir des scores de stratification rythmique pour 

mieux cibler les patients ˆ risque et optimiser les indications prophylactiques du DAI.  

 
Nous avons identifiŽ, au moyen dÕune analyse univariŽe, dÕautres param•tres 

significativement associŽs ˆ la survenue dÕŽvŽnements rythmiques graves : le sexe masculin, la 

taille du QRS, lÕabsence de BBG, et lÕabsence de traitement mŽdical optimal ˆ lÕimplantation du 

DAI. En raison dÕun manque de donnŽes trop importante nous nÕavons malheureusement pas pu 

rŽaliser dÕanalyse multivariŽe.  
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1.!LA TAILLE DU QRS COMME FACTEUR DE RISQUE:  
 

Dans plusieurs Žtudes sur lÕinsuffisance cardiaque, lÕallongement du QRS a ŽtŽ dŽfini 

comme un facteur de risque indŽpendant et robuste associŽ ˆ une augmentation de la mortalitŽ 

toutes causes et des morts subites. Pourtant dans notre travail, les patients qui avaient prŽsentŽ des 

ŽvŽnements rythmiques graves avaient un QRS significativement moins allongŽ que dans la 

population sans Žv•nement (p=0,002), avec aussi un taux de bloc de branche gauche 

significativement plus faible (p < 0,001).  

 

Comme nous avons pris le parti initial de classer dans le groupe des CMD rŽversibles les 

cardiopathies identifiŽes comme conductives (avec les QRS les plus larges et la plus forte 

proportion de BBG) et que ces cardiopathies ont un risque rythmique nul, il est en fait assez logique 

que le crit•re de largeur du QRS soit finalement considŽrŽ comme protecteur vis-ˆ -vis du risque 

rythmique. De plus, dans la littŽrature, si la plus grande largeur du QRS ressort comme crit•re de 

mauvais pronostic, cÕest sans tenir compte du bŽnŽfice de la resynchronisation dans cette 

population, ce qui biaise les rŽsultats. Bien que la proportion de DAI-CRT chez ces patients aux 

complications rythmiques graves Žtait comparable (85% contre 84% p=0,815), seulement 35% 

dÕentre eux avaient un bloc de branche gauche complet sur lÕECG prŽimplantatoire et lÕindication 

validŽe avec un bŽnŽfice prŽvisible de la resynchronisation cardiaque (classe I, niveau de preuve 

A) (59). Par comparaison avec le groupe sans complications rythmiques, ce taux de patients 

resynchronisŽs sur une indication de niveau de preuve ŽlevŽ Žtait significativement plus faible 

(35% contre 69% p<0,001) avec par consŽquent une plus forte proportion de patients probablement 

non rŽpondeurs et des bŽnŽfices prŽvisibles certainement plus faibles dans ce groupe.  

 

LÕeffet du remodelage inverse en rŽponse ˆ la resynchronisation cardiaque sur le risque 

arythmique est controversŽ avec plusieurs Žtudes montrant un effet bŽnŽfique et dÕautres une 

absence dÕimpact. Une premi•re analyse rŽalisŽe sur les donnŽes de MADIT-CRT en 2012 avait 

objectivŽ une rŽduction significative de 29% du risque dÕarythmies ventriculaires graves chez les 

malades appareillŽs dÕun DAI-CRT.  
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Plus rŽcemment, Sebag et al. confortaient ces rŽsultats en observant un meilleur pronostic 

rythmique chez les patients rŽpondeurs ˆ la resynchronisation cardiaque avec significativement 

moins de thŽrapies appropriŽes dŽlivrŽes par le DAI sur des arythmies ventriculaires graves (5% 

contre 28% p=0,01). Par ailleurs dans ce m•me travail, les auteurs avaient identifiŽ lÕabsence de 

rŽponse ˆ la resynchronisation comme un facteur prŽdicatif indŽpendant de thŽrapies appropriŽes, 

en analyse multivariŽe (100).  

 

2.!  LE REHAUSSEMENT TARDIF, FACTEUR DE 
RISQUE NON IDENTIFIE DANS NOTRE ETUDE :  

 

La fibrose myocardique appara”t ˆ travers plusieurs Žtudes rŽcentes comme un facteur 

prŽdictif majeur et indŽpendant dÕŽvŽnements cardio-vasculaires graves chez les patients atteints 

de CMD. LÕIRM cardiaque avec lÕŽtude du rehaussement tardif sur la sŽquence T1 est la technique 

la plus sensible et la moins invasive dans la recherche de fibrose myocardique(63). 

 

2.1.! Analyse des donnŽes relatives au rehaussement tardif 
dans notre cohorte :   

 

Parmi les patients de notre cohorte qui avaient bŽnŽficiŽ dÕune IRM cardiaque, 43% avaient 

un rehaussement tardif objectivŽ, et pour pr•s de 70% dÕentre eux lÕatteinte fibrosante Žtait focale 

avec principalement une localisation dans les segments mŽdio-basaux de la paroi infŽrieur et 

septale du VG, de type intramural ou sous-endocardique. Ce taux de fibrose myocardique au sein 

de notre cohorte Žtait comparable ˆ celui observait par Mac Crohon en 2003 de lÕordre de 40% 

(101), et Assomull en 2006 (64) ˆ 35% aussi de distribution focale, de type intramural.  

 

2.2.! Analyse du rehaussement tardif dans les CMD familiales :   
 

Au sein de notre sous-groupe de CMD familiale et des laminopathies, on observait un taux 

tr•s ŽlevŽ de rehaussement tardif, concernant pr•s de trois quart des patients et significativement 

plus ŽlevŽ que dans les 2 autres groupes. En 2011, Holmstršm et  al. avaient dŽjˆ fait cette 

constation chez des patients atteints de laminopathie asymptomatiques ou pauci-symptomatiques. 
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 88% avaient de la fibrose myocardique ˆ lÕIRM cardiaque localisŽe essentiellement ˆ la 

base du septum et parmi eux, tous avaient des troubles conductifs auriculo-ventriculaires 

significativement corrŽlŽs avec la prŽsence de fibrose (102). Plusieurs Žtudes antŽrieures avaient 

observŽ sur des donnŽes autopsiques lÕemplacement particulier de cette fibrose au niveau des voies 

de conductions cardiaque et suspectaient ainsi ces lŽsions dÕ•tre la cause des troubles conductifs 

auriculo-ventriculaires frŽquemment observŽs dans les laminopathies (103,104) (Figure 26).  Ainsi 

au-delˆ de lÕintŽr•t prŽdictif rythmique, la prŽsence de rehaussement tardif spŽcifiquement localisŽ 

ˆ la base du septum chez des patients atteint de CMD associŽe ˆ des troubles de la conduction 

auriculo-ventriculaire sont des signes hautement suspects de CMD familiales et plus prŽcisŽment 

de laminopathie qui doivent nous amener ˆ Žvoquer et rechercher ces diagnostiques.  

 

 

2.3.! Le rehaussement tardif dans notre analyse univariŽe :   
 

Dans notre Žtude, lÕanalyse univariŽe nÕavait pas permis dÕidentifier la prŽsence de 

rehaussement tardif ˆ lÕIRM cardiaque comme un facteur de risque dÕŽvŽnements rythmiques 

graves. Ce rŽsultat sÕexplique certainement par le dŽfaut de donnŽes IRM chez les malades ayant 

prŽsentŽ des ŽvŽnements rythmiques. En effet parmi ces patients 42% nÕavaient pas eu dÕIRM 

cardiaque, et donc aucun ŽlŽment sur le rehaussement tardif nÕavait pu •tre analysŽ chez eux.  

