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I – Epidémiologie et généralités sur la mort 

subite  
 

I.1) Définition  
 

Selon les recommandations de l’European Society of Cardiology (ESC), il existe plusieurs définitions 
autour de la « mort subite » (1).  
 

Tout d’abord, la mort subite cardiaque (Sudden Cardiac Death) correspond à une mort soudaine, 
inopinée, présumée d’origine cardiaque, qui survient dans l’heure de l’apparition de symptômes et dans les 24 
heures suivant la dernière fois où la victime a été vue vivante mais inconsciente. Dans le cas des autopsies, la 
mort subite est définie comme la mort naturelle inattendue d’une cause inconnue ou cardiaque (1). 
 

Parfois, est également utilisé le terme de « mort subite inexpliquée » (Sudden Unexplaned Death) qui 
est définie par le décès inexpliqué chez une personne de plus d’un an.  Cette définition peut être requalifiée en 
« mort subite d’origine rythmique » (Sudden Arrythmic Death Syndrom) lorsque le décès est inexpliqué chez 
une personne de plus d’un an, avec un bilan pathologique et toxicologique négatif (1). 
 

Enfin, il convient de différencier ces définitions de « l’arrêt cardiaque soudain » (Sudden Cardiac Arrest) 
qui correspond à l’arrêt de l’activité cardiaque normale entraînant une défaillance hémodynamique, et de « la 
mort subite du nourrisson » (Sudden Infant Death Syndrom) qui renvoie au décès d’un enfant de moins d’un an 
avec un bilan complémentaire négatif (1). 
 

 

I.2) Incidence  
 

Il s’agit d’un évènement grave, ayant un impact significatif sur la santé publique. En effet, on estime que 
les morts subites représentent environ 50% des causes de mortalité cardiovasculaire (2,3).  
 

  I.2.a) L’incidence en Europe  

 

La mort subite représente 10 à 20% des décès toutes causes confondues en Europe (4,5). Dans une 
étude danoise, sur plus de 50 000 décès recensés en 2010, 9% ont été classés dans la catégorie « mort subite 
certaine », 23% dans la catégorie « mort subite probable » et 68% dans la catégorie « mort subite possible ». 
L’incidence de la « mort subite certaine » était de 11 pour 100 000 personnes-années. Si l’on ajoute les cas de 
mort subite probables et possibles, l’incidence globale de mort subite était plus élevée et atteignait 124 pour 
100 000 personnes-années (5). 
 

Au Pays Bas, le registre de la région de Maastricht a permis de rassembler la totalité des données sur 
les victimes d’arrêt cardiaque entre 18 et 75 ans, grâce à la collaboration entre les services d’ambulances, les 
praticiens de la région, l’hôpital régional et les services des pompes funèbres. Grâce à ce registre, l’incidence 
de l’arrêt cardio-respiratoire extra-hospitalier a été calculée à 1/1 000 personnes-années (4). 
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  I.2.b) Les études dans le monde, hors Europe  

 

Aux États-Unis, les morts subites représentent environ 250 000 décès par an. Chez les résidents des 
États-Unis âgés de plus de 35 ans, sur plus de 700 000 décès, 63% ont été définis comme étant des morts 
subites cardiaques (6). 
 

Dans le monde, il y a jusqu’à cinq millions de morts subites par an (7). Il existe une incidence annuelle 
de 50 à 100 pour 100 000 personnes dans les pays occidentaux et des taux légèrement inférieurs dans les pays 
d’Asie (8). 
 

Une étude précise les incidences dans les différents pays du monde. Celle-ci révèle que les trois pays 
semblant être les plus touchés par la mort subite sont les États-Unis, la Nouvelle-Zélande et l’Australie, suivis 
de près par le Canada et l’Europe (7). 
 

  I.2.c) Incidence chez le sportif  

 
Concernant l’incidence de la mort subite chez les jeunes athlètes de moins de 35 ans dans le monde, 

celle-ci est d’environ 0,6 à 3,6 pour 100 000 personnes par an. La cause la plus fréquente dans cette population 
est l’origine cardiovasculaire (9,10) .   
 

  I.2.d) Evolution de l’incidence 

 
Il existerait une tendance à la diminution de la mort subite dans le monde. En effet, une réduction de 

49% de l’incidence des morts subites due à la maladie coronarienne entre 1950 et 1999 a été constatée dans 
la cohorte de l’étude de Framingham (11). 

 
Cette donnée est confirmée dans des études plus récentes avec une tendance à la baisse de l’incidence 

de la mort subite sur les dix dernières années, attribuables aux progrès médicaux et à la prévention 
cardiovasculaire (12). 

 

 

I.3) Moment de survenue de la mort subite 
 

La mort subite se produit plus fréquemment à certains moments du nycthémère (13). La majorité des 
morts subites d’origine cardiaque se produit tôt le matin, au même titre que les infarctus du myocarde (14). 

 
Des facteurs tels que l’activation du système nerveux sympathique et les variations hormonales peuvent 

également expliquer la survenue d’une mort subite cardiaque le matin. Certaines études suggèrent également 
une augmentation du risque de mort subite après les repas et notamment après le déjeuner. Cela peut être 
attribué à des changements dans la circulation sanguine (distribution splanchnique) et la stimulation du système 
sympathique pendant la digestion (14). 
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I.4) Lieux de survenue 
 

La majorité des morts subites surviennent en dehors de l’hôpital et notamment au domicile, dans les 
lieux publics ou les lieux sportifs (15,16). 

 

 

  I.4.a) Le domicile 

 

Une étude menée aux Pays Bas indique que les arrêts cardiaques extrahospitaliers survenaient dans 
78% des cas au domicile. De plus, dans 60% des cas, un témoin était présent (4). 
 

Une étude menée de 1994 à 2002 en Suède, à Göteborg confirme ces données, où 65% des arrêts 
cardiorespiratoires ont eu lieu chez les victimes. Dans 3% des cas, celui-ci arrivait dans la voiture, et dans 2% 
des cas sur la route dans des ambulances (17). 
 

A Lausanne, c’est 62% des arrêts cardio-respiratoires qui sont survenus à domicile avec un témoin 
présent dans 79% des cas (18). 
 

Enfin, une dernière étude parisienne conforte ce nombre, en montrant que la mort subite survenait au 
domicile dans 72% des cas (16). 
 

  I.4.b) Les lieux publics 

 

La survenue d’une mort subite dans les lieux publics est également rapportée. Selon les registres, 15 à 
30% des arrêts cardio-respiratoires se produisent dans les lieux publics (2,4,17).  

 
Les emplacements à haut risque (plus d’un arrêt cardio-respiratoire sur cinq) sont les aéroports, les 

gares, les prisons, les supermarchés et les grands complexes sportifs. Une étude suédoise qui a colligé 
l’emplacement de survenue de l’arrêt cardiaque a montré que dans 13% des cas, celui-ci survenait à l’extérieur 
du domicile, dont 6% dans un bâtiment public. L’arrêt cardiaque a eu lieu dans un établissement de soins (hors 
hospitalisation) dans 7% des cas et dans 1%  des cas dans les transports en commun ou au travail (17). 
 

  I.4.c) Les lieux sportifs 

 
La survenue d’une mort subite peut également se produire dans les lieux sportifs. Une étude prospective 

française menée de 2005 à 2010 par l’INSERM sous la direction du Ministère de la Santé auprès de sujets âgés 
de 10 à 75 ans a permis de déterminer que la survenue d’une mort subite liée au sport est d’environ de 4,6 cas 
par million d'habitants par an. Dans 6% des cas, l’arrêt cardiaque survenait chez de jeunes athlètes de 
compétition, et dans plus de 90% des cas dans le cadre de sports récréatifs (19). 
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I.5) Rythme électrique et mort subite 
 

La fibrillation ventriculaire est dans presque 80% des cas à l’origine de la mort subite (20). 
 

Malheureusement, au début de la réanimation cardio-pulmonaire, la fibrillation ventriculaire n’est 
observée que dans 40 à 50% des cas. L’asystolie témoigne soit d’une étiologie extracardiaque, soit le plus 
souvent d’une période de « no flow » prolongée. En effet, la fibrillation ventriculaire se dégrade (larges mailles 
puis petites mailles sur le tracé) pour laisser place à un tracé électrique plat d’asystolie (21). 
 

Plusieurs études ont analysé les tracés de patients décédés en portant des appareils de holter ECG, 
permettant ainsi de connaître le rythme avant le décès et les mécanismes de déclenchement électrique 
conduisant à la mort subite. Les causes les plus fréquentes de mort subite sont largement dominées par les 
arythmies ventriculaires (il s’agit du rythme initial dans 84% des cas). Viennent ensuite les bradycardies (de type 
bloc atrio-ventriculaire de haut degré ou bradycardie sinusale), qui représentent 16% des cas. Parmi les 
arythmies ventriculaires, c’est la fibrillation ventriculaire qui était la plus fréquente, généralement secondaire à 
la tachycardie ventriculaire. Puis, on retrouvait les torsades de pointes, survenant souvent chez des patients 
sans cardiopathie mais qui prenaient des antiarythmiques. Seul un faible pourcentage de patients a présenté 
des modifications du segment ST d’allure ischémique. De plus, on remarque que si l’enregistrement du rythme 
cardiaque est réalisé plusieurs minutes après l’arrêt cardio-respiratoire, par exemple par le SMUR lorsqu’il arrive 
sur les lieux, la proportion des rythmes non choquables (asystolie, activité électrique sans pouls) est plus élevée 
et peut atteindre 60-80% (22). 
 

 I.6) Estimation de la survie après un arrêt cardio-respiratoire 
 

La majorité des morts subites surviennent en dehors de l’hôpital, avec un taux de survie relativement 
faible (15,16).  

 
La réanimation est débutée chez environ 50% des sujets, avec un taux de survie avant l’admission à 

l’hôpital d’environ 10% (23). A la sortie de l’hôpital, le taux de survie est autour de 6% (4).   
 
Le taux d’arrêt cardiaque ressuscité est donc faible, mais varie beaucoup selon les pays. En effet, une 

revue de 67 études prospectives menées dans différents pays du monde révèlent un taux de survie autour de 
2% en Asie, 6% en Amérique du Nord, 9% en Europe, et 11% en Australie (24). 
 

De plus, les patients ayant été admis à l’hôpital peuvent parfois quitter l’établissement de santé en vie, 
mais avec fréquemment une encéphalopathie post-anoxique (25).  
 

Après l’arrêt cardio-respiratoire, chaque minute sans prise en charge diminue de 10% les chances de 
survie de la victime. Au-delà de 5 minutes d'arrêt, les lésions cérébrales sont irréversibles. Le délai de mise en 
route des mesures de réanimation et de traitement détermine le pronostic immédiat, à moyen terme et à distance 
de l’arrêt cardiaque. Dans une étude publiée en 2022, qui avait pour but de comparer le taux de survie chez des 
patients ayant présenté un arrêt cardiaque en zone rurale, et ceux ayant présenté un arrêt cardiaque dans un 
lieu public, montrait une différence moyenne de mortalité de 38,5% à 30 jours, en faveur du groupe ayant 
présenté un arrêt cardiaque en public, et ayant ainsi bénéficié d’une réanimation plus rapide (26). 
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 I.7) Marqueurs de risque épidémiologiques  
 

Plusieurs marqueurs ont été associés à un surrisque de mort subite. La plupart des facteurs de risque 
cardiovasculaires sont concernés, et entrainent un risque accru de mort subite notamment par l’influence de ces 
facteurs sur le risque de coronaropathie (2,8). 
 

  I.7.a) L’âge 

 

L’âge est un marqueur de risque mis en évidence dans de nombreuses études. En effet, le risque de 
survenue de mort subite augmente avec l’âge. Il s’agit ici du risque relatif de mort subite et non pas du risque 
absolu, car les décès toutes causes augmentent eux aussi avec l’âge (5). 
 

Dans une cohorte nationale menée au Danemark, tous les décès de personnes âgées de 1 à 49 ans 
ont été inclus entre 2007 et 2009. Il existait 11% de mort subite parmi ces décès. Le taux d’incidence annuel 
pour 100 000 personnes était dix fois plus élevé dans la population de plus de 35 ans que dans celle de moins 
de 35 ans (27). 
 

