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Professeurs des universités-praticiens hospitaliers (PU-PH)  

Maitres de conférences des universités-praticiens hospitaliers (MCU-PH) 

Professeur des universités de médecine générale (PU MG)  

Maîtres de conférences des universités de médecine générale (MCU MG) 

Civ. Nom Prénom Grade Disciplines médicales 

M. ALIDJINOU 
ENAGNON 

KAZALI  
MCU-PH Bactériologie-Virologie ; Hygiène Hospitalière 

M. AMAD ALI MCU-PH Psychiatrie d'adultes ; Addictologie 

M. AMOUYEL PHILIPPE PU-PH 
Epidémiologie, Economie de la santé et 

Prévention 

M. ASSAKER RICHARD PU-PH Neurochirurgie 

M. AUBERT SEBASTIEN PU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

MME BARBOTIN ANNE-LAURE MCU-PH Histologie, Embryologie et Cytogénétique 

M. BAUTERS CHRISTOPHE PU-PH Cardiologie 

MME BENLIAN PASCALE MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. BERKHOUT CHRISTOPHE PU MG Médecine générale 

M. BESSON REMI PU-PH Chirurgie infantile 

M. BEUSCART 
JEAN-

BAPTISTE 
PU-PH 

Médecine interne ; Gériatrie et biologie du 

vieillissement 

M. BIARDEAU XAVIER MCU-PH Urologie 

M. BOLESLAWSKI EMMANUEL PU-PH Chirurgie générale 

M. BORDET REGIS PU-PH 
Pharmacologie fondamentale ; Pharmacologie 

clinique 

M. BOULANGER ERIC PU-PH 
Médecine interne ; Gériatrie et Biologie du 

vieillissement 

MME BOUTRY NATHALIE PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. BROLY FRANCK PU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

MME BUISINE MARIE-PIERRE PU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. CAIAZZO ROBERT PU-PH Chirurgie générale 

M. CALAFIORE MATTHIEU MCU MG Médecine générale 

M. CARNAILLE BRUNO PU-PH Chirurgie générale 

M. CHANTELOT CHRISTOPHE PU-PH Chirurgie orthopédique et Traumatologique 

M. CHAZARD EMMANUEL PU-PH 
Bio statistiques, Informatique médicale et 

Technologies de communication 

MME CHENIVESSE CECILE PU-PH Pneumologie 

M. CHEVALIER DOMINIQUE PU-PH Oto-Rhino-Laryngologie 

M. COISNE AUGUSTIN MCU-PH Cardiologie 

M. COLLINET PIERRE PU-PH Gynécologie - Obstétrique 

MME COPPIN-VERSTRAETE LUCIE MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

MME CORDONNIER CHARLOTTE PU-PH Neurologie 

Mme  CORNU MARJORIE MCU-PH Parasitologie et Mycologie 

M. CORTET BERNARD PU-PH Rhumatologie 

M. CORTOT ALEXIS PU-PH Pneumologie 

M. COSSON MICHEL PU-PH Gynécologie - Obstétrique 



 

 
3 

 

Listing  

Faculté de Médecine de Lille 
Enseignants et Enseignants-

chercheurs 

Version 1.0 

Applicable au 15/03/21 

 

3 

 

MME COTTEN ANNE PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. COTTENCIN OLIVIER PU-PH Psychiatrie d'adultes ; Addictologie 

M. DALMAS SERGE MCU-PH Anesthésiologie - Réanimation 

M. DANZE PIERRE-MARIE MCU-PH Biochimie 

M. DAUCHET LUC MCU-PH 
Epidémiologie, Economie de la santé et 

Prévention 

MME DEBARGE VERONIQUE PU-PH Gynécologie - Obstétrique 

M. DEFEBVRE LUC PU-PH Neurologie 

M. DELVAL ARNAUD PU-PH Physiologie 

M. DEMONDION XAVIER PU-PH Anatomie 

M. DEPLANQUE DOMINIQUE PU-PH 
Pharmacologie fondamentale ; Pharmacologie 

clinique 

M. DERAMBURE PHILIPPE PU-PH Physiologie 

M. DERAMECOURT VINCENT PU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

M. DERVAUX BENOIT MCU-PH 
Epidémiologie, Economie de la santé et 

Prévention 

M. DESREUMAUX PIERRE PU-PH Gastroentérologie ; Hépatologie 

MME DESSEIN 
ANNE-

FREDERIQUE 
MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. DESSEIN RODRIGUE PU-PH Bactériologie-Virologie ; Hygiène hospitalière 