Figure 26. Localisation spŽcifique de fibrose au niveau de la jonction atrio-ventriculaire chez un 
patient atteint de laminopathie avec CMD associŽe, sur des donnŽes biopsiques post-mortem 

Arbustini et al. 2002 JACC 
!
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La prŽsence de fibrose myocardique documentŽe par le rehaussement tardif ˆ lÕIRM 

cardiaque semblerait •tre un facteur prŽdictif dÕŽvŽnements rythmiques graves mais par manque 

de donnŽes et notre effectif restreint, nous nÕavons pu le confirmer. Pourtant ce r™le pronostic du 

rehaussement tardif et son intŽr•t dans la stratification du risque rythmique est aujourdÕhui bien 

reconnu et Žtabli. En 2006 Assomull et al. avaient ŽtŽ les premiers ˆ dŽmontrer la corrŽlation entre 

la prŽsence de rehaussement tardif, la survenue de dŽc•s et dÕŽvŽnements cardio-vasculaire, et ˆ 

reconnaitre la prŽsence de fibrose comme facteur prŽdictif de mort subite cardiaque et de TV 

inductible (64).  Plus rŽcemment, ˆ travers une large Žtude prospective, Gulati et al. ont identifiŽ la 

prŽsence de fibrose myocardique mŽdio-murale ˆ lÕIRM cardiaque comme un facteur pronostic 

indŽpendant de dŽc•s toute cause et de mort subite chez les patients atteints de CMD  (105).  

 

II. ! ENJEU DIAG NOSTIQUE ET PRONOSTIQUE 
DU BILAN ETIOLOGIQUE  :  

 
Au vu du pronostic rythmique variable en fonction de la cause de CMD, lÕenjeu du 

diagnostic Žtiologique para”t crucial tant pour son impact thŽrapeutique avec lÕinitiation des 

thŽrapies spŽcifiques (immunosuppresseur, antiviral, sevrage alcooliqueÉ) que prŽventif avec la 

discussion dÕimplantation prophylactique du DAI et le dŽpistage familial.  

 

A.! ENJEU DIAGNOSTIQUE DES CMD 
IDIOPATHIQUES :  

 

Dans notre cohorte comme rapportŽe dans la littŽrature, pr•s de la moitiŽ des patients ŽtŽ 

atteinte de CMD idiopathique(106). Pourtant ˆ peine 60% dÕentre eux avaient eu une IRM 

cardiaque et seulement 6% avaient bŽnŽficiŽ dÕun bilan gŽnŽtique au dŽcours du suivi. Autrement 

dit, plus dÕun tiers de ces CMD avaient ŽtŽ considŽrŽes comme idiopathiques alors que le bilan 

nÕavait pas ŽtŽ compl•tement exhaustif. Il existait aussi dans ce sous-groupe plusieurs signes 

suspects de CMD secondaires avec pr•s dÕun tiers des patients ‰gŽs de moins de 50 ans au 

diagnostic et plus de trois quart des malades qui avaient des troubles conductifs sur lÕECG 

prŽimplantatoire avec pour un quart un BAV.  
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En 1998, sur les donnŽes dÕenqu•tes gŽnŽtiques rigoureuses, Baig et al. avaient identifiŽ 

pr•s de 50% de cas de CMD familiales au sein dÕune cohorte de CMD initialement classŽes 

idiopathiques (97). Aussi dans un groupe de CMD familiales, Arbustini et al. avaient dŽmontrŽ la 

prŽsence dÕune mutation du g•ne LMNA chez 33% de ces patients, lorsquÕils avaient un bloc 

auriculo-ventriculaire associŽ ˆ leur CMD(17). Ces ŽlŽments confrontŽs ˆ nos rŽsultats supposent 

une part certaine de CMD secondaires non diagnostiquŽes au sein de notre sous groupe de CMD 

idiopathique, avec une proportion manifeste de formes familiales et un risque rythmique par 

consŽquent sous-estimŽ. Au-delˆ du diagnostic, lÕintŽr•t dÕidentifier ces formes gŽnŽtiques est 

surtout pronostique en raison du haut risque de mort subite, mais aussi prŽventif avec le dŽpistage 

familial et la discussion de lÕimplantation de dŽfibrillateur (15).  

 

Par ailleurs  lÕIRM cardiaque par la qualitŽ de ses acquisitions et lÕŽtude du rehaussement 

tardif, est aujourdÕhui lÕimagerie la plus performante dans lÕidentification de plusieurs causes de 

CMD comme la myocardite, les maladies infiltratives ou encore la non compaction du VG, 

difficilement diagnostiquŽe ˆ lÕETT et aussi connue pour leur complications rythmiques graves. 

 

B.! ENJEU DIAGNOSTIQUE DES CMD FAMILIALES ET 
DES LAMINOPATHIES :   

 

1.!SÕOBSTINER A LES RECHERCHER :   
 

En raison de la grande variabilitŽ phŽnotypique inter et intrafamiliale pour une m•me 

mutation, il nÕexiste aucun signe clinique ou paraclinique spŽcifique des laminopathies ni des autres 

formes familiales. NŽanmoins il existe plusieurs signes Žvocateurs tant sur la prŽsentation clinique 

initiale que sur la sŽquence Žvolutive pathologique.  

 

Au sein de notre sous-groupe de laminopathie, on avait constatŽ une tr•s forte prŽvalence 

des troubles conductifs concernant tous les malades, avec trois quart de BAV 1 sur lÕECG 

prŽimplantatoire.  
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Van Berlo et al., au moyen dÕune mŽta-analyse, avaient aussi constatŽ lÕapparition prŽcoce, 

entre 20 et 30 ans, de troubles conductifs type dysfonction sinusal ou bloc auriculo-ventriculaire, 

frŽquemment associŽs ˆ des arythmies supra-ventriculaires (ACFA, flutter), alors que les patients 

Žtaient asymptomatiques et quÕils nÕavaient pas encore de CMD (19). En 2008, Pasotti et al. avaient 

confirmŽ cette forte prŽvalence des BAV au sein de leur cohorte de laminopathies  (67% des 

patients atteints) et en faisait un marqueur caractŽristique et Žvolutif des cardiolaminopathies avec 

un dŽlai dÕapparition de 7 ans en moyenne avant la CMD (21).  

 

2.!LÕINTERET DIAGNOSTIQUE ET PRONOSTIQUE DU 
BILAN GENETIQUE :   

 

Dans notre Žtude la rentabilitŽ du bilan gŽnŽtique Žtait faible avec seulement 36% de 

mutations identifiŽes au sein des CMD familiales, mais comparable aux donnŽes de la littŽrature 

(18). Il existe ˆ lÕheure actuelle plus de 450 mutations incriminŽes, mais elle ne concerne quÕune 

minoritŽ de cas (ˆ peine 5% des CMD) la plupart Žtant propre ˆ chaque famille(16). M•me si 

lÕintŽr•t diagnostique du bilan gŽnŽtique dans la CMD est mince par comparaison au 

cardiomyopathie hypertrophique, il est surtout dÕintŽr•t pronostique dans la recherche des 

mutations des g•nes LMNA et de la Desmine (DES) associŽes ˆ un haut risque de mort subite (15). 

Aussi lÕidentification rŽcente du g•ne de la Titine dans la pathogen•se des CMD familiale promet 

une utilitŽ croissante du bilan gŽnŽtique dans le diagnostic Žtiologique des CMD pour les annŽes ˆ 

venir.  

 

3.!LES GENES INCRIMINES DANS LA PATHOGENESE 
DES CMD FAMILIALES :   

 

Dans notre cohorte, la totalitŽ des mutations identifiŽe concernaient le g•ne LMNA. En 

2015, Akinrinade et al. avaient cherchŽ ˆ Žtudier les anomalies gŽnŽtiques impliquŽes dans les 

CMD, mais aussi leur prŽvalence et leurs consŽquences phŽnotypiques. Parmi les mutations 

identifiŽes, le g•ne de la Titine (TTN) Žtait le plus frŽquemment incriminŽ avec une prŽvalence de 

17%, devant le g•ne LMNA (8%), et est aujourdÕhui la principale cause, gŽnŽtique, des CMD (18). 