Cette donnée est confortée dans une méta-analyse où 6 252 patients décédés ont été inclus afin de 
comprendre les marqueurs potentiels de survenue de mort subite. Les patients ont été divisés en cinq groupes 
d’âge : 50 ans, 51 à 60 ans, 61 à 70 ans, 71 à 80 ans et plus de 80 ans.  Il a été constaté que l’incidence de la 
mort subite augmente avec l’âge, mais que la proportion de mort subite parmi les décès toutes causes diminue 
avec l’âge (car il existe plus de décès d’autres causes avec l’âge, comme le cancer par exemple) (28). 
 

Enfin, il faut savoir que l’incidence de la mort subite qui augmente nettement avec l’âge, augmente quel 
que soit le sexe ou l’ethnie (29). 
 

  I.7.b) Le sexe 

 
Le fait d’être de sexe masculin représente également un marqueur de risque de mort subite (16,30,31). 

Il existe dans les différents registres un sex ratio de trois hommes pour une femme. Néanmoins cette différence 
entre les hommes et les femmes ne semblent plus exister à 85 ans (6). 
 

En effet, les femmes ont une incidence plus faible de mort subite que les hommes (33), même après 
ajustement sur les facteurs de risque de cardiovasculaires (28,32). 
 

Cependant, la baisse de l’incidence de mort subite chez les femmes a été inférieure à celle observée 
chez les hommes sur les dernières années, en particulier dans les groupes d’âge les plus jeunes (33). Il est 
également intéressant de noter que les femmes semblent avoir une prévalence plus élevée de cœurs 
structurellement normaux (30). 
 

Enfin, une étude américaine s’est intéressée aux décès soudains non traumatiques chez les personnes 
de 18 ans et plus. Elle a, elle aussi, retrouvé une prédominance masculine mais également un taux de mortalité 
plus élevé, s’élevant à 6,7 pour les hommes et à 1,4 pour les femmes pour 100 000 personnes-années (33). 

 
Cette disparité est expliquée par la protection hormonale dont bénéficie les femmes non ménopausées 

(grâce aux œstrogènes) (34), ainsi que par la prévalence plus élevée des facteurs de risque cardiovasculaires 
au sein de la population masculine (35,36). 
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  I.7.c) Les antécédents familiaux 

 
Une contribution familiale au risque de mort subite a été suggérée dans plusieurs études et notamment 

dans un registre répertoriant les arrêts cardiaques extrahospitaliers de Seattle montrant l’association 
indépendante entre les antécédents familiaux d’arrêt cardiaque et la survenue d’arrêt cardiaque chez un individu 
donné. Dans cette étude, les antécédents parentaux de mort subite mais pas d’infarctus du myocarde étaient 
liés spécifiquement au risque de mort subite. La relation était d’autant plus forte que les antécédents parentaux 
étaient présents chez les deux parents (37). 
 

Cela est cohérent avec le fait que de nombreuses cardiomyopathies ou canalopathies, aient une origine 
génétique avec une transmission autosomique dominante, et que l’hérédité coronarienne soit un facteur de 
risque reconnu de cardiopathie ischémique chez l’homme comme chez la femme (38,39). 
 

La littérature a aussi mis en évidence qu’il existait un taux plus élevé d’arrêt cardiaque lorsqu’il y a un 
ou des apparentés qui a déjà présenté un arrêt cardiaque, comparativement à des apparentés de sujets témoins 
(exempts d’antécédents familiaux). En effet, le taux d’antécédents familiaux chez les apparentés au premier 
degré de patients ayant subi un arrêt cardiaque est plus élevé d’environ 50% par rapport aux sujets témoins, et 
ce même après ajustement pour d’autres facteurs de risque communs de mort subite (37). 
 

  I.7.d) Les maladies cardiaques préexistantes 

 
Les maladies cardiaques préexistantes sont associées à un surrisque de mort subite (40). En effet, dans 

les principaux marqueurs de risque de mort subite, on retrouve la présence d’une cardiopathie structurelle 
connue (cardiomyopathie ou anomalies des artères coronaires), de troubles du rythme cardiaque, ou 
d’anomalies génétiques connues (41). 
 

Les patients avec une arythmie primaire génétique ou des troubles de rythme sur un terrain de 
cardiomyopathie, ceux avec une cardiopathie ischémique connue ou probable, les patients présentant une 
insuffisance cardiaque avec une fonction systolique normale ou légèrement altérée, et les patients présentant 
une hypertrophie du ventricule gauche sans insuffisance cardiaque clinique ont un risque annuel individuel de 
mort subite significativement plus élevé (40). 
 

  I.7.e) Le tabagisme 

 
Le fait d’être tabagique entraine un risque accru de mort subite. En effet parmi les patients décédés 

d’une mort subite, on retrouve une proportion plus importante de fumeurs que de non-fumeurs. Il existe un 
facteur multiplicatif de quatre de présenter une mort subite chez les patients fumeurs par rapport à la population 
non fumeuse. Une revue de méta-analyses a mis cela en évidence en analysant cinquante-cinq méta-analyses, 
dont cinq associations de méta-analyses d’études observationnelles, permettant d’établir trois facteurs de risque 
comme étant associé à un surrisque de mort subite : le tabagisme, le diabète sucré et la repolarisation précoce 
(42). 

  I.7.f) L’alcool 

 
L'alcool est connu pour avoir un effet immédiat sur le rythme cardiaque. Certaines études ont montré 

qu'une proportion notable de morts subites cardiaques surviennent après la consommation d'alcool. En effet, 
l’alcool peut provoquer des troubles métaboliques mais favorisent également les troubles du rythme, pouvant 
mener, dans certains cas, au décès du patient (43). 
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Une étude a utilisé la population de l’étude Fingesture comprenant 5 869 cas de morts subites dans le 
nord de la Finlande ayant eu une autopsie médico-légale entre 1998 et 2017. Une étude toxicologique a été 
réalisée s’il existait une suspicion d’intoxication éthylique ou s’il n’y avait aucune cause immédiate évidente à la 
mort subite. Ils ont remarqué qu’il existait 1 563 patients (27%) qui avaient de l’alcool dans le sang ou dans les 
urines (43). 

 

  I.7.g) L’ethnie 

 
Il existe également des différences significatives dans l’incidence de la mort subite entre les différents 

groupes ethniques. En effet, les populations afro-caribéennes semblent présenter un risque plus élevé de mort 
subite par rapport aux populations caucasienne et hispanique (29,44). 
 

Une étude a recueilli des données de tous les arrêts cardiaques non traumatiques extrahospitaliers 
survenus à Chicago, et ils ont comparé l’incidence et les taux de survie entre les populations afro-caribéennes 
et caucasiennes. L’incidence de l’arrêt cardiaque était significativement plus élevée dans la population afro-
caribéennes que dans la population caucasienne, et ce dans tous les groupes d’âge. De plus, le taux de survie 
après arrêt cardiaque était significativement meilleur dans la population caucasienne avec un taux de 2,6%, 
contre 0,8% chez dans la population afro-caribéenne (29). 
 

Cette différence était expliquée par le revenu (moins de recours aux soins), suivi de l’éducation (avec 
moins de massage cardiaque externe entrepris par les témoins), et par  la prévalence plus importance de 
l’hypertension artérielle et du diabète dans la population afro-caribéenne (29).  
 
 
 

II- Étiologies des morts subites selon l’âge 
 

Les causes de mort subite ne sont pas les mêmes chez le jeune enfant, chez l’adulte de moins de 35 
ans et celui de plus de 35 ans. En effet, les étiologies diffèrent avec une nette majorité de mort subite sur 
cardiopathie congénitale chez l’enfant, alors que la pathologie coronarienne est prépondérante après 35 ans 
(2). Dans plus de 50% des cas, la mort subite est la première manifestation d’une cardiopathie (3,45).   

 

 II.1) Causes retrouvées chez les nourrissons et enfants de 
moins de 15 ans 
 

Dans une étude présentant les différentes étiologies de mort subite, on retrouve chez les jeunes enfants 
âgés de 0 à 2 ans, une majorité de mort subite sur cardiopathie congénitale (84%), puis de maladies électriques 
primaires (8%) et de myocardite (4%). Chez les enfants âgés de trois à treize ans, on retrouve toujours une 
prédominance des cardiopathies congénitales mais dans une moindre proportion (21%), laissant davantage de 
place à d’autres étiologies comme la cardiopathie hypertrophique (18%), le syndrome du QT long (14%), ou les 
maladies électriques primaires (11%) (46). Enfin, il existe une autre étiologie particulière dans cette population, 
il s’agit des anomalies d’implantation des coronaires. 
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  II.1.a) Les cardiopathies congénitales 

 

Les cardiopathies congénitales s’expliquent en partie par l’exposition durant la grossesse à certains 
éléments tératogènes, comme les infections virales développées chez la mère (cytomégalovirus, rubéole, grippe) 
(47), qui augmentent le risque de maladie cardiaque chez leur enfant (48,49). 
 

Cela concerne aussi l’exposition aux médicaments, comme pour la maladie d’Ebstein, en lien avec 
l’utilisation de lithium pendant la grossesse (50), ou de malformations cardiovasculaires liées à l’exposition à 
des inhibiteurs de l’enzyme de conversion de l’angiotensine (51), ou à certains antiépileptiques (52).  
 

Le tabagisme maternel et le diabète sucré pendant la grossesse sont aussi un facteur de risque 
important du développement de cardiopathies congénitales et peut causer 1,4% de toutes les cardiopathies 
retrouvées à la naissance (53).  

 
Une autre explication concernant la prédominance de cette étiologie se trouve dans les facteurs 

génétiques, en particulier certaines aneuploïdies et mutations génétiques [comme la trisomie 21, qui est 
l’anomalie chromosomique la plus fréquemment associée à une cardiopathie (54), suivie du syndrome de Turner 
(55)]. 

 

II.1.b) Les anomalies des coronaires 

 
Les anomalies des coronaires responsables d’ischémie (par exemple, l’artère coronaire gauche 

naissant ou se jetant dans l’artère pulmonaire) sont extrêmement rares au-delà de la petite enfance. Celles-ci 
peuvent être responsables de mort subite. Ces anomalies d’implantation des coronaires peuvent également ne 
pas être responsable d’ischémie dans l’enfance, mais avoir une évolution maligne, et seront donc parfois 
observées dans des cohortes de sujets plus âgés (56). 

 

II.1.c) Les anomalies électriques primaires  

 

Les maladies électriques primaires, telles que le syndrome du QT long et la tachycardie ventriculaire 
catécholaminergique, sont des causes rares mais significatives de mort subite chez les jeunes de moins de 15 
ans. Elles représentent environ 10 à 15 % des cas de mort subite dans cette tranche d'âge. Ces pathologies se 
caractérisent par des anomalies des canaux ioniques cardiaques, entraînant des arythmies potentiellement 
fatales (57). 
 
 

 II.2) Causes retrouvées chez les adolescents et adultes de 
moins de 35-40 ans 

 
Chez les jeunes adultes de 35 ans et moins, la répartition des étiologies change considérablement.  Les 

cardiomyopathies hypertrophiques et dilatées, ainsi que les anomalies coronariennes sont les étiologies les plus 
fréquentes dans la plupart des séries des sujets de moins 35-40 ans. Viennent ensuite la myocardite, la 
dysplasie arythmogène du ventricule droit et le syndrome du QT long (58).  

 
A noter que dans environ 40% des cas l’étiologie reste inconnue  (56).  
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II.2.a) Les cardiomyopathies  

 
Dans certaines séries les cardiomyopathies peuvent représenter jusqu’à 36% des étiologies de mort 

subite (58,59).  
 

Une étude rétrospective canadienne a retrouvé une autopsie normale chez 83% des enfants de moins 
de 5 ans, alors qu’elle était le plus souvent anormale chez les adolescents et jeunes adultes (72% d’entre eux) 
avec notamment la présence d’anomalies structurelles (60). 
 