M. DEVOS DAVID PU-PH 
Pharmacologie fondamentale ; Pharmacologie 

clinique ; Neurologie 

MME DHAENENS CLAIRE-MARIE MCU-PH Biochimie et Biologie Moléculaire 

M. DHARANCY SEBASTIEN PU-PH Gastroentérologie ; Hépatologie 

M. DRIZENKO ANTOINE PU-PH Anatomie 

M. DUBOS FRANCOIS PU-PH Pédiatrie 

M. DUBUCQUOI SYLVAIN PU-PH Immunologie 

M. DUHAMEL1 ALAIN PU-PH 
Biostatistiques, Informatique médicale et 

technologies de communication 

M. DUPLOYEZ NICOLAS MCU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME 
DUQUENNOY-

MARTINOT 
VERONIQUE PU-PH 

Chirurgie plastique, reconstructrice et 

esthétique ; Brûlologie 

MME ENGELMANN ILKA MCU-PH Bactériologie-Virologie ; Hygiène hospitalière 

M. ERNST OLIVIER PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

MME ESPIARD STEPHANIE MCU-PH 
Endocrinologie, Diabète et Maladies 

métaboliques 

MME EVENO CLARISSE PU-PH Chirurgie digestive 

M. FACON THIERRY PU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME FAURE KARINE PU-PH Maladies infectieuses ; Maladies tropicales 

M. FAVORY RAPHAEL PU-PH Thérapeutique 

M. FAYOUX PIERRE PU-PH Oto-Rhino-Laryngologie 

M. FERRI JOEL PU-PH Stomatologie et Chirurgie maxillo-faciale 

M. FICHEUR GREGOIRE PU-PH 
Biostatistiques, Informatique médicale et 

technologies de communication 

M. FLIPO RENE-MARC PU-PH Rhumatologie 

                                                           
1 retraite au 01/09/2021 
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M. FONTAINE PIERRE PU-PH 
Endocrinologie, Diabète et Maladies 

métaboliques 

M. FONTAINE2 CHRISTIAN PU-PH Anatomie 

MME FRIMAT MARIE MCU-PH Néphrologie 

M. FROGUEL PHILIPPE PU-PH 
Endocrinologie, Diabète Et Maladies 

métaboliques 

M. GAILLOT OLIVIER MCU-PH Bactériologie-Virologie ; Hygiène hospitalière 

M. GARABEDIAN CHARLES PU-PH Gynécologie - Obstétrique 

MME GAUTIER SOPHIE MCU-PH 
Pharmacologie Fondamentale ; Pharmacologie 

Clinique 

M. GENIN MICHAEL MCU-PH 
Biostatistiques, Informatique médicale et 

technologies de communication 

M. GHOUMID JAMAL MCU-PH Génétique 

M. GIRARD JULIEN PU-PH Chirurgie Orthopédique Et Traumatologique 

M. GLOWACKI 
FRANCOIS-

XAVIER 
PU-PH Néphrologie 

MME GNEMMI VIVIANE MCU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

M. GODART FRANCOIS PU-PH Cardiologie 

M. GOSSET DIDIER PU-PH Médecine légale et droits de la santé 

M. GOTTRAND FREDERIC PU-PH Pédiatrie 

M. GUERRESCHI PIERRE PU-PH 
Chirurgie plastique, reconstructrice Et 

esthétique ; Brûlologie 

M. HACHULLA ERIC PU-PH 
Médecine interne ; Gériatrie et Biologie du 

vieillissement 

M. HAZZAN MARC PU-PH Néphrologie 

M. HEBBAR MOHAMED PU-PH Cancérologie ; Radiothérapie 

M. HEDOUIN VALERY PU-PH Médecine légale et Droits de la santé 

M. HERBAUX3 BERNARD PU-PH Chirurgien infantile 

M. HOBER DIDIER PU-PH Bactériologie-Virologie ; Hygiène hospitalière 

M. HUGLO DAMIEN PU-PH Biophysique et Médecine nucléaire 

M. HUIN VINCENT MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. HULO SEBASTIEN MCU-PH Médecine et Sante au travail 

