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Cardiomyopathie hypertrophique
• La CMH est principalement une maladie obstructive 

• Maladie génétique impliquant au moins 11 gènes codant 
pour des myofilaments contractiles / > 2000 mutations de 
sarcomères identifiées 

• Prévalence : 1/500 à 1/200


• Diagnostic basé sur l identification d’un VG hypertrophié, 
non dilaté, en l’absence d’une autre étiologie expliquant 
cette hypertrophie (cardiaque, métabolique, syndromique,  systémique)


• Répartition de cette hypertrophie est extrêmement variable
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Physiopathologie

• La CMH est principalement une maladie obstructive 


• 2 causes à l’obstruction: hypertrophie septale et anomalies de la 
valve mitrale


• Insuffisance cardiaque (pEF HF) par obstruction à l’éjection du 
VG avec augmentation des pressions gauches, elles-mêmes 
aggravées par l’insuffisance mitrale et la dysfonction diastolique


• Autres atteintes physiopathologiques: arythmies, ischémie,  
dysfonction autonome, syndrome de von Willebrand  acquis



Physiopathologie



Obstruction dynamique

• Obstruction sous aortique (en amont) DYNAMIQUE : fortes variations 
selon les conditions de charge = variabilité des symptômes selon les 
conditions physiologiques


• Obstruction le plus souvent localisée au niveau de la LVOT, parfois 
également à la région midventriculaire (10%)


• Par convention, l’obstruction est définie par un Gmax ≥ 30 mmHg (au 
repos ou lors de manoeuvres provocatrices). Ce sont ces patients qui 
sont à risques périopératoires.


• En général c’est le seuil de Gmax ≥ 50 mmHg qui est considéré pour une 
indication opératoire





Cas particulier : l’obstruction midventriculaire 

• Environ 10% des patients


• Souvent très symptomatiques, risques de mort subite ou 
d’évolution vers l’ IC + élevés


• Ces patients nécessitent de hautes doses de BB ou inhib.Ca


• Certains centres ont démontré l’efficacité d’une prise en charge 
chirurgicale de cette pathologie par myomectomie



Obstruction intraVG



• 2D : visualisation du rétrécissement LVOT (+/-VG) + SAM


• CD : accélération du flux avec aliasing en mosaïque (turbulence)


• PWD en amont : « lobster claw »


• CWD au travers de l’obstruction : flot en lame de sabre à Vmax élevée et 
pic de Vmax retardé

Obstruction dynamique : signes écho



Obstruction :signes doppler



• Début de systole


• Rétrécissement 
progressif de la 
LVOT


• SAM jusqu’au 
contact FAM-SIV 
= obstruction



• VM au contact de SIV


• Obstruction au flux d’amont : 
PWD VG qui diminue


• Majoration du gradient VG - 
Ao et poursuite du 
rétrécissement de la LVOT : 
accélération du flux en CWD


• Cercle vicieux 



• Fin de systole


• SIV se détend


• FAM s’éloigne du SIV


• LVOT s’agrandit


• Majoration du flot 
d’amont


• Ralentissement du flux 
au travers de la LVOT



Lobster claw

• Lobster claw reflète l’OBSTRUCTION du flux 
dans le VG par le contact FAM-SIV


• Déf : chute de vélocité au PWD de 20 cm/s ou +


• Détection : 25mm sous le point de coaptation 
de la VM à 1cm du SIV près de la ligne centrale 
du flux couleur








Autres signes écho
• En aval : fermeture partielle prématurée de 

la valve aortique durant la systole.


• Cas extrême = développement d’un 
anévrisme en apical VG (pression élevée => 
ischémie => anévrisme)


•



Insuffisance mitrale
• Presque toujours liée au SAM (favorisé par des anomalies 

anatomiques de la VM)


• Les principes thérapeutiques (et anesthésiques) de la CMH 
s’appliquent, pas ceux de l’IM !


• Jet typiquement dirigé en postérieur et latéral (même si 
d’autres directions sont possibles)



• Théorie initiale : hypertrophie septale => réduction de calibre LVOT => 
accélération du flot sanguin => effet Venturi entrainant le feuillet 
antérieur de la VM => IM et obstruction de la LVOT


• Théorie actuelle : le déclenchement du SAM précède l’accélération 
du flux systolique dans la LVOT. Début de systole : le flux sanguin 
est dirigé + postérieurement (à cause de l’hypertrophie septale) vient 
attaquer les bords libres des feuillets mitraux (VM + antérieure) 
postérieurement ce qui les déplace vers l’avant et donc vers la LVOT

Systolic Anterior Motion



SAM: Facteurs favorisants

• Physiologiques :  

• - diminution du volume VG (hypovolémie)


• - diminution des résistances systémiques


• - augmentation de l’inotropisme


• - augmentation de la chronotropie


• Anatomiques :  

• - LVOT étroite (< 2cm)


• - C-sept court (<25mm)


• - Angle mitro-aortique faible (<120°)


• - long FAM (>30mm) ou FPM (>15mm en PVM) 