Cependant, il est important de noter que chez les jeunes adultes de moins de 35 ans, la cardiomyopathie 
dilatée, qui est une grande cause de mort subite chez les plus de 40 ans, représente une proportion plus faible 
de décès, avec  plutôt une prédominance de cardiomyopathie hypertrophique dans cette population jeune (61). 
 

II.2.b) La coronaropathie  

 

Parmi les morts subites, l’athérosclérose coronarienne est imputable dans 0,7 cas pour 100 000 
personnes-années chez les personnes de moins de 35 ans, contrastant avec un taux de 13,7 cas pour 100 000 
personnes-années chez les personnes de plus de 35 ans (p < 0,001). Il s’agit donc d’une cause non négligeable 
de mort subite chez les sujets jeunes, bien qu’elle occupe une part plus importante dans la population plus âgée  
(33). 

II.2.c) La myocardite  

 

La myocardite est définie comme une maladie inflammatoire du myocarde établie par l’histologie, 
l’immunologie et l’immunohistochimie. La myocardite peut se manifester de plusieurs façons comme une douleur 
thoracique après un épisode viral récent, mais également par un choc cardiogénique ou une mort subite, en 
particulier chez les jeunes, et les sportifs. En présence de cette inflammation (en aigu) ou de la fibrose (en 
chronique), l’activité sportive peut favoriser la survenue de troubles du rythme ventriculaires, raison pour laquelle 
un arrêt complet du sport est obligatoire et fait partie intégrante du traitement de la myocardite (62). 

 
Elle représente environ 7% des étiologies de mort subite chez le sujet de moins de 40 ans (63). 

  

II.2.d) La dysplasie arythmogène du ventricule droit  

 
La dysplasie arythmogène du ventricule droit est caractérisée par un remplacement fibro-graisseux du 

myocarde du ventricule droit avec une expression variable de la maladie qui peut augmenter le risque de mort 
subite, notamment pendant l’effort (64).  

 
Elle représente environ 5% des étiologies de mort subite chez le jeune adulte (63). 
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II.2.e) Les canalopathies    

 

Les canalopathies sont des maladies génétiques qui affectent les canaux ioniques des cellules. Ces 

canaux jouent un rôle crucial dans la génération et la propagation des signaux électriques dans les 

cardiomyocytes. Des mutations dans les gènes codants pour ces canaux peuvent entraîner des troubles du 

rythme que l’on peut retrouver, à titre d’exemple, dans le syndrome de Brugada, dans le syndrome du QT long 

ou dans la tachycardie ventriculaire catécholaminergique. En ce sens, ces affections augmentent le risque de 

mort subite cardiaque, rendant leur diagnostic et traitement essentiels. Les canalopathies représentent environ 

27% des étiologies de morts subites présumées d’origine cardiaque non expliquées (63). 

 

II.2.f) Les toxiques  

 

Enfin, une des particularités qui a pu être retrouvée dans cette population est qu’il existe, selon les 

études, jusqu’à 33% des patients de 20 à 40 ans, qui ont un antécédent d’abus de cocaïne (65). 

 

II.3) Causes retrouvées chez les adultes de plus de 35-40 ans : 
 

Les causes les plus fréquentes retrouvées dans cette catégorie d’âge sont récapitulées ci-après. 
 

II.3.a) La coronaropathie 

 
Concernant la maladie coronaire, il est admis que la proportion des morts subites résultant de la 

coronaropathie est d’environ 80% dans cette population (3). L’infarctus du myocarde est l’une des principales 
causes de mort subite d’origine cardiaque avec une proportion significative dans la population de plus de 40 
ans (2,20). 
 

Dans une cohorte nationale menée au Danemark, portant sur plus de 7 000 décès, la maladie 
coronarienne était la cause la plus fréquente et a été retrouvée chez 36% des cas autopsiés (25).  
 

Des études autopsiques ont révélé qu’une proportion importante (jusqu’à 80%) des personnes atteintes 
de mort subite présentent une rupture de plaque intra-coronarienne, une formation de thrombus, ou les deux, 
qui indiquent un syndrome coronarien aigu récent. De plus, environ 30% de ces mêmes patients ont une cicatrice 
myocardique d’un infarctus du myocarde antérieur, créant ainsi un substrat pour la tachycardie ventriculaire et 
la fibrillation ventriculaire (66). 
 

Enfin, une étude récente menée en 2022 a utilisé une population issue de registres prospectifs du centre 
d'expertise de la mort subite de Paris, débutés en 2005, concernant une population de 7 millions d’habitants en 
région parisienne. Une étiologie à la mort subite a été retrouvée chez 61% des patients, et là encore, la cause 
la plus fréquente chez les plus de 50 ans était la coronaropathie (68,7%), puis les cardiopathies structurelles 
non ischémiques (16,9%) et enfin les maladies rythmiques (9,6%) (67). 
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II.3.b) Les cardiomyopathies hypertrophiques et dilatées 

 

La cardiomyopathie hypertrophique est une affection caractérisée par une hypertrophie anormale du 
muscle cardiaque, pouvant entraîner des troubles du rythme cardiaque mais également une obstruction sous 
aortique du flux sanguin pouvant être à l’origine de mort subite. La cardiomyopathie dilatée est une pathologie 
caractérisée par une dilatation ventriculaire associée à une dysfonction systolique du myocarde (33).  
 

Des études d’autopsie ont montré qu’environ 80% des adultes atteints de mort subite présentent une 
cardiopathie. Parmi les causes retrouvées, 10 à 15% avaient une cardiomyopathie dilatée ou hypertrophique. A 
noter que 5 à 10% avaient un cœur structurellement normal (66). 
 

II.3.c) Le rétrécissement aortique  

 
La sténose aortique est la troisième cause retrouvée après la coronaropathie et les cardiomyopathies 

hypertrophiques et dilatées (68).  
 

Le risque est d’autant plus élevé que le rétrécissement aortique est sévère, qu’il existe une dysfonction 
ventriculaire gauche ou s’il s’accompagne de signes d’insuffisance cardiaque. La sténose aortique sévère 
asymptomatique est à faible risque de mort subite, estimé à environ 1% par an, mais de nouvelles données 
suggèrent que ce chiffre est probablement proche de 5 à 7% (69). 
 

  II.3.d) Le prolapsus valvulaire mitral  

 
Il existe également une association entre le prolapsus de la valve mitrale et la mort subite due aux 

arythmies ventriculaires avec un risque estimé de 0,2 à 1,9%, mais l’incidence est mal définie (70,71) 
 

En effet, une méta-analyse a évalué la prévalence du prolapsus valvulaire mitral à 1,2% dans la 
population générale. Parmi les victimes de mort subite, la cause du décès reste indéterminée chez 22,1% des 
patients, et parmi ce nombre, le prolapsus valvulaire mitral a été observé chez 11,7% d’entre eux, suggérant un 
rôle potentiel du prolapsus mitral dans la survenue de la mort subite (71). 

 

II.4) Causes retrouvées chez les sportifs  
 

Les étiologies de mort subite du sportif se rapprochent de celles des adultes jeunes. Dans une étude 
américaine portant sur des athlètes de 38 sports différents, on a trouvé que les morts subites sont principalement 
dues à une maladie cardiovasculaire (56% des cas), mais les causes comprennent également un traumatisme 
contondant ayant causé des dommages cardiaques (22% des cas), un commotio cordis (3% des cas) et une 
hyperthermie (2% des cas). Parmi les 1 049 décès cardiovasculaires, les causes cardiovasculaires les plus 
fréquentes étaient la cardiomyopathie hypertrophique (36%) et les anomalies coronariennes congénitales (17%)  
(25,72,73). 
 

II.4.a) La cardiomyopathie hypertrophique 

 
Alors que chez les jeunes victimes, l’athérosclérose coronarienne est rare, les anomalies structurelles 

prédisposant à des anomalies rythmiques ou hémodynamiques instables, telles que la cardiomyopathie 
hypertrophique et les anomalies coronariennes sont fréquemment impliquées chez les athlètes (65,74,75). 
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La cardiomyopathie hypertrophique est souvent citée dans la littérature comme la cause la plus 
fréquente de mort subite chez les jeunes athlètes de compétition, représentant plus de 30% des causes 
confirmées de mort subite dans le National Registry of Sudden Death in Athletes aux États-Unis, avec un nombre 
important de cas de mort subite étiquetés comme « cardiomyopathie hypertrophique possible » (8%) (76). 

 

 

II.4.b) Anomalies des artères coronaires 

 
Les anomalies des artères coronaires avec des variations d’implantation et/ou d’évolution, ne sont 

certes pas communes dans la population générale, mais sont surreprésentées dans la mort subite chez les 
athlètes (56). 
 

L’origine anormale des artères coronaires, en particulier une artère coronaire provenant du mauvais 
sinus aortique, est une cause fréquente de mort subite, allant de 7% à 17% des cas de mort subite survenue 
chez l’athlète (77–79). 
 

II.4.c) Dysplasie arythmogène du ventricule droit 

 
La dysplasie arythmogène du ventricule droit comme cause de mort subite est plus fréquente au 

Royaume-Uni (représentant 10% des moins de 35 ans) (79) qu’aux États-Unis, y compris dans les cohortes du 
Registre des morts subites chez les athlètes, et dans les études menées auprès des militaires américains 
(64,80). 
 

A noter que les athlètes atteints de dysplasie arythmogène du ventricule droit sont pour la majorité 
décédés à l’effort et la plupart avaient des antécédents de palpitations et/ou de syncopes (72). 
 

II.4.d) Le commotio cordis 

 
Une étiologie de plus en plus rapportée est représentée par un accident nommé le commotio cordis (il 

s’agit d’un trouble du rythme qui résulte de la percussion du thorax au niveau de la silhouette cardiaque à un 
instant donné du QRS) qui peut être à l’origine d’une fibrillation ventriculaire. Cet accident est de plus en plus 
signalé aux États-Unis et dans le monde (73,81).  
 

II.4.e) La myocardite et les toxiques 

 
Les causes un peu moins fréquentes chez l’athlète comprennent la myocardite et les canalopathies 

(74,82,83). La myocardite représente environ 8% des étiologies de mort subite chez le sportif (84–86).  
 

Parmi les différentes causes de myocardite (allergènes, médicaments, agents toxiques, réaction auto-
immune ou d’hypersensibilité) (87), l’infection virale est l’étiologie la plus fréquente dans les cas de mort subite 
(88). 
 

Enfin, il existe également des facteurs environnementaux et des médicaments améliorant la 
performance qui ont également été liés à la mort subite chez les athlètes (89,90). 
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II.4.f) Les canalopathies  

 
Les canalopathies et troubles électriques primaires chez les sportifs sont souvent des diagnostics 

difficiles à établir en post-mortem, à moins que des protocoles spécifiques soient suivis pour préserver du 
matériel pour les tests génétiques (91). 
 

Des anomalies cardiaques électriques héréditaires primaires sont en cause dans 5% des cas confirmés 
de mort subite dans le registre des États-Unis (77) et moins de 4% chez les athlètes dans des études menées 
au Royaume-Uni (92), en Australie et en Nouvelle-Zélande (63). 
 

 La canalopathie la plus fréquemment impliquée dans la mort subite du sportif est le syndrome du QT 
long. On estime que le syndrome du QT long touche un individu sur 2000 dans la population générale, et la 
prévalence chez l’athlète est de 0,4% (93).  
 

II.4.g) La coronaropathie 

 
Enfin, l’athérosclérose coronarienne est une cause rare mais reconnue de mort subite chez les jeunes 

athlètes, alors qu’elle devient le mécanisme dominant chez les athlètes plus âgés (>60% des cas chez les 
athlètes de plus de 35 ans) (94,95). 
 

Les syndromes coronariens aigus non associés au sport comparativement à ceux associés au sport 
sont nettement plus fréquents (facteur multiplicatif de 18) chez les patients âgés de 35 à 65 ans (96). 