M. JARDRI RENAUD PU-PH Pédopsychiatrie 

MME JONARD-CATTEAU SOPHIE PU-PH Gynécologie médicale 

MME JOURDAIN MERCEDES PU-PH Réanimation médicale 

M. JUTHIER FRANCIS PU-PH Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire 

M. KIPNIS ERIC PU-PH Anesthésiologie - Réanimation 

M. KLEIN ANDRE MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. KLUG DIDIER PU-PH Cardiologie 

M. KUCHCINSKI GREGORY MCU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

MME LABALETTE MYRIAM PU-PH Immunologie 

M. LABALETTE PIERRE PU-PH Ophtalmologie 

M. LACROIX DOMINIQUE PU-PH Cardiologie 

M. LAMBERT MARC PU-PH Thérapeutique 
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3 retraite au 01/09/2021 



 

 
5 

 

 

Listing  

Faculté de Médecine de Lille 
Enseignants et Enseignants-

chercheurs 

Version 1.0 

Applicable au 15/03/21 

 

5 

 

M. LAMBLIN NICOLAS PU-PH Cardiologie 

M. LARTIGAU ERIC PU-PH Cancérologie ; Radiothérapie 

M. LAUNAY DAVID PU-PH 
Médecine interne ; Gériatrie et Biologie du 

vieillissement 

M. LE ROUZIC OLIVIER MCU-PH Pneumologie 

M. LEBOUVIER THIBAUD MCU-PH Neurologie 

M. LEBUFFE GILLES PU-PH Anesthésiologie - Réanimation 

M. LECLERC XAVIER PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

MME LECLERC JULIE MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. LEFEVRE GUILLAUME MCU-PH Immunologie 

M. LEJEUNE JEAN-PAUL PU-PH Neurochirurgie 

M. LEMESLE GILLES PU-PH Cardiologie 

M. LEROY XAVIER PU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

MME LEROY BRIGITTE MCU-PH Histologie, Embryologie et Cytogénétique 

M. LEROY 
HENRI-

ARTHUR 
MCU-PH Neurochirurgie 

MME LEROYER ARIANE MCU-PH Médecine et Santé au travail 

MME LETEURTRE EMMANUELLE PU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

M. LETEURTRE STEPHANE PU-PH Pédiatrie 

MME LEY DELPHINE MCU-PH Pédiatrie 

M. LEYS DIDIER PU-PH Neurologie 

M. LOUVET ALEXANDRE PU-PH Gastroentérologie ; Hépatologie 

M. MANIER SALOMON MCU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME MANOUVRIER SYLVIE PU-PH Génétique 

M. MARCHETTI PHILIPPE PU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. MARTINOT ALAIN PU-PH Pédiatrie 

M. MATHIEU DANIEL PU-PH Réanimation médicale 

M. MATHURIN PHILIPPE PU-PH Gastroentérologie ; Hépatologie 

M. MATRAN REGIS PU-PH Physiologie 

M. MAURAGE CLAUDE-ALAIN PU-PH Cytologie et Histologie 

M. MAYNOU CARLOS PU-PH Chirurgie orthopédique et traumatologique 

M. MEDJKANE François PU-PH Pédopsychiatrie 

MME MEREAU CLAUDE MCU-PH Biologie Cellulaire 

MME MERIAUX CHRISTELLE PU-PH Physiologie 

M. MESLI VADIM MCU-PH Médecine légale et droits de la santé 

M. MESSAADI NASSIR MCU MG Médecine générale 

M. MIGAUD HENRI PU-PH Chirurgie orthopédique et traumatologique 

M. MONTAIGNE DAVID PU-PH Physiologie 

MME MOREAU CAROLINE PU-PH Neurologie 

M. MORSCHHAUSER FRANCK PU-PH Hématologie ; Transfusion 

M. MORTIER LAURENT PU-PH Dermato-vénéréologie 

M. MORTUAIRE GEOFFREY PU-PH Oto-Rhino-Laryngologie 

MME MOUNIER-VEHIER CLAIRE PU-PH Médecine vasculaire 

M. NECTOUX ERIC MCU-PH Chirurgie infantile 

MME NGUYEN THE TICH SYLVIE PU-PH Pédiatrie 
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M. NICOT ROMAIN MCU-PH Chirurgie maxillo-faciale et stomatologie 