Ce g•ne code pour la protŽine Titine, la plus grande protŽine humaine avec plus de > 33 000 acides 

aminŽs, et > 60 000 mutations possibles, impliquŽe dans lÕŽlasticitŽ du sarcom•re. 
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 Ce g•ne TTN est aujourdÕhui un challenge dans la difficultŽ de son analyse, lÕidentification 

de ses mutations pathog•nes et leurs consŽquences phŽnotypiques (107), mais aussi un espoir de 

progr•s diagnostiques et thŽrapeutiques dans les CMD familiales pour de nombreux chercheurs et 

mŽdecins. DÕautres mutations concernant des g•nes communs au CMH pour la plupart, ont aussi 

ŽtŽ identifiŽs : MYH7, DES, TNNT2, DMD, TPM1, DMPK, SCN5A, SGCB et TNNI3(16).  

 

4.!CAS PARTICULIER DES MUTATIONS 
SPORADIQUES :   

 

Par la m•me Žtude, Akinrinade et al. avaient identifiŽ 40% de CMD liŽes ˆ des mutations 

sporadiques, cÕest-ˆ -dire des mutations de novo alors que le patient nÕavait aucuns antŽcŽdents 

familiaux de CMD. Ces cas concernaient plus frŽquemment le g•ne TTN. Dans le groupe des 

laminopathies avŽrŽes, ces cas sporadiques reprŽsentaient 25% des mutations(18). Cette proportion 

non nŽgligeable de patients, jusquÕalors non diagnostiquŽs par lÕabsence dÕantŽcŽdents familiaux 

et pourtant dÕaussi mauvais pronostic rythmique, a amenŽ la SociŽtŽ EuropŽenne de Cardiologie ˆ 

Žtendre les indications du bilan gŽnŽtique en 2016, aux cas de CMD isolŽes avec des signes suspects 

dÕanomalies gŽnŽtiques sporadiques tels quÕun bloc auriculo-ventriculaire ou une ŽlŽvation des 

CPK (7).  

 

5.!LE BILAN GENETIQUE EN PRATIQUE :   
 

Dans notre groupe de CMD familiale, un peu plus dÕun tiers des patients nÕavait pas eu de 

bilan gŽnŽtique, et le diagnostic avait ŽtŽ posŽ sur les antŽcŽdents familiaux de mort subite et/ou 

de CMD avŽrŽe. La totalitŽ de ces cas avait ŽtŽ diagnostiquŽ avant 2012, et les trois quarts avant 

2010.  

LÕintroduction du test gŽnŽtique dans le bilan des CMD familiales nÕest que rŽcente avec 

les recommandations amŽricaines de 2009(108), et Žtait considŽrŽe, ˆ lÕŽpoque, de grade B. Aussi, 

m•me si lÕindication et la rŽalisation du bilan gŽnŽtique dans les cardiomyopathies hypertrophiques 

sont bien admises et entrŽes dans les pratiques, cÕest encore hŽsitant pour les CMD et cela bien que 

les recommandations aient ŽvoluŽes (classe I). Ces donnŽes expliquent certainement que plusieurs 

malades du groupe des CMD familiales nÕaient jamais eu de bilan gŽnŽtique au moment du 

diagnostic ou ˆ posteriori.  
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6.!ENJEU PRONOSTIQUE ET THERAPEUTIQUE DU 
DIAGNOSTIC DE CMD FAMILIALE :   

 

A travers nos rŽsultats confortŽs par les donnŽes de la littŽrature, les CMD familiales, et 

surtout les laminopathies sont de tr•s mauvais pronostic rythmique comme hŽmodynamique et de 

progression rapide avec une pŽnŽtrance ‰ge dŽpendante. Bien que la plupart soit hŽrŽditaire, il 

existe une proportion certaine et non nŽgligeable de forme sporadique dont lÕŽvolution est tout 

aussi sombre. SÕobstiner ̂  rechercher et identifier ces malades par une enqu•te familiale rigoureuse 

sur 3 gŽnŽrations associŽe ˆ  la recherche de troubles neuromusculaires et dÕanomalies conductives 

auriculo-ventriculaires surtout, et dÕune ŽlŽvation des CPK, doit faire partie intŽgrante du bilan 

systŽmatique des CMD, dÕautant plus si aucune Žtiologie nÕa ŽtŽ identifiŽe. La rŽalisation du bilan 

gŽnŽtique doit faire partie intŽgrante de la dŽmarche diagnostique de la CMD avec des indications 

tr•s Žlargies (Classe I) au vue de lÕimpact pronostic de certaines mutations (g•ne LMNA et g•ne 

de la desmine) et de la proportion de cas sporadiques.  

 

Tout comme pour les CMH, les mŽdecins doivent •tre sensibilisŽs ˆ lÕimportance 

dÕidentifier ces patients ˆ haut risque de complications cardiaques. Au-delˆ de lÕenjeu diagnostic, 

lÕintŽr•t est surtout thŽrapeutique et prŽventif avec de larges indications de DAI, un dŽpistage 

familial systŽmatique et impact majeur dans la prŽvention du risque rythmique.  

 

C.! LÕENJEU DIAGNOSTIQUE DE LÕIRM CARDIAQUE :   
 

1.!APPORT DIAGNOSTIQUE DANS LA CMD :   
 

Dans notre Žtude, lÕIRM cardiaque avait permis dÕidentifier la cause de la CMD pour 6% 

de lÕeffectif global avec 4 cas de non compaction et 3 de myocardite. LÕIRM cardiaque est 

aujourdÕhui lÕimagerie la plus sensible et rŽfŽrente pour le diagnostic de la myocardite avec une 

prŽcision diagnostique de 78% (40)(39). Aussi, par manque de spŽcificitŽ de lÕETT, lÕIRM sÕest 

imposŽ comme lÕexamen de rŽfŽrence dans le diagnostic de la non compaction du VG avec une 

haute spŽcificitŽ ˆ 90%(109).  
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Enfin comme le prŽcisait Karamitsos en 2009, lÕautre intŽr•t majeur de lÕIRM cardiaque 

dans lÕexploration de la CMD Žtait de diffŽrencier la cause ischŽmique de celle non ischŽmique 

gr‰ce ˆ lÕŽtude du rehaussement tardif, avec lÕenjeu thŽrapeutique qui en dŽcoule. Plus de 13% des 

patients diagnostiquŽs avec une CMD prŽsentaient un rehaussement sous-endocardique ou 

transmural suspect dÕantŽcŽdent dÕinfarctus du myocarde(110). 

 

2.!EVOLUTION DES PRATIQUES, LA PLACE 
CROISSANTE DE LÕIRM CARDIAQUE :  

 

Dans notre Žtude, parmi les malades qui nÕavaient jamais eu dÕIRM cardiaque, plus des trois 

quarts avaient ŽtŽ implantŽs du DAI avant 2012. Aussi depuis 2012 on assiste ˆ lÕessor de la 

technique dans la prise en charge des patients porteurs de CMD en lien avec lÕŽlargissement des 

indications de lÕIRM cardiaque dans lÕinsuffisance cardiaque (ESC de 2012(48)).  

Gr‰ce au dŽveloppement de la technique et lÕamŽlioration de son accessibilitŽ, la 

reconnaissance consensuelle de ses performances diagnostiques et de sa reproductibilitŽ, lÕIRM 

cardiaque, bien que recommandŽ en seconde intention, est aujourdÕhui rentrŽ dans les pratiques. 