 
 

 

III – Bilan étiologique en cas de mort subite  
 

 III.1) « Sous exploration » des cas de mort subite 
 

Dans un registre français de dix ans, commencé en 2011, plus de 40 000 arrêts cardio-respiratoires 
survenus en milieu extra hospitalier et pris en charge dans l’un des 48 hôpitaux parisiens participants à l’étude 
ont été analysés. Parmi tous les arrêts cardio-respiratoires, 4 314 patients arrivent vivants en réanimation, et 
sur ce nombre, 3 044 décèdent en réanimation dans les 8 à 10 jours. Parmi les patients arrivants vivants à 
l’hôpital, les chercheurs se sont demandés quelles explorations avaient été réalisées dans le service de 
réanimation. Il s’avère que dans cette étude, 1 502 patients n’ont pas été explorés (la « non exploration » était 
définie par l’absence d’électrocardiogramme, d’une échocardiographie et la définition du statut coronaire). Parmi 
les décès, une autopsie en intra-hospitalier avait lieu dans seulement 3,4% des cas, et une prise de sang pour 
recherche toxicologique et prélèvement génétique dans seulement 1,1% des cas (97). 
 

Dans les services de cardiologie, les chercheurs se sont aussi posés cette question. Une étude publiée 
en 2018, a regardé les cas étiquetés « fibrillation ventriculaire idiopathique » parmi toutes les causes de mort 
subite, et ils se sont rendus compte que 40% d’entre elles ne sont pas explorées (98). 
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III.2) Que disent les Guidelines de l’ESC 2022 à propos des 
explorations en cas de mort subite ? 

 
Il faut distinguer deux grandes situations pour le bilan complémentaire : l’arrêt cardiaque récupéré et la 

mort subite avérée. 
 

  III.2.a) En cas d’arrêt cardiaque récupéré 

 
L’utilisation des algorithmes des recommandations ESC 2022 permettent de définir les différentes 

étapes à réaliser afin d’obtenir un diagnostic étiologique (1).  La prise en charge peut être récapitulée de la 
manière suivante (Figure 1) : 
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Figure 1 : algorithme d’évaluation des victimes d’arrêts cardiaques récupérés (1) 

 
ÉTAPE 1 : réalisation d’un électrocardiogramme 12 dérivations et recherche d’une instabilité électrique chez 

le patient.  
 

Existe-t-il un aspect de STEMI ? Existe-t-il une instabilité électrique avec une suspicion 
d’ischémie ? 

 

Si oui, il faut réaliser une coronarographie en urgence (99). 
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En effet, la coronarographie est recommandée pour les patients présentant un infarctus du myocarde avec 

élévation du segment ST. C’est également recommandé en cas d’instabilité électrique après un arrêt cardiaque 
suspect d’être d’origine ischémique. Trois essais contrôlés randomisés n’ont trouvé aucun bénéfice significatif 
à la réalisation d’une coronarographie et d’une angioplastie précoces dans un arrêt cardiaque, s’il n’existe pas 
d’élévation du segment ST ou d’instabilité électrique (99–102). 
 

S’il n’existe pas d’instabilité électrique ou de sus-décalage du segment ST, il faut évaluer les circonstances 
de l’arrêt cardiaque, faire un examen clinique approfondi et une échocardiographie (103). 
 

La réalisation d’un électrocardiogramme per et post réanimation doit être réalisé pour détecter d’éventuelles 
anomalies du rythme cardiaque, telles que des arythmies ventriculaires, des signes d’ischémie ou un intervalle 
QT prolongé (91,104).  

 
La réalisation d’une échocardiographie permet d’établir un premier examen morphologique du cœur et ainsi 

donner des éléments d’orientation sur une éventuelle cardiomyopathie (hypertrophique ou dilatée). Certaines 
pathologies cardiaques n’ont pas de traduction morphologique échographique comme les maladies électriques 
primaires du cœur, mais d’autres cardiomyopathies et notamment certaines ayant une transmission génétique 
peuvent être suspectées dès ce stade (103). 
 

ÉTAPE 2 :  
 

La cause présumée est-elle d’origine cardiaque (après avoir réalisé l’examen clinique, un 
électrocardiogramme et une échocardiographie) ? 

 

Si oui, il faut poursuivre les explorations sur le plan cardiovasculaire, répéter les ECG et prélever dès ce 
stade, deux tubes EDTA sous supervision spécialisée, pour la réalisation d’un dépistage toxicologique et 
génétique (105). En effet, les tests génétiques peuvent identifier une cause à la mort subite en identifiant les 
mutations pathogènes dans les gènes associés à certains phénotypes spécifiques (106).   
 

Si la cause n’est pas présumée d’origine cardiaque, il faut discuter d’un scanner thoracique et cérébral afin 
de s’orienter vers une étiologie pneumologique ou neurologique à cet arrêt cardiaque (135). 
 

 
ÉTAPE 3 :  
 

Existe-t-il des anomalies électriques (telles qu’une pré excitation) ?  
 
Si oui, il s’agit possiblement d’une fibrillation atriale sur terrain de pré excitation (syndrome de Wolff 

Parkinson White) ou d’une maladie électrique primaire (107). 
 

Si non, existe-t-il des anomalies cardiaques structurelles (aspect de cardiomyopathie 
hypertrophique ou dilatée), ou des anomalies valvulaires ?  
 
Si oui, il convient de réaliser une IRM cardiaque avec un rehaussement tardif permettant d’ajouter une 

valeur diagnostique supplémentaire (108). 
 

Si non, il faut réaliser un scanner coronaire (afin d’orienter vers une coronaropathie, une dissection, ou des 
anomalies des coronaires). En cas de suspicion de coronaropathie, on peut réaliser une coronarographie, si 
celle-ci n’a pas été faite au préalable, et discuter de l’imagerie endocoronaire afin d’aider à la caractérisation de 
la plaque mais aussi à la compréhension du mécanisme de la sténose, et de la stabilité de la plaque (109). 
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ÉTAPE 4 :  
 
Si l’IRM, l’électrocardiogramme, la coronarographie ou le scanner cardiaque sont normaux, il faut réaliser 

un électrocardiogramme avec les électrodes hautes (« V1/V2 haut »), au deuxième espace intercostal, à la 
recherche d’un syndrome de Brugada (110). 
 

Si celui-ci est normal, il convient de réaliser un test de provocation avec des inhibiteurs des canaux sodiques 
(test à l’ajmaline) (111), ainsi qu’un test d’effort (112). 

 

 
ÉTAPE 5 :  
 
Si tous ces examens se révèlent négatifs, il faut discuter de l’hypothèse d’un spasme coronaire et réaliser 

un test pharmacologique au méthergin (113).  
 

Si ce dernier test est négatif, alors on peut conclure à une fibrillation ventriculaire idiopathique, qui reste un 
diagnostic d’élimination.  
 

  III.2.b) En cas de mort subite avérée 

 
La prise en charge est différente par rapport aux explorations en cas de mort subite récupérée et peut 

être récapitulée de la manière suivante (Figure 2) : 
 
 

ETAPE 1 :  
 

Tout d’abord il convient de bien reprendre les circonstances du décès, les antécédents personnels et 

familiaux de la victime (5). Il faut ensuite réaliser une autopsie si la cause n’est pas connue, peu importe l’âge, 

et systématiquement si la victime a moins de cinquante ans, même si une cause précise est suspectée (63). La 

réalisation d’un prélèvement à visée toxicologique est également recommandée en cas de mort inexpliquée 

(114). 

Cette analyse peut se faire même si le cœur est retrouvé anormal à l'examen macroscopique et/ou 
microscopique. En effet, la possibilité qu’une drogue illicite ou non ait pu entraîner le décès en agissant comme 
un facteur supplémentaire au substrat anatomique est à concevoir. Cela doit donc être soigneusement considéré 
et une analyse toxicologique est systématiquement réalisée en pratique (104). 
 

Il convient également de réaliser des prélèvements ADN s’il existe une suspicion de maladie héréditaire 

ou de décès inexpliqué, afin de rechercher des mutations génétiques associées à des troubles du rythme 

héréditaires ou des cardiomyopathies pouvant contribuer à la mort subite (92,115–118). 

En effet, des maladies cardiaques d’origine génétique (cardiomyopathie hypertrophique, 

cardiomyopathie dilatée, dysplasie arythmogène du ventricule droit) peuvent être identifiées dans 25 à 49 % 

des cas (119). 
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ETAPE 2 :  

Si l’autopsie permet le diagnostic d’une maladie génétique, il convient de réaliser une évaluation 

cardiaque et un bilan génétique chez les apparentés (120). 

Dans les cas où l’autopsie ne retrouve pas de cause évidente et que l’analyse toxicologique est négative, 

le terme de « mort subite d’origine rythmique » (Sudden Arrythmic Death Syndrom) peut être utilisé. Dans ce 

cas, les maladies électriques primaires sont potentiellement en cause (117,121,122).   

Néanmoins, s’il existe une forte suspicion de maladie héréditaire avec bilan complémentaire négatif, il 

convient de réaliser une évaluation cardiologique et un bilan génétique chez les apparentés (120).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 2 : algorithme pour l’évaluation des victimes de mort subite (1) 
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  III.2.c) Généralités sur l’autopsie 

 
L’autopsie médicale, contrairement à l’autopsie judiciaire, se pratique en cas de mort dite « naturelle », 

sous l’égide du code de la santé publique. Elle sert à confirmer ou infirmer une maladie, voire établir la cause 
du décès. Un médecin en fait la demande à un centre de référence, où un médecin légiste procédera à l’autopsie. 
L’autopsie médicale est soumise à l’accord de la famille, et pratiquée à sa demande ou à celle du médecin. Elle 
peut être refusée, si le défunt avait fait part d’une quelconque opposition de son vivant (ce qui n’est pas le cas 
de l’autopsie judiciaire avec obstacle médico-légal). 

 
 

III.2.d) Déroulement d’un prélèvement génétique  

 

Le prélèvement génétique pour la recherche d'une cardiomyopathie est un processus crucial qui aide à 

identifier les mutations génétiques pouvant être responsables de l’arrêt cardiaque ou de la mort subite. La 

procédure se déroule généralement en plusieurs étapes, allant de la collecte de l'échantillon à son analyse en 

laboratoire. 

Consentement du patient 

Avant de procéder à tout prélèvement génétique, il est indispensable d'obtenir le consentement éclairé 

du patient. Celui-ci doit être informé des objectifs du prélèvement, des bénéfices, des risques, et de la gestion 

des résultats pouvant avoir des conséquences thérapeutiques sur sa santé ou celle de ses proches. Lorsque le 

patient est inconscient, il faut rechercher le consentement auprès de la personne de confiance, de la famille ou 

des proches.  

 

   Collecte de l'échantillon 

La méthode la plus courante pour collecter un échantillon pour une analyse génétique est le 

prélèvement sanguin, bien qu’il soit possible de le réaliser sur tissus. On utilise pour cela deux tubes EDTA. 

Comme pour tout prélèvement biologique, celui-ci se fait dans de bonnes conditions d’asepsie, avec désinfection 

préalable de la zone de prélèvement. Il n’y a pas d’indication de rester à jeun pour le prélèvement.  

 

   Stockage et transport de l'échantillon 

Le sang prélevé est stocké à température contrôlée et transporté au laboratoire pour analyse. Il est 

crucial que l'échantillon reste dans des conditions optimales pour éviter la dégradation de l'ADN. 

 

   Extraction de l'ADN et analyse génétique 

Pour l’analyse finale, l’ADN doit être extrait des cellules. Ce processus comprend la lyse (c’est-à-dire 

rompre les cellules pour en libérer le contenu), puis la séparation (c’est-à-dire que les différents composants 

cellulaires sont séparés pour isoler l’ADN du reste des éléments), et enfin la purification (afin d’éliminer les 

protéines accolées à l’ADN et de n’isoler que le matériel génétique dont on a besoin). 
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L'ADN extrait est ensuite analysé pour identifier les mutations spécifiques associées aux différentes 

formes de cardiomyopathie. Cela peut être réalisé par plusieurs techniques, telles que comme le séquençage 

de nouvelle génération (NGS) ou par réaction en chaîne par polymérase (PCR) (123). 