Traitement

• Préventif : défibrillateur 


• 1ère intention : bêta-bloquants


• 2ème intention : diltiazem / vérapamil


• Si insuffisant : 


• - inhibiteurs de la myosine : mavacamtem, aficamtem


• -  disopyramide : antiarythmique (inhib.canaux Na+), effet inotrope nég., augmente résistances 
périphériques


• - Septal Reduction Therapy : dans un centre d’expérience



Traitement
• Préventif : défibrillateur 


• Médical : objectifs : diminuer inotropie et chronotropie


• Bêta-bloqueurs en 1ère intention, inhib. calciques 
nondihydropyridine en 2nd


• Disopyramide parfois (antiarythmique VCeur Inotrope nég)


• Inhibiteurs de la myosine : mavacamten and aficamten



• Physiopath : mutations de gènes codant pour protéines de sarcomère => 
disponibilité excessive de têtes de myosine pour se coupler avec l’actine => 
hypercontractilité myocardique


• Inhibiteurs de la myosine : inhibition de l’ATPase => moins de myosine 
disponible => contractilité diminuée => moins d’obstruction, moins de stress 
de paroi, meilleure lusitropie



Traitement préventif : Défibrillateur 





Traitement chirurgical
• Efficace : abolition du gradient => normalisation des 

pressions gauche et de la PAP +  disparition des 
symptômes d’IC


• Restauration de la qualité de vie chez 90 à 95% des 
patients et rétablissement de l’espérance de vie au niveau 
de celle des sujets sains du même âge


• Mortalité opératoire de 0,4 % dans les centres 
experts…..mais jusqu'à 12 fois plus dans des centres à 
petits volumes!!!


• Patient non candidat à la chirurgie : alcoolisation septale





Considérations Anesthésiques

• Patient porteur d’un défibrillateur 


• Risque d’ischémie myocardique + élevé


• Risque d’arythmie + élevé 


• Gestion d’une potentielle obstruction LVOT / intraVG 



Quand suspecter CMH
• Interrogatoire : ATCD familiaux de CMH ou mort subite


• Clinique : non spécifique : palpitations, dyspnée, angor, syncope


• ECG : non spécifique : HVG, HBAG/BBG, ondes Q V3 à V6


• Echo diagnostique : hypertrophie / obstruction / SAM


• Si accès à une écho préop : y a t’il de l’obstruction??? (au repos ou 
provoquée)


• PAS : 2 signes évocateurs





Monitoring
• ECG et segment ST (risque ischémique + élevé) 


• SpO2


• Risque d’arythmie (y compris ventriculaire) + élevé : installer des pads de 
défibrillateur 


• Aimant en salle si patient porteur de défibrillateur  


• Monitorage continu de la pression artérielle pour réagir rapidement


• Swan-Ganz : non diagnostique


• ETO meilleur outil : permet de diagnostiquer l’obstruction, suivre volémie 
et contractilité, réponse aux traitements 



Prise en charge du patient CMH
• L’enjeu principal c’est l’obstruction qui est dynamique (peut apparaître durant 

l’intervention en cas d’hypovolémie ou tachycardie par exemple)


• Traiter l’obstruction c’est traiter l’IM par SAM également


• Précharge élevée : diminue le risque d’obstruction : remplissage / correction d’une 
hypovolémie pré-induction, compenser les pertes liquidiennes perop, compenser la 
vasodilatation veineuse liée à l’anesthésie, pas de dérivés nitrés en cas d’hypotension


•  Contractilité basse : freiner la stimulation sympathique avec une anesthésie profonde et 
une analgésie de qualité,  β-blocage intraveineux peropératoire si nécessaire


• Fréquence cardiaque : éviter la tachycardie qui raccourcit la diastole donc le temps du 
remplissage


• Postcharge élevée : vasoconstricteur préférentiel = phényléphrine car pas d’action inotrope


• Dysfonction diastolique : remplissage dépendant de la contraction auriculaire : conserver / 
rétablir le rythme sinusal 



• Hypertension artérielle :  

• - approfondir anesthésie et analgésie


• - Bêta-bloquants à métabolisme rapide (esmolol, landiolol) pour leurs effets 
chronotrope et inotrope négatifs


• - Eviter les vasodilatateurs veineux (chute de précharge) et/ou artériels (chute de 
postcharge)


• Hypotension artérielle :  

• - réagir et corriger rapidement pour éviter une dégradation de la situation


• - remplissage : augmente la précharge


• - vasoconstricteurs : effet veineux augmente la précharge, effet artériel augmente 
la postcharge


• - éviter les médicaments à effets inotropes et chronotropes positifs





Neuraxiale

• Anticiper et contrecarrer l’effet du bloc sympathique par 
du volume et des α-stimulants 


• Installation du bloc lente : éviter la rachianesthésie, 
préférer l’épidurale


• CMH obstructive : pas de rachianesthésie



Comprendre

• IM du SAM vs IM « classique »


• CMH vs HVG « classique »


• CMHO beaucoup plus dangereuse que CMHNO