Dans notre centre, elle fait dŽsormais quasiment partie intŽgrante du bilan habituel de la CMD, en 

complŽment de lÕETT, dans lÕexploration Žtiologique, mais aussi dans lÕŽvaluation de la sŽvŽritŽ 

cardiaque et la stratification du risque rythmique avant la discussion dÕimplantation du DAI.   
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III. ! IMPACT THERAPEUTIQUE  DE LA 
TRITHERAPIE NEURO -HORMONALE DANS 
LA PREVENTION DE LA MOR T SUBITE : 
 

A.! EVOLUTION DES PRATIQUES MEDICALES DANS 
LÕOPTIMISATION THERAPEUTIQUE :   

 

Sur les donnŽes des recommandations ESC 2015 (59), lÕimplantation du DAI en prŽvention 

primaire dans la CMD est recommandŽe en cas dÕinsuffisance cardiaque symptomatique (stade II 

ou III de la NYHA) avec une altŽration de la FEVG $ 35%, malgrŽ au moins trois mois de 

traitement mŽdical optimal.  

 

Dans notre cohorte, les taux de prescription des traitements recommandŽs en prŽ-

implantation du DAI ŽtŽ remarquablement haut, de m•me que la proportion de patients sous 

trithŽrapie (63%) par comparaison aux donnŽes de la littŽrature.  

LÕŽtude IMPROVE-HF publiŽe en 2010 ˆ partir de patients insuffisants cardiaques avec 

une FEVG $ 35% et appareillŽs dÕun PM ou dÕun DAI, avait recensŽ en prŽimplantatoire 80% de 

patients sous IEC/ARA II, 86% sous b•ta-bloquants, et 36% sous ARM, contre respectivement 

93%, 89% et 71% dans notre Žtude. Il nÕy avait pas de donnŽes sur le taux de malades sous 

trithŽrapies. Ces taux de prescriptions Žtaient encore plus faibles en 2005, dans lÕŽtude SCD-HEFT 

(6) sur laquelle repose les recommandations actuelles dÕimplantation prophylactique du DAI dans 

la CMD, avec 96% de malades sous IEC ou ARA II, 70% sous b•ta-bloquant, et 20% sous 

spironolactone (Tableau 13).  

 

Par ailleurs par comparaison avec lÕŽtude IMPROVE-HF, les doses thŽrapeutiques de nos 

patients Žtaient pour la majoritŽ mieux optimisŽes avec une dose moyenne mesurŽe ˆ 70% de la 

dose maximum pour les IEC/ARA II, 60% pour les b•ta-bloquants, et 60% pour les ARM contre, 

respectivement 60%, 45% et 90% dans leur Žtude.  
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Plus encore, au sein m•me de notre cohorte on assistait depuis 2009 ˆ une augmentation 

progressive et consŽquente des taux de prescription de la trithŽrapie et une meilleure optimisation 

des posologies de la trithŽrapie avant lÕimplantation du DAI. Tous ces rŽsultats tŽmoignent de 

lÕŽvolution des pratiques avec le temps et la progression de la prise en charge mŽdicale de 

lÕinsuffisance cardiaque et de lÕoptimisation rigoureuse du traitement. 

 

B.! LÕIMPACT RYTHMIQUE DE LA TRITHERAPIE 
NEURO-HORMONALE OPTIMISEE :   

 

Dans notre travail, la prŽsence de la trithŽrapie neuro-hormonale optimisŽe au moment de 

lÕimplantation du DAI (IEC/ARA II, B•ta-Bloquant, ARM) Žtait associŽe ˆ une rŽduction 

significative des complications rythmiques graves et de la mortalitŽ toutes causes avec un effet 

protecteur dose dŽpendant, et indŽpendamment de lÕŽtiologie de la CMD, ou de lÕaltŽration de la 

FEVG. A lÕinverse, lÕabsence de traitement mŽdical optimal avait ŽtŽ identifiŽ comme un facteur 

de risque dÕŽv•nements rythmiques graves en analyse univariŽe.  

Ces rŽsultats sont nŽanmoins ̂  pondŽrer par la proportion significativement plus importante 

de malades stade III de la NYHA dans le groupe insuffisamment traitŽ par comparaison au groupe 

sous traitement optimal bien quÕil nÕy avait pas de diffŽrence significative sur les performances 

physiques (test de marche, Žpreuve dÕeffort) ni sur la FEVG. Cette sŽvŽritŽ plus importante peut 

expliquer la moins bonne optimisation thŽrapeutique de ces malades avec de plus grandes 

difficultŽs dans la titration thŽrapeutique sur ce terrain fragile. Bien Žvidemment, ce stade plus 

avancŽ de lÕinsuffisance cardiaque est Žgalement plus propice ˆ la survenue de complications 

Žvolutives, avec un biais probable sur lÕincidence des ŽvŽnements rythmiques et hŽmodynamiques 

graves dans ce groupe insuffisamment traitŽ.  

 

Cet impact thŽrapeutique des traitements neuro-hormonaux avec un effet synergique des 

classes dans la rŽduction du risque rythmique chez les patients insuffisants cardiaques a dŽjˆ ŽtŽ 

dŽmontrŽ par plusieurs Žtudes pharmacologiques (CIBIS-II (111), MERIT-HF(112), ELITE II  

(50), RALES(75)), En 2010, lÕŽtude EMPHASIS-HF(76) fut la premi•re ˆ observer lÕeffet 

bŽnŽfique et significatif de la trithŽrapie neuro-hormonale (IEC/ARA II, B•ta-bloquant, ARM) 
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chez les insuffisants cardiaques modŽrŽs stade II, ischŽmiques ou non, avec une FEVG $ 30% 

(EPHESUS en 2003 concernait uniquement le post-infarctus).  

LÕajout dÕŽplŽrŽnone au traitement de base de lÕinsuffisance cardiaque (IEC/ARA II et b•ta-

bloquant), contr™lŽ contre placebo, avait permis non seulement de rŽduire significativement la 

mortalitŽ globale, les hospitalisations pour insuffisance cardiaque mais aussi le taux de mort subite. 

Une mŽta-analyse plus rŽcente de 2014 menŽe par Peck et al. confirmaient ces rŽsultats bŽnŽfiques 

de la trithŽrapie dans la protection contre le risque de mort subite et dÕŽvŽnements rythmiques 

graves avec une rŽduction significative de 21% du taux de mort subite (114) chez des patients 

insuffisants cardiaques, ischŽmiques ou non.  

 

Les bŽnŽfices de lÕoptimisation thŽrapeutique dans lÕinsuffisance cardiaque et la prŽvention 

des arythmies ventriculaires graves avaient aussi ŽtŽ rapportŽs par Witt et al. qui avaient observŽ 

une amŽlioration de la survie des malades dans les groupes de forte dose de b•ta-bloquant et dÕIEC 

(> 50%) chez des patients appareillŽs de DAI-CRT(115).  

 

C.!EXPLICATIONS PHYSIO-PATHOLOGIQUES :   
 

LÕimpact anti-arythmique de cette trithŽrapie neuro-hormonale sÕexplique par sa double 

action dÕinhibition du SRAA et du syst•me sympathique, tous deux impliquŽs dans le remodelage 

ventriculaire pathologique du myocarde avec une action fibrosante associŽe (substrat 

arythmog•ne), et dans la dŽstabilisation de lÕactivitŽ Žlectrique cardiaque (dŽsŽquilibre courants 

calciques, rŽduction des pŽriodes rŽfractaires, dysfonction des jonctions gap, dŽcharge 

catŽcholergique) responsables dÕarythmie ventriculaire grave (65).  
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IV. ! BALANCE BENEFICE RIS QUE DE 
LÕIMPLANTATION PROPH YLACTIQUE DU 
DAI DANS LA CMD :  
 

Dans les guidelines amŽricaines (1) et europŽennes (2) lÕimplantation prophylactique du 

DAI est une recommandation de classe 1 chez les patients insuffisants cardiaques avec une 

altŽration de la fonction systolique du VG. Cependant bien que le bŽnŽfice du DAI soit fort et 

incontestable chez les malades atteints de cardiopathie ischŽmique, il reste plus discutŽ pour les 

CMD non ischŽmiques avec des rŽsultats moins francs dans la prŽvention de la mort subite.  