 

Interprétation des résultats  

Les données obtenues sont interprétées par des généticiens et des cardiologues spécialisés en 

génétique. Ils évaluent les mutations trouvées et déterminent leur pertinence clinique par rapport à la 

cardiomyopathie et/ou les circonstances de décès du patient. Les données de l’enquête familiale sont également 

importantes pour corréler les variants identifiés au laboratoire à la clinique. 

 

Communication des résultats 

Les biologistes rédigent un compte rendu précisant les variations de classe 3, 4 ou 5 qui ont pu être 

identifiées. Ce résultat est communiqué au patient au cours d’une consultation dédiée de génétique. Il existe 

des réunions de génétique dans les différents centres pour discuter des implications des résultats pour le patient 

et sa famille. 

 

  III.2.e) Les causes génétiques pouvant être retrouvées et leur 

rendement  

 

La cardiomyopathie hypertrophique : 

 
Une mutation pathogène peut être identifiée dans 35% à 45% des patients affectés par la maladie et 

jusqu’à 65% lorsque qu’il existe des antécédents familiaux. Parmi les patients ayant un génotype dit « positif », 

environ 70% ont des mutations dans la chaîne lourde de la β-myosine (MYH7) ou la protéine C de liaison de la 

myosine (MYBPC3) (88). 

 

La cardiomyopathie dilatée :  

  

En cas de cardiomyopathie dilatée, une origine génétique familiale est retrouvée dans environ 30% des 
cas (123). Les gènes plus fréquemment impliqués sont le gène TTN (titine), LMNA (lamin A/C), RBM20, FLNC, 
DSP (124).  

 
 
Dysplasie arythmogène du ventricule droit : 

 
La transmission est le plus souvent autosomique dominante avec des mutations pathogènes dans les 

gènes desmosomaux (pour la plupart) codant pour la plakoglobine (JUP), la desmoplakine (DSP), la plakophiline 
(PKP-2), la desmogléine-DSG2 et la desmocolline-DSG2 (112). Concernant le dépistage génétique, celui-ci peut 
donner un résultat positif dans environ 50% des cas familiaux (125). 
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Cardiopathies non structurelles : les canalopathies 

 

Environ 20% des morts subites chez les jeunes restent inexpliquées après une autopsie complète, 
comprenant un examen macroscopique et histologique du cœur ainsi qu’une analyse toxicologique. On parle 
de mort « sine materia ». Une partie de ces morts subites inexpliquées serait en fait due à des maladies des 
canaux ioniques cardiaques (autrement dit, des canalopathies), telles que le syndrome du QT long, le syndrome 
de Brugada, la tachycardie ventriculaire catécholaminergique, et le syndrome du QT court (33) 
 

Le rendement de l'analyse génétique dans le diagnostic des canalopathies cardiaques, telles que le 
syndrome du QT long ou la tachycardie ventriculaire polymorphe catécholergique, est estimé à environ 60 à 80% 
(126). 

 

 

 

III.3) Organisation de la filière « mort subite »    
 

Il est utile de pouvoir identifier, dans les CHU, l’ensemble des acteurs impliqués dans la prise en charge 
et l’exploration des patients présentant une mort subite. Les intervenants étant nombreux, c’est une véritable 
filière qui doit être organisée.  
 

En ce sens, nous avons décidé de constituer un registre rétrospectif des cas de mort subite des neuf 
dernières années sur le CHU d’Amiens afin de connaître les caractéristiques des patients, les explorations 
réalisées et le rendement génétique. La création d’une filière mort subite dédiée pourrait permettre de 
coordonner l’ensemble de la prise en charge.  

 
A titre d’exemple, l'Hôpital Européen Georges-Pompidou (HEGP) à Paris est un centre de référence 

pour la prise en charge de la mort subite. La filière de prise en charge de la mort subite y est bien organisée et 
structurée pour permettre une réponse rapide et efficace, du diagnostic à la prise en charge post-arrêt cardiaque. 

 

IV – Constitution d’un registre rétrospectif et 

recherche des étiologies des morts subites prises 

en charge au CHU d’Amiens  
 

Introduction 
 

La mort subite représente un défi médical majeur, engendrant des conséquences graves pour les 
individus et leurs familles. Les causes de mort subite d’origine cardiaque sont nombreuses et incluent la 
cardiopathie ischémique, les cardiomyopathies, les canalopathies, les cardiopathies congénitales ou encore la 
myocardite (31).  

 
Cependant, il existe des disparités régionales en France avec des étiologies et des facteurs de risque 

propres à la région. Les études montrent que la mortalité cardiovasculaire et la mort subite varient 
significativement d'une région à l'autre. Ces différences sont principalement dues à des facteurs comme la 
répartition inégale des facteurs de risque (par exemple, le tabagisme, l'obésité, l'hypertension artérielle) et les 
inégalités dans l'accès aux soins. 
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Par exemple, la région des Hauts-de-France enregistre des taux de mortalité cardiovasculaire plus 

élevés comparativement à des régions comme l'Île-de-France qui bénéficie d'une meilleure offre de soins et de 
campagnes de prévention plus efficaces (respectivement 285,6 décès contre 183 pour 100 000 habitants) (127).  
 

De plus, il a été montré que le bilan complémentaire n’était pas toujours exhaustif après un arrêt 
cardiaque, notamment en raison de la rapidité de dégradation de l’état clinique du patient ou le manque de 
stabilité de celui-ci. Cela peut donc entraîner des lacunes dans l’identification des causes sous-jacentes. En 
effet, jusqu’à 40% des morts subites ne bénéficient pas d’un bilan complémentaire complet, laissant sans 
réponse la cause potentielle du décès (128).  

 
C’est pourquoi nous avons étudié une cohorte de patients ayant présenté une mort subite suspectée 

d’être d’origine cardiaque prise en charge au CHU d’Amiens, afin d’en établir la cause et d’étudier l’exhaustivité 
du bilan réalisé.  

 
Cette recherche au CHU d'Amiens ambitionne de contribuer non seulement à la compréhension locale 

de la mort subite mais également à l'enrichissement des connaissances globales dans ce domaine, afin 
d'améliorer la qualité des soins prodigués. 
 

Matériel et méthodes 
 

Design de l’étude  

  Il s’agit d’une étude rétrospective incluant tous les patients de moins de 65 ans pris en charge au CHU 

d’Amiens entre mai 2014 et mai 2023 pour un arrêt cardiaque extra-hospitalier. Les patients présentant un arrêt 

cardiocirculatoire de cause extracardiaque (intoxication médicamenteuse volontaire, détresse respiratoire aigüe 

sur exacerbation de BPCO, accident de la voie publique…) ont été exclus.  

 

Objectifs de l’étude  

Les objectifs de l’étude étaient de recueillir les caractéristiques des patients dans notre population locale 
ainsi que les examens réalisés tout au long de la prise en charge afin d’obtenir l’étiologie de la mort subite et 
d’étudier l’exhaustivité du bilan réalisé. 
 

Variables étudiées 

Les données collectées comprennent tout d’abord les caractéristiques démographiques des patients 
telles que l'âge, le sexe, mais également les antécédents personnels et familiaux, les traitements à domicile, 
l'indice de masse corporelle (IMC), les facteurs de risque cardiovasculaires (hypertension artérielle, statut 
tabagique, présence d’un diabète), la prise de cannabis, et l’éthylisme chronique.  
 

Nous avons collecté les données concernant les circonstances de l’évènement (au repos ou à l’effort), 
le rythme de l'arrêt cardiaque (choquable ou non), ainsi que l'heure de survenue. Le matin était défini par un 
arrêt cardiaque survenu entre 6h et 13h, l’après-midi entre 13h et 22h et la nuit s’il est survenu entre 22h et 6h. 
Les aspects liés à la prise en charge initiale (nombre de chocs électriques, utilisation d’adrénaline, utilisation 
d’amiodarone), la durée de no flow et de low flow ont également été collectés.  
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Nous avons ensuite recueilli les éléments liés à la prise en charge en réanimation ou en unité de soins 
intensifs ; réalisation d’une hypothermie thérapeutique, électrocardiogramme initial, données 
échocardiographiques initiales, données coronarographiques, présence de toxiques, fonction rénale selon la 
classification KDIGO, troponinémie d’entrée, score IGS2, complications et nombre de décès survenus en service 
de soins critiques. Nous avons ainsi noté l’ensemble des diagnostics établis à ce stade de la prise en charge 
grâce aux examens complémentaires réalisés.  

 
Puis, la prise en charge en secteur conventionnel comprenant le contrôle ECG, le contrôle 

échocardiographique, l’IRM cardiaque, la coronarographie si celle-ci n’avait pas été faite en réanimation, les 
éventuels tests pharmacologiques (notamment à l’ajmaline), les complications au cours du séjour, l’éventuelle 
implantation d’un Défibrillateur Automatique Implantable (DAI), et la durée de séjour ont été recherchés. Comme 
précédemment, nous avons recueilli les diagnostics qui ont pu être établis à ce stade, grâce aux examens 
complémentaires supplémentaires.  

 
Enfin, le suivi à long terme a également été étudié avec les résultats de l’analyse génétique, si celle-ci 

avait été réalisée, les tests pharmacologiques faits à distance, l’évaluation familiale, la date de la dernière 
consultation et les évènements cardiologiques survenus pendant le suivi. Nous avons ainsi pu établir le nombre 
de diagnostics finaux relevés dans cette cohorte.  
 
 

Définitions  

  
La classification KDIGO (Kidney Disease: Improving Global Outcomes) est définie comme ce qui suit : 

insuffisance rénale KDIGO I si augmentation de la créatinémie entre 1,5 et 1,9 fois la base du patient, ou 
créatinémie supérieure à 26,5 umol/L, KDIGO 2 si augmentation de la créatinémie entre 2 et 2,9 fois la base, et 
enfin KDIGO 3 si plus de 3 fois la base de la créatinémie ou si la créatinémie est supérieure à 356 umol/L (129).  

 
Les patients porteurs d’une cardiopathie ischémique ont été classés en « ischémie aiguë » ou en 

« ischémie chronique ». Dans le cas des occlusions aiguës, les patients ont également été classés en 
monotronculaire, bitronculaire, ou tritronculaire.  
 

L’occlusion aiguë était définie par l'obstruction complète et soudaine d'une artère coronaire, identifiée 
lors d'une coronarographie par l'absence de flux distal dans le segment artériel concerné. L’occlusion 
coronarienne chronique était définie par la présence d'une obstruction complète de la lumière d'une artère 
coronaire depuis une période prolongée. La coronarographie permettait de distinguer une lésion coronarienne 
aiguë d’une lésion chronique en se basant sur les caractéristiques angiographiques, la morphologie de 
l'occlusion, la présence de thrombus, le flux collatéral et les données cliniques associées (130,131).  

 
La dysfonction systolique gauche est définie par l'incapacité du ventricule gauche à éjecter une quantité 

adéquate de sang dans la circulation systémique, définie par une fraction d'éjection inférieure à 50% (132). 
 

Pour les résultats des analyses génétiques, nous avons colligé les variants de signification indéterminée 
(classe III), probablement pathogènes (classe IV), et pathogènes (classe V). L’exploration endocavitaire  
électrophysiologique permet de diagnostiquer des troubles du rythme et de conduction cardiaque (133). 

 
En ce qui concerne les étiologies colligées dans cette étude après la réalisation des examens 

complémentaires, nous avons retrouvé les pathologies suivantes et nous avons précisé leur définition comme 
ce qui suit :  
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Le syndrome de Brugada qui est une maladie héréditaire dont le diagnostic repose sur l'apparition 
spontanée ou provoquée par un test pharmacologique (test à l’ajmaline, qui est un bloqueur des canaux 
sodiques), de l'élévation du segment ST dans les dérivations V1 à V3 (134).  

 
La cardiomyopathie dilatée définie par une dilatation du ventricule gauche et une dysfonction systolique qui 

ne peuvent être expliquées par des conditions de charge anormale (hypertension, valvulopathie) ou par une 
coronaropathie. Le diagnostic se base sur les résultats d'échocardiographie ou d'IRM cardiaque (135). 