M. NINNI SANDRO MCU-PH Cardiologie 

MME NISSE CATHERINE MCU-PH Médecine et Sante au travail 

M. NOTREDAME 
CHARLES-

EDOUARD 
MCU-PH Psychiatrie d'adultes ; Addictologie 

M. NSEIR SAADALLA PU-PH Réanimation médicale 

M. OUK THAVARAK MCU-PH 
Pharmacologie fondamentale ; Pharmacologie 

clinique 

M. PACCOU JULIEN PU-PH Rhumatologie 

M. PARIENTE BENJAMIN PU-PH Gastroentérologie ; Hépatologie 

MME PASQUIER FLORENCE PU-PH Neurologie 

M. PASQUIER GILLES PU-PH Chirurgie orthopédique et traumatologique 

M. PASQUIER DAVID MCU-PH Cancérologie ; Radiothérapie 

M. PATTOU FRANCOIS PU-PH Chirurgie générale 

M. PENEL NICOLAS PU-PH Cancérologie ; Radiothérapie 

MME PETIT FLORENCE PU-PH Génétique 

M. PIESSEN GUILLAUME PU-PH Chirurgie digestive 

M. PIGNY PASCAL PU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. POISSY JULIEN PU-PH Médecine intensive-Réanimation 

M. PONTANA FRANCOIS PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. POTTIER NICOLAS MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. PREAU SEBASTIEN PU-PH Médecine Intensive-Réanimation 

M. PREUDHOMME CLAUDE PU-PH Hématologie ; Transfusion 

M. PRUVO JEAN-PIERRE PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. PRUVOT 
FRANCOIS-

RENE 
PU-PH Chirurgie générale 

M. PUECH PHILIPPE PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. PUISIEUX FRANCOIS PU-PH Gériatrie et Biologie du vieillissement 

MME PUTMAN SOPHIE MCU-PH Chirurgie orthopédique et traumatologique 

M. QUESNEL BRUNO PU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME QUINTON SOPHIE PU-PH Médecine et Santé au travail 

M. RAOUL GWENAEL PU-PH Chirurgie maxillo-faciale et Stomatologie 

M. RAUCH ANTOINE MCU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME REMY MARTINE PU-PH Radiologie et Imagerie médicale 

M. RENARD JEAN-MARIE MCU-PH 
Bio statistiques, Informatique médicale et 

Technologies de communication 

MME RENAUD FLORENCE MCU-PH Anatomie et Cytologie pathologiques 

M. REYNS NICOLAS PU-PH Neurochirurgie 

MME RICHARD FLORENCE PU-PH 
Epidémiologie, Economie de la santé et 

Prévention 

M. ROBIN GEOFFROY MCU-PH Gynécologie médicale 

M. ROBIN EMMANUEL MCU-PH 
Anesthésiologie - Réanimation, Médecine 

d¶XUgence 

M. ROBINEAU OLIVIER MCU-PH Maladies infectieuses ; Maladies tropicales 

MME ROCHE CATHERINE PU-PH Génétique 
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M. ROULAND 
JEAN-