Les recommandations actuelles dans la CMD non ischŽmique reposent sur les donnŽes 

dÕune mŽta-analyse ancienne de 5 Žtudes de faible effectif (116)  et les rŽsultats de SCD-HEFT(6) 

obtenus ˆ partir dÕune cohorte composŽe de moitiŽ de cardiopathie ischŽmique et moitiŽ de CMD 

non ischŽmique et depuis lesquelles le traitement mŽdical de lÕinsuffisance cardiaque a 

considŽrablement progressŽ(6). Une Žtude tr•s rŽcente publiŽe par K¿ber et al. en 2016 relance ce 

dŽbat avec de nouvelles donnŽes dans la maitrise du risque rythmique, actualisŽes sur les progr•s 

diagnostiques et thŽrapeutiques des derni•res annŽes dans la prise en charge de la CMD non 

ischŽmique (56).  

 

A.! LES BENEFICES OBSERVES DU DAI DANS NOTRE 
COHORTE :   

  

Dans notre Žtude, 16% des patients avaient prŽsentŽ une arythmie ventriculaire grave de 

type TV et/ou FV ayant nŽcessitŽ lÕintervention du DAI (ATP et/ou choc) sur un suivi moyen de 3 

± 2 ans post-implantation. Dans une Žtude plus rŽcente publiŽe en 2016 chez des patients 

insuffisants cardiaques sur CMD non ischŽmique et traitŽs aussi de mani•re optimale (97% 

IEC/ARA II, 92% de b•ta-bloquant, 57% de minŽralocortico•des et 58% de resynchronisation), les 

auteurs avaient mesurŽ un taux comparable au notre de complications rythmiques graves traitŽes 

par thŽrapies appropriŽes (3) (Tableau 13). 
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Concernant ces Žpisodes, il est impossible de dire si ces arythmies traitŽes au moyen dÕATP 

ou de chocs auraient ŽtŽ fatales sans traitement. De nombreuses arythmies ventriculaires sont en 

effet capables de sÕarr•ter spontanŽment sans nŽcessitŽ dÕintervention thŽrapeutique externe, ni de 

consŽquences symptomatique ou mortelle. CÕest dÕailleurs ce qui justifie lÕallongement du temps 

de dŽtection dans les algorithmes actuels de programmation de DAI. Nous avons nŽanmoins choisi 

de recueillir ces Žpisodes dÕŽvŽnements rythmiques graves au moyen des thŽrapies engagŽes par le 

DAI, car il sÕagit dÕun param•tre objectif et reproductible, utilisŽ dans les Žtudes rŽfŽrentes, m•me 

sÕil surestime probablement les ŽvŽnements rythmiques.  

 

B.!LES COMPLICATIONS DU DAI ET LEURS 
CONSEQUENCES :   

 

A lÕopposŽ, le DAI malgrŽ ses bŽnŽfices inŽluctables dans la prŽvention du risque 

rythmique, reste un syst•me invasif avec un taux non nŽgligeable de complications potentiellement 

graves et ˆ considŽrer dans la discussion dÕimplantation du DAI. Une grande quantitŽ de travaux 

ont ŽtudiŽ les bŽnŽfices du DAI mais peu ont dŽcrit les complications prŽcoces et tardives liŽes ˆ 

lÕimplantation du matŽriel ni discutŽ la balance bŽnŽfice-risque de ces dispositifs.  

 

1.!LES COMPLICATIONS RECENSEES DU DAI :  
 

Dans notre Žtude, apr•s 3,2 ± 2 ans de suivi post-implantation, 30% de nos malades avaient 

prŽsentŽ au moins une complication prŽcoce ou tardive liŽe au dŽfibrillateur et la grande majoritŽ 

concernait les DAI-CRT. Les 2 principales complications recensŽes Žtaient le dŽplacement de 

sonde, principalement VG, et lÕinfection sur DAI comme observŽ dans la majoritŽ des Žtudes 

(117)(56)(90)(89).  

 

Notre taux de complications Žtait comparable ˆ celui mesurŽ dans lÕŽtude MADIT-CRT de 

lÕordre de 29%, au terme dÕun suivi de 3 mois, mais nettement supŽrieur ˆ une Žtude plus rŽcente 

qui avait retrouvŽ 15% de complications (9% prŽcoces, 6% tardives) au terme dÕun suivi moyen de 

2,7 ± 1,8 ans (117). Ce taux remarquablement bas par rapport ˆ nos rŽsultats et aux donnŽes de la 

littŽrature(83)(118), sÕexpliquait dÕabord par lÕabsence de recueil des chocs inappropriŽs, part non 
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nŽgligeable des complications liŽes au DAI. Par ailleurs il y avait seulement 46% de CMD au sein 

de leur population par comparaison ˆ notre cohorte. Or le remodelage ventriculaire et la dilatation 

VG particuli•rement marquŽes dans les CMD sont autant de difficultŽ dans la procŽdure 

dÕimplantation de la sonde VG, et de contraintes mŽcaniques pourvoyeuses de dŽplacement de 

sonde. Enfin, nos patients Žtaient plus jeunes (60 ± 13 ans contre 65 ± 15 ans) ce qui est un facteur 

de risque identifiŽ de complications du DAI(117), et la durŽe de suivi Žtait plus longue dans notre 

Žtude.  

Enfin dans notre Žtude, nous avons recensŽ 5% de chocs inappropriŽs, pour lÕessentiel 

secondaires ˆ des ruptures de sonde ou des erreurs de discrimination dÕACFA. Ce taux Žtait 

comparable ˆ celui mesurŽ par K¿ber et al. dans une Žtude rŽcente, et bien infŽrieur aux donnŽes 

lŽg•rement plus anciennes (13% ˆ 4 ans)(56). Cette diffŽrence est liŽe au progr•s technologiques 

dans la qualitŽ des sondes, le perfectionnement des algorithmes de discrimination et les bŽnŽfices 

de la tŽlŽ-cardiologie dans la prŽcocitŽ diagnostique et de prise en charge des dysfonctionnements 

du DAI.  

 

2.!LES REPERCUSSIONS DE CES COMPLICATIONS :  
 

Ces complications ont des rŽpercussions majeures sur le pronostic et la qualitŽ de vie de 

nos malades, et un impact Žconomique certain.  

Dans notre cohorte la survenue de complications avait ŽtŽ responsable dÕun dŽc•s (0,5%), 

de 26% de prolongation de sŽjour hospitalier ou de rŽ-hospitalisation, et de 18% de reprise 

opŽratoire. Ces taux Žtaient comparables aux Žtudes antŽrieures (119)(86).   

LÕensemble des auteurs sÕaccordent sur lÕimpact dŽlŽt•re de ces complications du DAI 

associŽes ̂  une augmentation significative de la morbiditŽ et de la mortalitŽ, avec un retentissement 

psychologique et social certain, et une altŽration de la qualitŽ de vie des malades (87)(88)(89)(120). 

Aussi au-delˆ des complications, le DAI lui-m•me est source de grande anxiŽtŽ pour les patients 

avec un impact psychologique corrŽlŽ aux nombres de chocs re•us (appropriŽs ou non) (5) 

(79)(120).  

Enfin, lÕautre retentissement majeur est Žconomique avec une augmentation consŽquente 

de la durŽe dÕhospitalisation (en moyenne 10 jours)(86) et des cožts de santŽ publique 

(87)(88)(119)(89). 
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C.!BALANCE BENEFICE-RISQUE DU DAI 
PROPHYLACTIQUE DANS LA CMD :   

 

Conscient de lÕintŽr•t du DAI dans la prŽvention du risque rythmique mais aussi sensible ˆ 

ses complications, nous avons cherchŽ ˆ mettre en balance les bŽnŽfices de son implantation avec 

les ŽvŽnements indŽsirables mesurŽs et leurs rŽpercussions.  

 

Dans notre population globale il y avait plus de complications recensŽes que dÕŽvŽnements 

rythmiques graves ayant nŽcessitŽ lÕintervention bŽnŽfique du DAI avec un effet temps dŽpendant. 