 
La cardiomyopathie hypertrophique, maladie génétique caractérisée par une hypertrophie du myocarde, 

souvent asymétrique, qui n’est pas due à une autre anomalie telle que l'hypertension artérielle ou le 
rétrécissement aortique. Le diagnostic repose sur les mesures d'épaisseur du myocarde via l’échocardiographie 
ou l’IRM cardiaque (59). 

 
La myocardite, qui est une inflammation du myocarde dont le diagnostic est basé sur des critères cliniques, 

des anomalies ECG, des marqueurs inflammatoires, et l’IRM cardiaque (critères de Lake Louise) (136). 
 
La cardiopathie ischémique caractérisée par un rétrécissement du calibre des artères coronaires 

(secondaire à l’athérosclérose) dont le diagnostic est retenu selon des antécédents cliniques, des tests d'effort, 
des ECG, l'imagerie coronarienne (coronarographie, coroscanner) et parfois l’IRM cardiaque (137). 

 
La tachycardie ventriculaire catécholaminergique, trouble du rythme héréditaire caractérisé par une 

tachycardie ventriculaire polymorphe ou bidirectionnelle induit par le stress ou l'exercice, avec un diagnostic 
confirmé à l’aide des tests génétiques et d’un ECG d'effort (138). 

 
Le QT long acquis ou congénital qui est caractérisé par un allongement de l'intervalle QT, dont le diagnostic 

repose sur la mesure de celui-ci sur un ECG (avec un seuil retenu de 480 ms chez la femme et de 470 ms chez 
l'homme), sur une épreuve d’effort (avec mesure du QT à la 4e minute de récupération) et pouvant inclure des 
tests génétiques (139). 

 
La cardiopathie valvulaire qui inclut toute pathologie affectant les valves cardiaques, entraînant une 

régurgitation ou une sténose valvulaire. Le diagnostic repose sur l'auscultation clinique, l'échocardiographie, et 
parfois l’imagerie avancée (ETO, IRM cardiaque) (140). A noter que dans notre étude, il fallait que la 
valvulopathie possède des critères de sévérité et de retentissement cardiaque pour être considérée comme à 
l’origine d’une mort subite, ou alors qu’il existe un prolapsus valvulaire mitral. 
 

Le spasme coronaire, qui correspond à une constriction transitoire des artères coronaires. Le diagnostic est 
souvent confirmé par des tests de provocation tels que l'administration intracoronaire de méthergin (141). 

 
La fibrillation ventriculaire idiopathique, qui est un diagnostic d’exclusion, nécessite au préalable d’exclure 

les causes structurelles, les canalopathies, les causes métaboliques et toxicologiques. Les examens 
indispensables à réaliser avant de pouvoir retenir cette étiologie sont donc une biologie avec analyse de toxiques, 
un ECG (comprenant les dérivations hautes), un coroscanner ou une coronarographie, une surveillance scopée 
ou un holter, une épreuve d’effort, une échocardiographie et un test pharmacologique (103,128,142). Si les 
examens étaient incomplets, alors il n’y avait pas d’étiologie retenue.  
 

Analyse statistique  

Les analyses statistiques ont été réalisées à l'aide du logiciel Excel. Les moyennes, écart-types, 
médianes, quartiles, ont été calculés pour les variables continues afin de fournir une description de la population 
étudiée et de leur prise en charge dans les différents secteurs de soin. 
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Cadre éthique   

Cette étude a été menée conformément aux principes éthiques de la Déclaration d'Helsinki. Le 
protocole a été approuvé par la Direction de la Recherche Clinique et de l’Innovation.  
 

Résultats  

Population étudiée  

Trois cents quatre-vingt-un patients étaient éligibles. Deux cent cinquante-sept patients ont été exclus ; 
73 sont décédés au service d’accueil des urgences, 67 sont décédés d’un arrêt cardiaque de cause respiratoire 
(arrêt sur bronchospasme, exacerbation de BPCO, fausses routes, asthme aigu grave, syndrome de détresse 
respiratoire aigu), 27 des suites d’une tentative d’autolyse (pendaison, intoxication médicamenteuse volontaire), 
13 à cause d’une intoxication non volontaire (éthylique, médicaments), 15 de causes neurologiques (AVC, 
hémorragie sous arachnoïdienne, hydrocéphalie, état de mal épileptique), 12 dans des accidents de la voie 
publique (accident de la circulation, noyade, chute avec polytraumatisme, crush syndrome, électrocution), 12 
de causes digestives (ischémie mésentérique, choc hémorragique digestif), cinq de causes infectiologiques 
(pneumopathies, choc septique urinaire), et 33 d’une autre cause (acidocétose, hypokaliémie sur anorexie, pose 
de cathéter, désinsertion de ligne de dialyse…). Finalement, 124 patients ont été inclus dans l’étude (Figure 3).. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figure 3 : Flow chart de la population étudiée 
 

Caractéristiques des patients  

 
Les patients étaient âgés de 13 à 61 ans. La moyenne d’âge était de 45.7 ans (±11.1). Il existait une 

prédominance masculine, avec un total de 83 hommes (66.9%). La présence d’antécédents personnels 
concernait 87 patients (70.1%) dont 44 (35.5%) étaient d’origine cardiologique.  

 
Neuf patients (7.3%) présentaient des pathologies thyroïdiennes, dix (8%) avaient des antécédents 

neurologiques, 14 (11.3%) des antécédents gastro-entérologiques, 28 (22.6%) des antécédents 
pneumologiques, six (4.8%) des antécédents oncologiques, et trois (2.4%) des antécédents rénaux.  
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La présence d’antécédents familiaux cardiologiques au premier ou au second degré concernait 21 
patients (16.9%). Parmi eux, dix (8%) avaient des antécédents familiaux de mort subite, six (4.8%) de 
cardiopathie ischémique, un de cardiopathie dilatée (0.8%), un de pacemaker (0.8%), et trois d’insuffisance 
cardiaque (2.4%).  
 

L’IMC variait de 16 à 40.1 kg/m², pour une moyenne de 25.5 (± 5.1). Il y avait dix diabétiques connus 
(8%), 35 éthyliques chroniques (28.2%), 70 tabagiques actifs ou sevrés depuis moins d’un an (56.4%), 14 
fumeurs de cannabis (11.3%), et 32 (25.8%) hypertendus. En regroupant ces données, il y avait donc 78 patients 
(62.9%) qui présentaient au moins un facteur de risque cardiovasculaire (Tableau 1). 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Tableau 1 : Caractéristiques des patients 
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Caractéristiques de l’évènement  

 
Dans 74.2% des cas (92 patients), l’arrêt cardiaque survenait au repos. Le rythme était choquable avec 

une fibrillation ventriculaire dans 84.7% des cas soit 105 patients. L’arrêt cardiaque est survenu chez 54 patients 
(43.6%) le matin (entre 6h et 13h), chez 39 patients (31.4%) l’après-midi (entre 13h et 22h), chez 15 patients 
(12%) la nuit (entre 22h et 6h). 

 
La délivrance de chocs électriques allait de 0 et 15 chocs, pour une moyenne de 3.4 chocs délivrés (± 

3.2).  L’injection d’adrénaline a concerné 77 patients (62%), et allait de 0 à 17 mg, pour une moyenne de 3.06 
mg (±3.6).  Enfin, 43 patients ont reçu de l’amiodarone (34.6%).  
 

Le no flow était en moyenne de 4.14 minutes (±5.02), de 0 à 32 minutes, tandis que le low flow était en 
moyenne de 25.3 minutes (±18.8), de 2 à 90 minutes (Tableau 2).  

 
 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Tableau 2 : Caractéristiques de l’évènement 
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Prise en charge en réanimation ou aux soins intensifs cardiologiques 

 

Quatre-vingts patients (63.7%) ont bénéficié d’une hypothermie thérapeutique. Le score IGS2 allait de 
19 à 97 avec une moyenne à 51.8 (±18.6).  
 

L’ECG initial était normal chez 16 patients (13.8%). Il retrouvait des anomalies du segment ST à type 
de sus décalage chez 36 patients (31%) et à type de sous décalage chez 13 patients (11.2%). Le QT était 
allongé chez six patients (5.2%). A distance de l’évènement, après élimination des facteurs aigus, il n’y a que 4 
patients qui avaient véritablement un QT long comme étiologie de mort subite.  
 
 L’échocardiographie était normale chez 16 patients (14.1%), tandis qu’elle retrouvait une dysfonction 
ventriculaire gauche chez 70 patients (61.9%). Le ventricule gauche était décrit comme dilaté chez 17 patients 
(15%) et hypertrophié dans 6 cas (5.3%). Certaines anomalies dimensionnelles du ventricule gauche étaient 
régressives, liées à l’œdème et la sidération myocardique post arrêt cardiaque.  
 

En effet, sur les 17 patients ayant un ventricule gauche dilaté, dix étaient vivants à la sortie de la 
réanimation et ont pu être réévalués échographiquement, avec une régression de la dilatation ventriculaire 
gauche chez quatre patients. Concernant les six autres patients avec un ventricule gauche dilaté, trois d’entre 
eux étaient des cardiomyopathies dilatées et trois étaient des dilatations secondaires à une cardiopathie 
ischémique. Parmi les patients présentant un myocarde hypertrophié, deux étaient en lien avec une 
cardiomyopathie hypertrophique, deux en lien avec des conditions de charge anormales (rétrécissement 
aortique serré, hypertension artérielle non contrôlée), et deux correspondaient à de l’œdème myocardique qui 
a régressé.  
 

Enfin, trois patients présentaient une valvulopathie sévère à l’échographie (deux insuffisances mitrales 
sévères, et une poly-valvulopathie à type de rétrécissement aortique serré associé à rétrécissement mitral serré 
et une insuffisance tricuspidienne massive).  
 

Parmi les 124 patients admis en réanimation ou en soins intensifs cardiologiques, 95 ont bénéficié d’une 
coronarographie (76.6%). Chez 36 patients (37.9%), celle-ci était normale. On retrouvait une occlusion aiguë 
dans 55 cas (57.9%), avec une lésion monotronculaire chez 25 patients (26.3%), des lésions bitronculaires dans 
21% des cas (n=20) et des lésions tritronculaires dans 10.5% des cas (n=10). Il existait une occlusion chronique 
à la coronarographie chez quatre patients (3.2%).  

 
D’un point de vue biologique, dans 12.4% des cas, un ou plusieurs des toxiques urinaires dosés 

(benzodiazépines chez les patients qui n’ont pas bénéficié d’une induction, cannabis, antidépresseurs 
tricycliques, cocaïne, amphétamine) étaient positifs. Dans 58% des cas, la première biologie retrouvait une 
fonction rénale normale, tandis que l’insuffisance rénale aiguë KDIGO III intéressait six patients (4.8%). La 
troponinémie était normale dans 14 cas soit 11.6% des patients. Elle était supérieure à dix fois la normale chez 
76 patients (62.8%).  
 

Trente et un patients (25%) ont présenté des événements cardiologiques pendant leur séjour : 13 
patients se sont compliqués d’un choc cardiogénique (10.5%), quatre patients ont présenté un orage rythmique 
(3.2%), deux patients sont passés en bloc atrio-ventriculaire complet (1.6%), 15 patients sont passés en 
fibrillation atriale (12%), cinq patients ont présenté une récidive d’arrêt cardio-respiratoire (4%), et trois d’entre 
eux ont présenté une complication liée à la procédure de coronarographie à type de dissection coronaire (2.4%).   