FRANCOIS 
PU-PH Ophtalmologie 

MME RUBOD DIT GUILLET CHRYSTELE PU-PH Gynécologie - Obstétrique 

M. SABLONNIERE BERNARD PU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

MME SALLE DELPHINE PU-PH Dermato-Vénéréologie 

M. SCHERPEREEL ARNAUD PU-PH Pneumologie 

MME SCHRAEN SUSANNA MCU-PH Biochimie et Biologie moléculaire 

M. SEGUY DAVID PU-PH Nutrition 

M. SEMAH FRANCK PU-PH Biophysique et Médecine nucléaire 

M. SENDID BOUALEM PU-PH Parasitologie et Mycologie 

M. SENNEVILLE ERIC PU-PH Maladies infectieuses ; Maladies tropicales 

MME SHARMA DYUTI MCU-PH Chirurgie infantile 

M. SMOL THOMAS MCU-PH Génétique 

M. SOBANSKI VINCENT PU-PH 
Médecine interne ; Gériatrie et Biologie du 

vieillissement 

MME SOBASZEK ANNIE PU-PH Médecine et Santé au travail 

M. SOBOCINSKI JONATHAN PU-PH Chirurgie vasculaire 

M. SOQUET JEROME MCU-PH Chirurgie thoracique et cardio-vasculaire 

M. STORME LAURENT PU-PH Pédiatrie 

M. SUBTIL DAMIEN PU-PH Gynécologie - Obstétrique 

MME SUSEN SOPHIE PU-PH Hématologie ; Transfusion 

M. TAVERNIER BENOIT PU-PH Anesthésiologie - Réanimation 

M. THEVENON ANDRE PU-PH Rééducation fonctionnelle 

M. THOMAS PIERRE PU-PH Psychiatrie d'adultes ; Addictologie 

M. TIFFREAU VINCENT PU-PH Médecine physique et de réadaptation 

MME TRUANT STEPHANIE PU-PH Chirurgie générale 

M. TRUFFERT PATRICK PU-PH Pédiatrie 

M. TURCK DOMINIQUE PU-PH Pédiatrie 

M. VAIVA GUILLAUME PU-PH Psychiatrie d'adultes ; Addictologie 

M. VAN BELLE ERIC PU-PH Cardiologie 

MME VANBERGUE ANNE PU-PH 
Endocrinologie, Diabète et Maladies 

métaboliques 

MME VANTYGHEM 
MARIE-

CHRISTINE 
PU-PH 

Endocrinologie, Diabète et Maladies 

métaboliques 

M. VASSEUR4 FRANCIS MCU-PH Génétique 

M. VENISSAC NICOLAS PU-PH Chirurgie Thoracique et cardio-vasculaire 

M. VERMANDEL MAXIMILIEN MCU-PH Biophysique et Médecine nucléaire 

M. VERMERSCH PATRICK PU-PH Neurologie 

M. VILLERS ARNAULD PU-PH Urologie 

M. VINCENT CHRISTOPHE PU-PH Oto-Rhino-Laryngologie 

M. VINCENTELLI ANDRE PU-PH Chirurgie Thoracique et cardio-vasculaire 

M. VINCHON MATTHIEU PU-PH Neurochirurgie 

M. WIEL ERIC PU-PH 
Anesthésiologie - Réanimation, Médecine 

D¶XUgeQce 

                                                           
4 retraite au 01/09/2021 
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M. YAKOUB-AGHA IBRAHIM PU-PH Hématologie ; Transfusion 

MME YELNIK CECILE MCU-PH Thérapeutique 

MME ZEPHIR THI HELENE PU-PH Neurologie 

M. ZERBIB PHILIPPE PU-PH Chirurgie générale 

 

Professeurs des universités (PU) 

Maîtres de conférences des universités (MCU) 