Ce dŽsŽquilibre entre les inconvŽnients et les bŽnŽfices du DAI sÕexplique par le faible taux 

dÕŽvŽnements rythmiques mesurŽs dans notre cohorte, liŽ ˆ la forte proportion de malades sous 

traitement conventionnel optimal avec un effet protecteur rythmique avŽrŽ.  

 

1.!LIMITATIONS DES BENEFICES DU DAI PAR LES 
PROGRES DU TRAITEMENT CONVENTIONNEL :  

 

1.1.!Impact du traitement conventionnel sur les 
ŽvŽnements rythmiques graves :  

 

Dans notre cohorte nous avons observŽ 19% dÕŽvŽnements rythmiques graves avec 16% de 

thŽrapies appropriŽes du DAI sur des Žpisodes de TV/FV. Ces taux sont nettement infŽrieurs aux 

donnŽes anciennes rapportŽes dans la littŽrature et sur lesquelles reposent les recommandations 

actuelles du DAI en prŽvention primaire. Le taux dÕarythmie ventriculaire grave avec chocs 

appropriŽs avait ŽtŽ mesurŽ ˆ 22% en 2002 dans lÕŽtude CAT(3), 31% en 2003 dans 

AMIOVIRT (4), 18% en 2004 dans DEFINITE(5), 21% en 2005 dans SCD-HEFT(6), 12% en 2016 

dans DANISH  (56) et 8% dans notre Žtude (Tableau 13).  

 

Cette diffŽrence dans la rŽduction des ŽvŽnements rythmiques graves et la diminution de 

lÕutilisation des thŽrapies du DAI sÕexplique par notre proportion consŽquente de malades sous 

traitements rŽfŽrents optimisŽs (IEC/ARA II, B•ta-bloquant, ARM), et resynchronisŽs au moyen 

de DAI-CRT(56). 
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 En 2011, Cubbon et al. avaient dŽmontrŽ lÕimpact thŽrapeutique de la trithŽrapie dans la 

rŽduction des ŽvŽnements cardiaques graves. Au moyen dÕune Žtude prospective, ils avaient 

comparŽs deux cohortes de patients atteints dÕinsuffisance cardiaque ˆ FEVG altŽrŽe sur une 

cardiopathie ischŽmique ou une CMD(121). LÕune Žtait Ç ancienne È, composŽe de malades suivis 

entre 1993 et 1995 et traitŽs pour 83% dÕentre eux par des IEC, 8,5% des b•ta-bloquants et 0% des 

ARM. LÕautre groupe Ç rŽcent È, rŽunissait des malades suivis entre 2006 et 2009, et traitŽs pour 

89% dÕentre eux par des IEC, 80% des b•ta-bloquants et 36% des ARM. Au terme de ce travail, 

les auteurs avaient observŽ dans la cohorte Ç rŽcente È par comparaison ˆ celle Ç ancienne È, une 

rŽduction significative de la mortalitŽ toutes causes de 12,5% ̂  7,8% avec une diminution du risque 

relatif de 38% et une rŽduction significative des morts subites de 33,6% ˆ 12,7%. Ces bŽnŽfices du 

traitement mŽdical optimal dans la rŽduction des ŽvŽnements cardio-vasculaires graves avaient 

aussi ŽtŽ constatŽs au sein du sous-groupe mŽdical simple et donc indŽpendamment du DAI (Figure 

27).  

 

Ainsi cet impact croissant du traitement conventionnel dans lÕamŽlioration pronostique et 

la rŽduction du risque rythmique des patients insuffisants cardiaques sur les CMD non ischŽmiques, 

semblerait diminuer lÕintervention bŽnŽfique du DAI et pose la question de son indication chez les 

patients ˆ faible risque rythmique.  

Figure 27. Comparaison du taux et des modes de dŽc•s entre une cohorte de patients 
Ç historique È sous traitement mŽdical insuffisant et une cohorte de patients Ç rŽcente È sous 

traitement mŽdical optimal  
Cubbon et al. 2011 Circulation Heart Failure 
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1.2.!Impact du traitement conventionnel sur les bŽnŽfices 
du DAI : LÕŽtude DANISH  (56) :  

 

LÕŽtude DANISH ((Efficacy of ICDs in Patients with Non-ischemic Systolic Heart Failure 

on Mortality) qui vient ˆ peine dÕ•tre publiŽe fin aožt 2016, a permis de rŽŽvaluer prŽsentement le 

risque rythmique et lÕintŽr•t du DAI dans la CMD non ischŽmique avec des donnŽes actualisŽes 

sur lÕŽvolution thŽrapeutique et pronostique de ces malades depuis plusieurs annŽes. Ce travail a 

ŽtŽ rŽalisŽ au Danemark ˆ partir de 1116 patients insuffisants cardiaques ˆ fraction dÕŽjection 

altŽrŽe (FEVG $ 35%) sur CMD non ischŽmique, symptomatiques (stade II ˆ IV de la NYHA) 

sous traitement mŽdical optimal (96% IEC ou ARA II, 92% de B•ta-bloquants, 59% dÕARM) et 

resynchronisŽs pour 58% dÕentre eux (au moyen dÕun PM-CRT dans le groupe traitement mŽdical 

simple, ou dÕun DAI dans le groupe DAI).   

 

Ces 1116 malades avaient ŽtŽ randomisŽs en deux groupes : un groupe traitement 

conventionnel simple (traitement mŽdical, et si besoin resynchronisation au moyen dÕun PM-CRT) 

et un groupe appareillŽ de DAI (avec ou sans syst•me de resynchronisation) en association au 

traitement mŽdical. Au terme dÕun suivi de 5,6 ans, la mortalitŽ toutes causes, crit•re primaire, 

avait ŽtŽ mesurŽe ˆ 13,8% dans le groupe DAI contre 17% dans le groupe traitement conventionnel 

simple, sans diffŽrence significative (p=0,10) (Figure 28). Autrement dit lÕimplantation 

prophylactique du DAI chez ces patients insuffisants cardiaques sur CMD non ischŽmique et sous 

traitement conventionnel optimal nÕavait pas apportŽ de bŽnŽfice de survie par comparaison au 

traitement conventionnel simple. Il y avait par contre une rŽduction significative de la mort subite 

dans le groupe DAI (4,3% contre 8,2% p=0,005). Par ailleurs dans lÕanalyse en sous-groupe, les 

auteurs avaient rapportŽ une rŽduction significative de la mortalitŽ toutes causes chez les malades 

‰gŽs de < 68 ans appareillŽs dÕun DAI par comparaison au traitement mŽdical simple suggŽrant un 

intŽr•t bŽnŽfique du dŽfibrillateur chez les patients jeunes.  
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Dans la population globale, lÕabsence de bŽnŽfice significatif du DAI avait ŽtŽ justifiŽe 

dÕapr•s les auteurs par le faible taux dÕŽvŽnements cardio-vasculaires recensŽs. Ces rŽsultats Žtaient 

expliquŽs dÕune part par le terrain de CMD avec un risque rythmique plus faible que les 

cardiopathies ischŽmiques, et dÕautre part par la forte proportion de patients sous traitement 

mŽdical optimal avec un impact pronostic certain. LÕamŽlioration de la prise en charge et du 

pronostic de lÕinsuffisance cardiaque depuis des annŽes dans la CMD non ischŽmique a conduit ˆ 

une modification des causes de dŽc•s chez ces malades, avec une diminution des causes cardio-

vasculaires au profit des causes extra-cardiaques.  

Ces rŽsultats inhŽrents aux progr•s thŽrapeutiques et ˆ lÕamŽlioration des prescriptions 

thŽrapeutiques rŽfŽrentes depuis plusieurs annŽes, relancent aujourdÕhui le dŽbat sur les indications 

du DAI en prŽvention primaire dans la CMD non ischŽmique. 