 
Trente-trois patients ont eu des complications neurologiques (26.6%), 42 des complications infectieuses 

(26.6%), et six des complications vasculaires (4.8%).  Un recours à l’ECMO a été retenu chez neuf patients soit 
7.3% des arrêts cardiaques. Cinquante-sept patients sont décédés (46%) pendant le séjour en réanimation ou 
en soins intensifs (Tableau 3).  
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Tableau 3 : Evaluation initiale en réanimation ou en soins intensifs cardiologiques 
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Sur les 124 patients admis en réanimation/USIC, 67 (54%) des étiologies avaient été établies grâce au 
bilan complémentaire initial (ECG, échocardiographie, coronarographie). Parmi les étiologies, on retrouvait 
essentiellement une cardiopathie ischémique chez 59 patients (47.6%), dont 55 (44.4%) présentaient une 
occlusion aiguë à la coronarographie tandis que quatre (3.2%) patients présentaient une occlusion chronique. 
Trois patients avaient une cardiopathie valvulaire sévère (2.4%), dont deux insuffisances mitrales sévères et 
une polyvalvulopathie (rétrécissement aortique serré, rétrécissement mitral serré et insuffisance tricuspide 
massive). Une cardiopathie congénitale complexe déjà connue était en cause chez deux patients (1.6%) (une 
maladie d’Ebstein et une transposition des gros vaisseaux). Deux patients présentaient une cardiomyopathie 
dilatée à coronaires saines (1.6%), et un patient une cardiomyopathie hypertrophique (0.8%), retrouvées à 
l’échographie (Tableau 4).  

 
Dans le sous-groupe des 57 patients décédés, l’étiologie avait été établie chez 38 patients (66,6%). 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Tableau 4 : Conclusions phénotypiques à l’issue du séjour en réanimation  
  

Prise en charge en secteur de cardiologie conventionnelle  

Soixante-sept patients (54%) ont été pris en charge en cardiologie.  
 
La réévaluation échocardiographique a permis de diagnostiquer une cardiomyopathie hypertrophique 

(0.8%) non vue précédemment et une insuffisance mitrale (0.8%) réévaluée comme sévère. La répétition des 
ECG a permis de diagnostiquer un syndrome de Brugada.  

 
La coronarographie a été pratiquée chez quatre patients supplémentaires, permettant de diagnostiquer 

deux spasmes coronaires et deux cardiopathies ischémiques aiguës.  
 
L’IRM a été réalisée chez 43 patients (64.2%). Elle était normale chez 17 patients (39.5%). Elle retrouvait 

des séquelles de nécrose dans 15 cas (34.9%). Ces 15 patients ont eu une coronarographie mais dans quatre 
cas, celle-ci s’était révélée normale, dans huit cas elle retrouvait une occlusion aiguë, et dans trois cas une 
occlusion chronique. Il existait des anomalies compatibles avec le diagnostic de myocardite chez trois patients 
(7%), dont deux aiguës (4.7%) et une séquellaire (2.3%). De plus, deux cardiomyopathies dilatées ont été 
diagnostiquées en IRM du fait d’une échogénicité médiocre en échocardiographie (1.6%), permettant d’établir 
le diagnostic.  
 



49 

 

Le test à l’ajmaline a été réalisé chez trois patients : un était positif (permettant de retenir un syndrome 
de Brugada supplémentaire) et deux étaient négatifs (permettant in fine de poser le diagnostic de fibrillation 
ventriculaire idiopathique chez les deux patients concernés).  

 
Treize patients (17.9%) ont présenté des évènements pendant leur séjour en cardiologie, dont 3% 

étaient d’ordre cardiologique.  
 
La durée du séjour en cardiologie conventionnelle allait de 1 à 44 jours, avec une médiane de 9 jours 

(5-12) (Tableau 5). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Tableau 5 : Évaluation en secteur conventionnel de cardiologie 
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Pendant le séjour en hospitalisation conventionnelle, l’étiologie de l’arrêt cardiaque a pu être établie 
chez 19 patients supplémentaires (15.3%) (notamment grâce à la réalisation de l’IRM cardiaque ou de tests 
pharmacologiques). Ainsi, nous avons pu diagnostiquer six cardiopathies ischémiques (4.8%) supplémentaires ; 
deux (1.6%) avec une occlusion aiguë d’un vaisseau à la coronarographie réalisée après le séjour en 
réanimation, et quatre (3.2%) par la présence d’une séquelle de nécrose à l’IRM cardiaque. L’IRM a également 
permis de faire le diagnostic de trois myocardites (2.4%) (deux aiguës et une séquelle), mais aussi de deux 
cardiomyopathies dilatées (1.8%), et une cardiomyopathie hypertrophique (0.8%), déjà suspectée à 
l’échocardiographie. Une cardiopathie valvulaire sur insuffisance mitrale sévère (0.8%) a été diagnostiquée suite 
à la réévaluation échographique. Deux patients (1.6%) ont été diagnostiqués d’un syndrome de Brugada (un 
grâce au test à l’ajmaline, et un grâce à l’apparition d’un aspect typique de Brugada de type 1 lors de la répétition 
des électrocardiogrammes). Deux spasmes coronaires (1.6%) ont été diagnostiqués en coronarographie (un 
sur prise de cocaïne, et un de la coronaire droite ayant cédé sous risordan en per procédure). Enfin, deux 
patients (1.6%) avaient, en plus du bilan morphologique, bénéficié d’un test à l’ajmaline négatif permettant de 
retenir le diagnostic de « fibrillation ventriculaire idiopathique » (Tableau 6).  

  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Tableau 6 : Conclusions phénotypiques à l’issue en cardiologie conventionnelle 
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Suivi à long terme  

 
Parmi l’ensemble des patients, une analyse génétique a été réalisée chez 29 patients (23.4%). Elle a 

retrouvé des variants de classe III chez six patients (4.8%) (trois dans le gène SCN5A, un dans le gène DSC2, 
un dans le gène MYH7, et un dans le gène RyR2). Des variants de classe IV ont été retrouvés chez deux 
patients (1.6%), tous les deux dans le gène SCN5A (déjà diagnostiqués d’un Brugada précédemment). Les 
mutations délétères de classe V ont été, quant à elles, retrouvées chez trois patients (2.4%) : un dans le gène 
LMNA (chez un patient avec une cardiomyopathie dilatée diagnostiquée en échographie mais dont l’analyse 
génétique était en cours), un dans le gène RyR2 [(qui a permis rétrospectivement d’établir le diagnostic de 
tachycardie ventriculaire catécholaminergique (alors qu’un syndrome du QT long était suspecté initialement)], 
et un dans le gène KCNQ1 (chez un patient pour lequel un syndrome du QT long était déjà diagnostiqué). 

 
Onze tests à l’ajmaline (16.4%) supplémentaires ont été réalisés à distance de l’évènement, en plus 

des trois déjà réalisés (4.5%) sur les 67 patients vivants à la sortie des soins critiques. Deux tests se sont révélés 
positifs, permettant d’établir deux syndromes de Brugada supplémentaires. Neuf tests se sont révélés négatifs, 
ce qui a finalement permis de conclure à un diagnostic de fibrillation ventriculaire idiopathique chez ces patients 
dont le reste du bilan était complet et négatif. Pour rappel, afin de parler de « fibrillation ventriculaire 
idiopathique », il faut avoir bénéficié d’un bilan complémentaire ne retrouvant pas de cardiopathie structurelle, 
de coronaropathie, de cardiopathie valvulaire ou de maladies électriques primaires (Tableau 7). 

 
Au cours du suivi à long terme, 15.3% des diagnostics, soit 19 patients, ont été établis en plus de ceux 

déjà connus notamment grâce à la réalisation de tests pharmacologiques faits à distance, et par l’analyse 
génétique. Il y a eu deux diagnostics de Brugada (1.6%) supplémentaires diagnostiqués à l’aide de test 
pharmacologique fait à distance, et une cardiomyopathie dilatée d’origine génétique (0.8%) (avec mutation 
LMNA). Trois tachycardies ventriculaires catécholaminergiques (2.4%) ont également été établies : une avec 
une mutation délétère dans le gène RyR2 et deux diagnostiquées en épreuve d’effort mais avec recherche 
génétique négative ou retrouvant un variant de classe III. Quatre syndromes du QT long ont été établis dont une 
seule analyse génétique a été positive avec mutation KCNQ1. Les autres syndromes du QT long avaient des 
analyses génétiques négatives et ont été diagnostiqués après bilan complémentaire (holter ECG, épreuve 
d’effort). Enfin, neuf fibrillations ventriculaires idiopathiques ont été diagnostiquées à distance grâce à la 
réalisation des tests pharmacologiques (qui se sont révélés négatifs) (Tableau 8).  
 

Au total, 40 patients (59.7%) ont bénéficié de l’implantation d’un défibrillateur automatique implantable 
(DAI). Lors du suivi, les évènements cardiologiques ont concerné 20 patients (29.9%). Parmi les évènements, 
on note la survenue d’une infection de boitier (1.5%), de deux chocs appropriés (4.5%) et de quatre chocs 
inappropriés (6%). Un patient a bénéficié d’une greffe cardiaque (1.5%). Il y a eu un déplacement ou 
dysfonctionnement de sonde chez deux patients (3%). Enfin, on note également la présence d’un thrombus 
intra ventriculaire gauche chez deux patients (3% des cas), et de choc cardiogénique ou récidive d’arrêt 
cardiaque chez trois patients (4.5%). 

 
En ce qui concerne les derniers contrôles en consultation, la majorité des patients a un suivi qui remonte 

à moins d’un an, avec une médiane de 7.5 mois [5-14]. 
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Tableau 7 : évaluation à long terme 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 

Tableau 8 : conclusions phénotypiques à distance 
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Conclusions phénotypiques  

 
Au total, le diagnostic étiologique a été obtenu pour 105 patients (84.7%) grâce au bilan complémentaire 

réalisé en réanimation, en cardiologie puis au cours du suivi. L’étiologie exacte n’est pas connue chez 19 patients 
(15.3%) du fait d’un bilan paraclinique incomplet, à cause de l’instabilité du patient ou de son décès prématuré 
entraînant l’impossibilité de réaliser l’intégralité des examens complémentaires. Ces cas sont à distinguer des 
fibrillations ventriculaires idiopathiques qui constituent un véritable diagnostic, que l’on retient après un bilan 
complémentaire négatif complet.  

 
Après ce bilan exhaustif, il existe finalement dans notre population une nette prédominance de mort 

subite sur cardiopathie ischémique. Cela concerne en effet 65 patients (52.2%). La cardiomyopathie dilatée a 
été mise en cause chez cinq patients (4%), alors que la cardiomyopathie hypertrophique a concerné deux 
patients (1.6%). Le syndrome du QT long a été retenu chez quatre patients (3.2%), le syndrome de Brugada a 
été le diagnostic final chez quatre patients (3.2%), et la tachycardie ventriculaire catécholaminergique l’a été 
chez trois patients (2.4%). La myocardite, quant à elle, a concerné trois patients (2.4%) (deux aiguës et une 
séquelle), tandis que la mort subite sur terrain de cardiopathie congénitale a concerné deux patients (1.6%). La 
fibrillation ventriculaire idiopathique a été retenue chez 11 patients (8.9%). Enfin, le spasme coronaire a été mis 
en cause chez deux patients (1.6%) et une cardiopathie valvulaire chez quatre patients (3.2%). La répartition 
des causes est récapitulée figure 4. 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figure 4 : répartition des étiologies des morts subites prises en charge au CHU d’Amiens entre mai 2013 et 
mai 2023 
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Discussion 
 

 

 Principaux résultats et comparaison avec la littérature  
 

L'objectif de cette étude était de déterminer les étiologies les plus fréquentes de mort subite sur les neuf 
dernières années au CHU d’Amiens, ainsi que d’étudier l’exhaustivité du bilan complémentaire.  

 
Au total, 84.7% des diagnostics ont pu être établis grâce au bilan complémentaire avec des résultats 

montrant une nette prédominance de cardiopathies ischémiques, représentant 65 des 124 cas étudiés (52.2%) 
des étiologies retrouvées, suivies des canalopathies (syndrome de Brugada, tachycardie ventriculaire 
catécholaminergique, et le syndrome du QT long), représentant 8.8% des étiologies dans notre cohorte. 
Viennent ensuite les cardiomyopathies (dilatées et hypertrophiques) retrouvées chez 5.6% des patients, la 
cardiopathie valvulaire pour 3.2% des patients et la myocardite pour 2.4% des patients 

 
Ces résultats sont concordants avec ce qui est retrouvé dans la littérature, avec une prédominance de la 
cardiopathie ischémique pour environ 70% des étiologies de mort subite, suivie des cardiomyopathies pour 
environ 10% des étiologies, puis des canalopathies pour 5 à 10%, et enfin les autres causes telles la myocardite, 
ou le spasme coronaire (143). 