CIVILITE NOM D'USAGE PRENOM GRADE DISCIPLINE 

M. ABDERRAHMANI AMAR PU Biologie Cellulaire 

MME BASIRAT ANAHITA MCU Psychologie et Ergonomie 

M. BERTRAND BENOIT MCU Anthropologie biologique 

MME CAET STEPHANIE MCU Sciences du Langage 

MME CAUFFIEZ CHRISTELLE MCU Biologie cellulaire 

M. CHAPUIS JULIEN MCU Biologie cellulaire 

M. CHARABIDZE DAMIEN MCU Biologie des populations et Ecologie 

MME COLIN MORVANE MCU Biologie cellulaire 

M. COUTURIER CYRIL MCU Biologie cellulaire 

MME DE NADAI PATRICIA MCU Personnels Enseignants-Chercheurs de 

Pharmacie en Sciences biologiques, 

fondamentales et cliniques 

MME DEGUIL JULIE MCU Personnel Enseignant-Chercheur de 

Pharmacie en sciences du médicament et 

des autres produits de santé 

M. D'HONDT FABIEN MCU Neurosciences 

MME DUJARDIN KATHY PU Neurosciences 

M. DUPRES VINCENT MCU Biologie cellulaire 

MME FRADIN CHANTAL MCU Biochimie et Biologie moléculaire 

M. GENIN MICHAEL MCU Mathématiques appliquées 

MME HALLIEZ SOPHIE MCU Neurosciences 

MME HAMDANE MALIKA MCU Biologie Cellulaire 

MME HECQUET MYRIAM PU Langues et Littératures Anciennes 

M. HUBERT THOMAS MCU Physiologie 

M. KLUZA JEROME MCU Biologie cellulaire 

M. LANCEL STEVE MCU Biologie cellulaire 

M. LEFEBVRE BRUNO MCU Biochimie et Biologie moléculaire 

M. LENOBLE QUENTIN MCU Neurosciences 

MME MACCHI LUCIE MCU Psychologie et Ergonomie 

M. MARCEAU MICHAEL MCU Biochimie et Biologie moléculaire 

MME MARION SABRINA MCU Biologie cellulaire 

MME MAROT BRIEND GUILLEMETTE MCU Mathématiques appliquées 

MME MAZZUCA MURIEL MCU Chimie théorique, Physique, Analytique 

MME MEJIAS SANDRINE MCU Psychologie et ergonomie 

MME PATTOU JULIE PU Biologie cellulaire 

MME PELAYO SYLVIE MCU Psychologie et Ergonomie 

M. PERRAIS MICHAEL MCU Biologie cellulaire 
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M. PLUQUET OLIVIER MCU Biochimie et Biologie moléculaire 

MME SHARIF ARIANE MCU Neurosciences 

M. TAYMANS JEAN-MARC MCU Neurosciences 

M. TESSIER FREDERIC PU Biochimie et Biologie moléculaire 

MME TRAN THI MAI MCU Sciences du Langage 

MME VANDEWYNCKEL CARINE MCU Biologie cellulaire 

M. VAXEVANOGLOU XENOPHON MCU Psychologie et Ergonomie 

MME VIGNAL CECILE MCU Personnels Enseignants-Chercheurs de 

Pharmacie en sciences biologiques, 

fondamentales et cliniques 

 

Professeurs associés de médecine générale (PA) 

Maitre de conférences associés de médecine générale (MCA) 

CIVILITE NOM D'USAGE PRENOM GRADE 

M. BARAN JAN MCA MG 

M. BAYEN MARC PA MG 

MME BAYEN SABINE MCA MG 

M. DELEPLANQUE DENIS PA MG 

MME TILLY-DUFOUR ANITA MCA MG 
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Abréviations 

 

CM : Cardiomyopathie 

CMH : Cardiomyopathie hypertrophique 

CMD : Cardiomyopathie dilatée 

NCVG : Non Compaction du Ventricule Gauche 

DAVD : Dysplasie Arythmogène du Ventricule Droit 

 

FEVG : Fraction d’éjection du Ventricule Gauche 

OG : Oreillette Gauche 

SIV : Septum inter-ventriculaire 

PPVG : Paroi Postérieur du VG 

DAI : Défibrillateur Automatique Implantable  

 

TV : Tachycardie ventriculaire  

FV : Fibrillation Ventriculaire 

MS : Mort subite  

TVNS : Tachycardie Ventriculaire Non Soutenue  

ACR : Arrêt cardio-respiratoire  

 

ETT : Échographie transthoracique  

ECG : Électrocardiogramme  
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A Monsieur le Professeur François Godart   

 

Cher maître, vous me faites l’honneur de présider ce jury et de juger mon travail. 
Vous m’avez apporté une formation de qualité́, et m’avez transmis combien la cardiologie 
pédiatrique est une discipline passionnante, noble, avec un riche passé et pleine de devenir. Je 
ne peux que me réjouir de rejoindre votre équipe dès la fin de l’année.  
Je vous témoigne ma profonde et respectueuse reconnaissance.  
 
  
A Madame le Docteur Olivia Domanski 
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Le pronostic à 5 ans est très variable en fonction de l’étiologie. Le taux de survie (sans 

transplantation) à 5 ans est de 42% chez les enfants avec CMH dans un contexte de maladie 

métabolique alors qu’il est de 94% lorsque le diagnostic est fait après un an. (9) La distribution 

de l’âge de décès est bimodal avec un taux élevé avant 2 ans lié à la pathologie sous-jacente et 

à l’adolescence lié principalement aux complications rythmiques. Les troubles du rythme dans 

les CMH sont d’origine multifactorielle. Le pronostic à long terme des CMH de l’enfant dépend 

donc largement de l’étiologie. Les arythmies ventriculaires dans la CMH sont supérieures dans 

la population pédiatrique par rapport à la population adulte et sont la principale cause de mort 

subite. (10) 
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Lee et al. ainsi que d’autres publications antérieures (11)(12) mettent en avant le risque de décès 

majeur pour les enfants diagnostiqués d’une CMH avant l’âge de 1 an. La mortalité précoce 

dans cette population est principalement liée à l’étiologie métabolique ou syndromique de la 

CMH. Chez les adolescents porteurs d’une CMH, dont l’étiologie est le plus souvent 

sarcomérique, la mortalité est plus souvent d’origine rythmique.    