 

 

Figure 28. Courbes de survie sur la mortalitŽ toutes causes, la mortalitŽ cardio-vasculaire, et la 
mort subite en fonction du temps Kober et al. 2016 NEJM 
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2.!  REEVALUER LES INDICATIONS DÕIMPLANTATION 
DE DAI DANS LES CMD POTENTIELLEMENT 
REVERSIBLES ?  

 

La disproportion des complications du DAI par rapport ˆ son intervention bŽnŽfique Žtait 

particuli•rement marquŽe dans le groupe des CMD potentiellement rŽversible (alcooliques, 

conductives, et rythmiques) qui avaient exclusivement subi les complications du DAI sans aucune 

thŽrapie utilisŽe. Ainsi chez ces malades ˆ faible risque rythmique et au pronostic favorable, il 

para”t essentiel de privilŽgier et prioriser la rŽcupŽration myocardique au moyen dÕune trithŽrapie 

optimale et dÕun traitement spŽcifique adaptŽ (ablation de FA ou du His en cas dÕŽchec, 

resynchronisation, sevrage alcoolique) sans se prŽcipiter sur lÕimplantation du DAI. 

 

Il peut alors se discuter chez les patients porteurs de CMD conductive dÕimplanter plut™t 

un PM-CRT quÕun DAI-CRT afin de rŽduire les complications liŽes ˆ la plus grande fragilitŽ des 

sondes de DAI, et le risque de thŽrapies inappropriŽes. Cela dÕautant plus que lÕŽtude 

COMPANION nÕavait pas rapportŽ de diffŽrence significative entre le PM-CRT et le DAI-CRT 

sur le crit•re primaire composite de dŽc•s et hospitalisation toutes causes(83). Toute la difficultŽ 

repose sur  lÕidentification de ces patients dont la caractŽrisation nÕest pas vraiment claire et le 

diagnostic plut™t rŽtrospectif.  

Aussi pour les CMD rythmiques il faut sÕacharner ˆ contr™ler la frŽquence ventriculaire au 

mieux en restaurant un rythme sinusal (par CEE, anti-arythmique ou ablation des foyers), ou au 

pire par lÕablation du His et probablement privilŽgier lÕimplantation dÕun PM-CRT plus que dÕun 

DAI-CRT(56). 
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Tableau 12. Principales Žtudes rŽfŽrentes dans l'Žvaluation du risque rythmique des CMD 
non ischŽmiques et leurs rŽsultats 

RŽsultats exprimŽs en moyenne ± Žcart-type ou en nombre (pourcentage). 
 

 
 

D.!IMPLICATIONS PRATIQUES :   
 

 Ces donnŽes confrontŽes ˆ nos rŽsultats et les progr•s constants du traitement 

conventionnel, nous am•nent donc ˆ devoir rŽflŽchir au quotidien plus sur lÕefficience du DAI que 

son efficacitŽ, cÕest-ˆ -dire pondŽrer les bŽnŽfices espŽrŽs de son implantation par ses complications 

potentielles, et cela au cas par cas en considŽrant le risque rythmique propre de chaque malade. 

Aussi au vu de lÕimpact de la trithŽrapie neuro-hormonale dans la rŽduction significative du risque 

rythmique, il faut sans conteste la prescrire (en lÕabsence de contre-indication) et lÕoptimiser ˆ dose 

maximale tolŽrŽe chez tous nos patients insuffisants cardiaques ˆ FEVG altŽrŽs sur CMD non 

ischŽmique avant de discuter lÕimplantation prophylactique du DAI.  
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V.! LIMITES  DE LÕETUDE :  
 

Les principales limites de ce travail sont liŽes ˆ son caract•re observationnel et rŽtrospectif 

avec un manque de donnŽes inhŽrent. Afin de limiter au maximum ces dŽficiences, nous avons ŽtŽ 

tr•s sŽlectif dans les malades initialement inclus en nous restreignant ˆ ceux implantŽs et suivis sur 

le CHU de Bordeaux avec un effectif final relativement faible de 181 patients. Il sÕagissait aussi 

dÕune Žtude rŽalisŽe sur des malades implantŽs de 2009 ˆ 2015 avec une Žvolution des pratiques 

dans la rŽalisation de lÕIRM cardiaque notamment. LÕutilisation croissante de cette technique dans 

lÕexploration de la CMD non ischŽmique nÕest que rŽcente et de ce fait beaucoup de patients 

appareillŽs dÕun dŽfibrillateur au dŽbut de cette pŽriode nÕavaient pas eu dÕimagerie avec un 

manque certain de donnŽes et de puissance pour lÕŽvaluation du pronostic rythmique du 

rehaussement tardif ̂  lÕIRM cardiaque. Par ailleurs, en raison dÕun nombre consŽquent de donnŽes 

censurŽes par un grand nombre de param•tres manquant chez certains malades, nous nÕavons pas 

pu rŽaliser lÕanalyse multivariŽe.  

 

LÕensemble des donnŽes concernant le diagnostic de la CMD, les antŽcŽdents familiaux de 

mort subite, les complications liŽes au DAI, et les hospitalisations pour dŽcompensation cardiaque 

ont ŽtŽ recueillis simplement ˆ travers les courriers de suivi du malade. Nous avons corrigŽ 

rŽtrospectivement certains des diagnostiques Žtiologiques recueillis sÕils ne rŽpondaient pas ˆ la 

dŽfinition consensuelle de la CMD en cause (CMD alcoolique, CMD rythmique), si les examens 

complŽmentaires (IRM, bilan gŽnŽtique) avaient apportŽ dÕautres informations (myocardite, non 

compaction, laminopathie,É)  ou sÕil y avait des signes Žvocateurs de CMD conductives (CMD 

ŽtiquetŽe idiopathique prŽsentant un BBG complet avec une amŽlioration et une normalisation de 

la FEVG apr•s resynchronisation).  
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En raison du manque de temps et de la charge de travail prŽvisible, nous nÕavons pas pu 

consulter et analyser lÕECG prŽ-implantatoire des 181 malades. NŽanmoins parmi les 34 patients 

aux complications rythmiques graves, nous avons rŽcupŽrŽ et photographiŽ cet ECG pour 22 

dÕentre eux. Nous prŽvoyons prochainement de rŽcupŽrer le reste des ECG manquant pour 

lÕensemble des malades, et de les analyser avec lÕŽquipe de rythmologie afin dÕessayer de discerner 

des anomalies Žlectrocardiographiques prŽdictives dÕŽv•nements rythmiques graves chez les 

patients atteints de CMD non ischŽmiques.  

 

Certains ŽvŽnements rythmiques et thŽrapies dŽlivrŽes par le DAI nÕont ŽtŽ recensŽs que 

sur les faits rapportŽs dans les courriers, sans confirmation rigoureuse, par dŽfaut de compte rendu 

du DAI (au moment de lÕŽpisode ou apr•s) disponible et lÕabsence de suivi en tŽlŽ-cardiologie.  

 
Enfin lÕensemble des donnŽes thŽrapeutiques relative ˆ la trithŽrapie, notamment, ont ŽtŽ 

recueillies avant lÕimplantation du DAI, ˆ un moment donnŽ, et ont certainement ŽtŽ modifiŽes au 

cours du suivi des malades avec un biais dans lÕŽvaluation de lÕimpact thŽrapeutique sur lÕincidence 

des ŽvŽnements rythmiques mesurŽe. Par ailleurs, il y avait une diffŽrence significative entre nos 

deux groupes thŽrapeutiques sur la sŽvŽritŽ des malades avec un biais probable sur lÕincidence des 

ŽvŽnements rythmiques et hŽmodynamiques graves dans ce groupe insuffisamment traitŽ.  
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CONCLUSION  
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Dans notre Žtude, les CMD familiales avec les laminopathies, et les CMD idiopathiques se 

sont illustrŽes par leur mauvais pronostic Žvolutif tant rythmique quÕhŽmodynamique par 

opposition aux CMD potentiellement rŽversibles (CMD alcoolique, rythmique et conductive).  