 
Plus de la moitié des diagnostics étaient d’ores et déjà établis en réanimation (54%), tandis qu’une 

minorité (15.3%) étaient faits à distance de l’évènement aigu. Si on applique nos résultats à la littérature, jusqu’à 
40% des morts subites ne sont pas explorées. Dans notre cohorte, c’est 15.3% des patients qui n’ont pas eu 
l’ensemble des explorations complémentaires recommandées, en lien avec l’état clinique du patient empêchant 
de réaliser l’intégralité du bilan complémentaire (notamment l’IRM cardiaque ou un test pharmacologique).  

 
 

 
Forces et limites de l’étude  

 
Une des forces de l’étude est l’analyse génétique qui possède une place non négligeable chez les 

patients chez qui on découvre une cardiopathie structurelle en échographie, ou chez qui on suspecte une 
maladie électrique primaire. Cependant, la découverte de variants génétiques de signification incertaine (classe 
III) peut poser des défis en termes de conseil génétique et de prise en charge clinique. Une autre force est la 
longévité du suivi permettant de suivre l’évolution des patients au cours des années.  
 

Cette étude comporte également des limites. Elle est monocentrique et rétrospective, et n’a inclus que 
les cas de mort subite chez des patients âgés de moins de 65 ans. Certains tracés ECG n'étaient pas disponibles 
dans le logiciel utilisé dans notre centre, nous obligeant à se fier à l’interprétation présente dans le compte rendu 
d’hospitalisation des différents services ayant reçu le patient. C’est un facteur qui peut influencer la précision du 
diagnostic. De plus, trois patients n’ont pas pu bénéficier d’une IRM cardiaque en raison d’une contre-indication 
ou d’une claustrophobie. L’étude comporte 124 patients, qui est un faible échantillon, pouvant affecter la 
représentativité des résultats. Enfin, l’analyse génétique pouvait être discutée chez vingt-deux patients 
supplémentaires, y compris en post mortem et aurait peut-être permis de faire des diagnostics supplémentaires 
mais aussi de dépister un apparenté. En effet, certains patients sont décédés tôt dans la prise en charge et n’ont 
pas pu bénéficier d’une analyse génétique, ou bien celle-ci a été refusée, laissant donc parfois inconnue la 
cause du décès, et son hérédité potentielle.  

 
 
 

 



55 

 

 Importance de l’analyse génétique et absence de structure dédiée 
 

Au CHU d’Amiens, il n'existe actuellement pas d'organisation spécifique pour le prélèvement génétique 
des patients victimes de mort subite en contexte pré-hospitalier ou en réanimation. Cette absence de structure 
dédiée limite la possibilité d'effectuer des analyses génétiques systématiques dans ces situations, ce qui pourrait 
permettre d’identifier les causes sous-jacentes et prévenir d'autres événements similaires au sein des familles 
à risque. 

 
L'absence d'analyse génétique en situation aiguë dans le cas des morts subites est principalement liée 

à plusieurs contraintes, notamment juridiques, éthiques, et techniques. En effet, la législation sur la bioéthique 
dans de nombreux pays, comme la France (loi n° 2011-814 du 7 juillet 2011 relative à la bioéthique), impose 
des conditions strictes sur la réalisation des tests génétiques, nécessitant le consentement éclairé du patient ou 
de sa famille, ce qui est difficile voire impossible à obtenir en situation de mort subite. Les tests génétiques sont 
encadrés par des régulations qui visent à protéger la confidentialité des données génétiques, à prévenir la 
discrimination génétique, et à assurer l'information complète des implications du test, ce qui n'est pas compatible 
avec une intervention en situation d'urgence pré-hospitalière ou en situation hyper-aiguë. De plus, les analyses 
génétiques nécessitent du temps, des équipements spécialisés, et du personnel formé, ce qui n'est pas toujours 
compatible avec les contraintes de temps et d'équipement des services de soins critiques. En effet, en cas de 
mort subite, les premiers intervenants doivent prioritairement stabiliser le patient, et la réalisation d'une analyse 
génétique rapide et fiable au début de la prise en charge n'est pas toujours faisable.   

 
 
 
Perspective d’avenir  

 
 Une filière mort subite serait une plus-value importante au CHU d’Amiens-Picardie. Elle permettrait 
d’assurer une prise en charge rapide, coordonnée et spécialisée des patients victimes d'arrêt cardiaque 
inexpliqué ou d'origine génétique suspectée. Elle permettrait de standardiser l’évaluation en centralisant les cas 
dans une filière dédiée, avec des investigations approfondies, incluant l'imagerie cardiaque, les tests 
pharmacologiques et les analyses génétiques, afin de déterminer l'étiologie sous-jacente de l'arrêt cardiaque. 
Elle permettrait également de coordonner les soins post-réanimation avec un suivi structuré, incluant les 
différents examens complémentaires qu’il resterait à réaliser en secteur conventionnel, la prévention des 
complications, et la mise en place de défibrillateurs automatiques implantables (DAI). Cela faciliterait également 
la prise en charge familiale en cas de découverte de pathologies héréditaires (comme les canalopathies ou les 
cardiomyopathies). Enfin, elle permettrait aussi d’améliorer la recherche clinique en collectant des données 
cliniques précises, favorisant la recherche et l'amélioration continue des protocoles de prise en charge. 
 

Ainsi, une filière de mort subite au CHU d’Amiens contribuerait à améliorer le pronostic des patients, 
réduire la mortalité et morbidité associées, et prévenir de nouveaux cas au sein des familles à risque.  

 
Cette vision peut être élargie et s’appliquer aux décès en pré-hospitalier où il existerait, par le biais de 

cette filière mort subite, la possibilité de centraliser et de systématiser la prise en charge des cas d'arrêt 
cardiaque inexpliqués survenant en dehors de l'hôpital en coordonnant les efforts des équipes de médecine 
légale, de cardiologie, et de génétique. Une filière dédiée permettrait de réaliser des autopsies complètes 
associées à des prélèvements biologiques pour des analyses génétiques approfondies. L’intégration de 
l'analyse génétique dans une filière de mort subite permettrait de réduire le nombre de décès inexpliqués en 
pré-hospitalier, d'améliorer le diagnostic post-mortem, et d'orienter la prise en charge des familles à risque, tout 
en favorisant la recherche sur les mécanismes de la mort subite d'origine cardiaque. 
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De plus, le décret n° 2023-1426 du 30 décembre 2023 apporte des modifications significatives aux 
pratiques de la génétique médicale en France, en particulier dans le contexte pré-hospitalier. Ce décret fait 
partie des révisions de la loi de bioéthique et précise les conditions dans lesquelles des examens génétiques 
peuvent être réalisés, notamment sur des personnes décédées ou incapables d'exprimer leur consentement. 
Parmi les points clés de ce décret, on constate une extension des conditions de réalisation des tests génétiques 
facilitant la réalisation des tests génétiques sur des personnes décédées, en particulier dans des cas où 
l'étiologie de la mort reste inexpliquée après les premières investigations, tout en garantissant un cadre éthique 
rigoureux.  

 
Ainsi, la mise en place d'une filière de mort subite au CHU d'Amiens représenterait une valeur ajoutée 

significative pour la prise en charge des patients, en améliorant l'identification des causes de mort subite, tant 
pour les décès survenant en réanimation que ceux survenant en pré-hospitalier. 
 
 
 

Conclusion 
 

 En conclusion, notre étude confirme que la cardiopathie ischémique est l'étiologie la plus fréquente de 
la mort subite, en accord avec les données largement rapportées dans la littérature. Les autres causes 
retrouvées dans notre cohorte sont, elles aussi, concordantes avec les données de la littérature. En effet, les 2e 
et 3e étiologies les plus fréquentes sont bien les cardiomyopathies et les canalopathies. De plus, nous avons 
observé que seulement 15.3 % des patients n'ont pas eu de diagnostic établi, ce qui représente un taux inférieur 
aux chiffres habituellement décrits. 

 
Cependant, l'organisation d'une filière dédiée à la prise en charge de la mort subite pourrait encore 

réduire ce pourcentage de cas inexpliqués et améliorer la gestion globale des patients grâce à un protocole 
standardisé, garantissant ainsi une intervention rapide et coordonnée. 
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Mort subite suspectée d’origine cardiaque : revue de la 
littérature, expérience des neuf dernières années au CHU 

d’Amiens 

Résumé  
 

Contexte : La mort subite est un problème de santé publique majeur, affectant des individus de tous âges, mais avec une 

incidence plus élevée chez les adultes et personnes âgées. Les principaux marqueurs de risque incluent le sexe, les 

antécédents familiaux de maladies cardiovasculaires, les facteurs de risque cardiovasculaires traditionnels comme 

l'hypertension artérielle, le diabète, et le tabac. Les causes varient selon l'âge, avec une prédominance de cardiopathies 

ischémiques chez les adultes et des causes structurelles ou génétiques chez les plus jeunes. La littérature a montré que 

le bilan n’était pas toujours exhaustif (jusqu’à 40% des morts subites ne sont pas explorées), et qu’il existe des disparités 

régionales dans les étiologies de mort subite. 

Objectif : L’étude de la cohorte consiste à recueillir les étiologies de mort subite au CHU d’Amiens et d’étudier 

l’exhaustivité du bilan réalisé. 

Méthodes : Il s’agit d’une cohorte rétrospective incluant 124 patients ayant présenté un arrêt cardiaque extra-hospitalier 

pris en charge au CHU d’Amiens de mai 2014 à mai 2023. Nous avons recueilli les caractéristiques des patients, les 

examens réalisés et les conclusions phénotypiques finalement retenues. 

Résultats : La population était majoritairement représentée par des hommes (66.9%), avec au moins un facteur de risque 

cardiovasculaire (62.9%). Dans notre population, 16.9% des cas avaient des antécédents familiaux de maladies 

cardiovasculaires. La majorité des cas de mort subite (74.2%) est survenue lors d'un effort physique sur fibrillation 

ventriculaire (84.7%). Les premiers examens réalisés dès le secteur de réanimation ont permis d’établir 54% des étiologies 

(notamment grâce à l’ECG, l’échocardiographie et la coronarographie), puis 15.3% d’étiologies supplémentaires ont été 

définies dans le service de cardiologie (notamment par la réalisation de l’IRM cardiaque et les tests pharmacologiques). 

Avec le suivi à long terme et l’ajout des analyses génétiques, c’est finalement 84.7% des étiologies qui ont été établies. 

Parmi les étiologies retrouvées, la cardiopathie ischémique a été identifiée comme la cause principale, suivie de la 

fibrillation ventriculaire idiopathique et des cardiomyopathies. Cependant, 15.3 % des patients n’ont pas pu bénéficier des 

examens complémentaires complets du fait d’une instabilité hémodynamique ou d’un décès prématuré.  

Discussion : Cette étude, menée au CHU d'Amiens, a analysé les causes de mort subite sur neuf ans, révélant que 52.2% 

des cas étaient liés à la cardiopathie ischémique. Bien que les diagnostics soient souvent établis, 15.3% des patients n'ont 

pas bénéficié d'un bilan complet, ce qui reste un taux inférieur à ce qui est décrit dans la littérature. La création d'une filière 

mort subite améliorerait la prise en charge des patients et la prévention des décès au sein des familles à risque. 

Conclusion : Ces données soulignent l'importance d'une approche multidisciplinaire incluant de nombreux examens 

complémentaires dont l'analyse génétique pour le diagnostic et la prise en charge des patients ayant présenté un arrêt 

cardiaque. Cette organisation pourrait passer par un protocole standardisé par le biais d’une filière mort subite. 

Mots clés 
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Fibrillation ventriculaire idiopathique  
Analyse génétique  
Cardiopathie ischémique  
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Tachycardie ventriculaire catécholaminergique  
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Cardiomyopathie hypertrophique 