Les formes idiopathiques reprŽsentaient pr•s de la moitiŽ de notre effectif global et parmi 

elles plus dÕun tiers nÕavait pas eu de bilan Žtiologique exhaustif (IRM cardiaque, bilan gŽnŽtique). 

Pourtant, des Žtudes anciennes et contemporaines laissent ˆ penser quÕil existe au sein de ce sous-

groupe une forte proportion de CMD secondaires surtout familiales avec un risque rythmique par 

consŽquent sous-estimŽ. SÕobstiner ̂  rechercher et identifier ces formes gŽnŽtiques par une enqu•te 

familiale rigoureuse associŽe ˆ la rŽalisation Žtendue du bilan gŽnŽtique doit aujourdÕhui faire 

partie intŽgrante du bilan systŽmatique des CMD et dÕautant plus sÕil existe des signes Žvocateurs 

(un bloc auriculo-ventriculaire, des troubles neuro-musculaires associŽs ou une ŽlŽvation des CPK 

par exemple). Au-delˆ de lÕenjeu diagnostique, lÕintŽr•t est surtout pronostique avec un risque ŽlevŽ 

de mort subite et prŽventif avec de larges indications du DAI et un dŽpistage familial systŽmatique. 

M•me si la rentabilitŽ du bilan gŽnŽtique est faible pour lÕinstant, les progr•s de la recherche et la 

dŽcouverte rŽcente du g•ne de la Titine (TTN) dans la pathogŽn•se des CMD familiales laissent 

espŽrer une amŽlioration des performances diagnostiques dans les annŽes ˆ venir. 

 

Notre travail tŽmoigne de lÕimpact thŽrapeutique de la trithŽrapie neuro-hormonale dans la 

rŽduction des complications rythmiques avec un effet protecteur dose dŽpendant, et 

indŽpendamment de lÕŽtiologie de la CMD, ou de lÕaltŽration de la FEVG. LÕamŽlioration de la 

prescription et de lÕoptimisation de la trithŽrapie rŽfŽrente ainsi que les progr•s mŽdicaux ont 

permis de rŽduire, depuis plusieurs annŽes, le taux des complications rythmiques et semblent 

aujourdÕhui limiter le champ dÕintervention du DAI et son intŽr•t bŽnŽfique dans la CMD non 

ischŽmique. Plus encore, pour les malades ˆ faible risque rythmique, ce dispositif pourrait •tre plus 

dŽlŽt•re que protecteur. Nos rŽsultats et surtout ceux de lÕŽtude DANISH pourraient nous amener 

ˆ  reconsidŽrer les recommandations prophylactiques du DAI dans la CMD en ciblant 

exclusivement les malades ̂  haut risque rythmique qui tireraient bŽnŽfice de son implantation. Tout 

le dŽfi est aujourdÕhui dans lÕidentification de ces patients et cÕest lˆ le challenge des Žtudes ̂  venir.  
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Evaluation du risque rythmique des patients atteints de cardiomyopathie dilatŽe non 
ischŽmique et appareillŽs dÕun dŽfibrillateur en prŽvention primaire 

 
Introduction : La cardiomyopathie dilatŽe (CMD) non ischŽmique reprŽsente un vaste ensemble hŽtŽrog•ne de 
cardiopathies dont les causes comme le pronostic sont aussi multiples que variables. Bien que le bŽnŽfice du 
dŽfibrillateur dans la prŽvention de la mort subite soit incontestable dans la cardiopathie ischŽmique, il reste plus 
discutŽ dans la CMD et son indication repose sur des Žtudes anciennes depuis lesquelles les progr•s 
thŽrapeutiques ont rŽvolutionnŽ le pronostic des malades.   
 
Objectifs : Nous avons cherchŽ ˆ Žvaluer le risque rythmique et les bŽnŽfices du dŽfibrillateur implantŽ en 
prŽvention primaire chez des patients atteints de CMD avec de nouvelles donnŽes actualisŽes sur les progr•s 
diagnostiques et thŽrapeutiques des derni•res annŽes. LÕobjectif secondaire Žtait dÕidentifier les malades ˆ haut 
risque rythmique qui en tireraient le plus de profit. 
 
MŽthodes : Il sÕagit dÕune Žtude observationnelle et rŽtrospective rŽalisŽe ˆ partir des patients implantŽs dÕun 
dŽfibrillateur sur le CHU de Bordeaux, entre le 01/01/2009 et le 31/12/2015, en prŽvention primaire, sur une 
CMD non ischŽmique. Apr•s une analyse descriptive des caractŽristiques et du devenir de notre cohorte, nous 
avons comparŽ le pronostic Žvolutif de trois sous-groupes de malades : les CMD potentiellement rŽversibles 
(alcoolique, conductive, rythmique), les formes familiales, et les autres. Nous avons aussi ŽtudiŽ lÕimpact dÕune 
thŽrapeutique optimale sur lÕincidence des Žv•nements rythmiques par comparaison de deux sous-groupes, lÕun 
traitŽ efficacement par une trithŽrapie avec une posologie moyenne des trois traitements "  50% du maximum de 
dose, et lÕautre, insuffisamment traitŽ.  
 
RŽsultats : Au total, 181 patients ont ŽtŽ inclus. LÕ‰ge moyen Žtait de 60 ± 13 ans et la FEVG moyenne de 29 ± 
7 %. La forme idiopathique Žtait la plus frŽquente (45%), suivie de la cause conductive (21%), valvulaire (8%) 
et familiale (7%) avec 4 cas de laminopathie. Les taux de prescription Žtaient remarquablement ŽlevŽs avec 93% 
de malades sous IEC/ARA II, 89% sous B•ta-bloquants et 71% sous ARM. 62% Žtaient sous trithŽrapie et 44% 
ˆ dose optimale. 84% des patients ont ŽtŽ implantŽs dÕun DAI-CRT. Sur un suivi moyen post-implantation de 
3,2 ± 2 ans, 19% ont prŽsentŽ un ŽvŽnement rythmique grave (TV, FV, mort subite, dŽc•s de cause inconnue), 
16% ont fait des troubles du rythme ventriculaire grave, 13% sont dŽcŽdŽs et 30% ont eu des complications liŽes 
au dispositif. Le pronostic Žvolutif des CMD potentiellement rŽversibles Žtait nettement favorable et 
significativement meilleur que celui des CMD familiales et des autres, avec une absence compl•te dÕŽv•nements 
rythmiques graves recensŽs (0% contre 23% p=0,008 et 26% p < 0,001). A lÕopposŽ, les CMD familiales, surtout 
les laminopathies, et les autres causes de CMD, en particulier les formes idiopathiques, Žtaient ˆ haut risque de 
complications hŽmodynamiques et rythmiques avec une incidence dÕŽv•nements rythmiques graves comparables 
(23% contre 26% p=1,00). Par comparaison au groupe insuffisamment traitŽ, il y avait une diminution 
significative de la mortalitŽ toutes causes (8% contre 18% p=0,048) mais aussi du taux dÕŽvŽnements rythmiques 
graves (10% contre 26% p=0,008) avec une rŽduction significative des Žpisodes de TV/FV (9% contre 21% 
p=0,03) dans le groupe correctement traitŽ.  
 
Conclusion : Les CMD familiales avec les laminopathies, et les formes idiopathiques se sont illustrŽes par leur 
mauvais pronostic Žvolutif par opposition aux CMD potentiellement rŽversibles. Les progr•s de la prescription 
et de lÕoptimisation de la trithŽrapie ont permis de rŽduire, depuis plusieurs annŽes, le taux des complications 
rythmiques et semblent aujourdÕhui limiter lÕintŽr•t bŽnŽfique du DAI dans la CMD non ischŽmique.  
 
Mots clefs : cardiomyopathie dilatŽe, risque rythmique, prŽvention primaire, insuffisance cardiaque, 
dŽfibrillateur, complications, mort subite 