La prévention de la mort subite dans la CMH repose principalement sur la discussion vis-à-vis 

d’un défibrillateur implantable. Les médicaments n’ont pas fait la démonstration de leur intérêt. 

La restriction du sport de compétition est la règle chez tout patient atteint de CMH, quel que 

soit son risque rythmique. La décision d’implanter un défibrillateur en prévention primaire est 

fondée, dans les recommandations de l’ESC de 2014, sur l’évaluation du risque absolu à 5 ans, 

déterminé par un algorithme. L’implantation d’un défibrillateur apparaît raisonnable (classe IIa 

de recommandation) chez les patients dont le risque de mort subite est estimé à plus de 6% à 5 

ans, alors que l’implantation peut être considérée (classe IIb) chez les patients dont le risque se 

situe entre 4 et 6%. L’implantation n’est, en général, pas indiquée (classe III) en cas de risque 

inférieur à 4% à 5 ans. Le risque rythmique doit être réévalué tous les 1 à 2 ans et lorsqu’il y a 

des modifications cliniques. En prévention secondaire, après mort subite récupérée ou trouble 

du rythme ventriculaire soutenu, l’implantation d’un défibrillateur est clairement recommandée 

(classe I). (13) 
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Les recommandations américaines plus récentes (ACC, novembre 2020) sur l’indication de 

DAI en prévention primaire (niveau de preuve IIa) dans la CMH de l’enfant retiennent 

aujourd’hui 5 facteurs de risques : les 3 classiques hypertrophie septale ≥ 30 mm, syncope 
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inexpliquée, antécédent familial de mort subite, auxquels se rajoutent la présence d’un 

anévrysme apical VG et la dysfonction systolique VG <50%.  

 
Autres facteurs prédictifs d’événement rythmique dans la CMH  

- La génétique. Comme chez l’adulte, les études tendent à montrer que certaines 

mutations sont plus délétères que d’autres (troponine I et T), nous en reparlerons dans 

la discussion. 

- L’âge. Dans l’étude de Martson et al., les différentes analyses concordent pour dire qu’il 

existe un taux supérieur d’évènements à 5 ans (insuffisance cardiaque, arythmie et 

fibrillation atriale) dans la population de CMH diagnostiquée après 1 an par rapport à 

avant 1 an.  Ils décrivent dans leur cohorte 20% d’évènement tout confondu à 10 ans 

chez les CMH diagnostiquées durant l’enfance (1-18 ans) avec une incidence 

cumulative d’arythmie ventriculaire grave de 8,8% à 10 ans. Dans leur article, le taux 

d’évènenements cardiaques est de 2%/an dans les 30 premières années et le taux 

d’arythmie ventriculaire grave de 0,7% /an, mais reste cependant l’évènement cardiaque 

le plus fréquent dans la premiere décennie suivant le diagnostic. Ce taux semble 

légèrement inférieur au taux de 1,5% /an dans des études précédentes dont la cohorte la 

plus importante publiée par Norrish et al. (14)  

Toujours dans l’étude de Martson et al., il existait des différences significatives en 

comparant le groupe de CMH diagnostiquée durant l’enfance et durant la période adulte. 

Les arythmies ventriculaires graves, l’assistance circulatoire et la transplantation étaient  

significativement plus fréquentes (36%) dans le groupe  CMH 1-18 ans.  

 

Pour les patients diagnostiqués durant l’enfance, ils estimaient que 50% avaient eu un 

évènement cardiaque avant leur 40 ans, dont 20% une arythmie ventriculaire, 30% de la 

fibrillation atriale et 30% de la dysfonction cardiaque.  
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2) Objectifs 

 
Notre objectif était de stratifier le risque rythmique des cardiomyopathies en tentant de répondre 

à deux questions :  

• Faut-il implanter un DAI en prévention primaire chez l’enfant porteur d’une CMD ? 

• Le score de risque HCM Risk-Kids Score (récemment développé sur une large cohorte 

issue de la population anglaise mais comptant également des patients d’Irlande, d’Italie, 

d’Espagne, de Grèce et d’Australie) est-il applicable à notre population de 

CMH pédiatrique ?  (4)  

 

 

 

 
 
  













 

 
31 

Suite au recueil des variables, nous avons calculé les Z-scores des paramètres 

échocardiographiques recueillis en utilisant la formule du Pediatric Heart Network (PHN) (16)  

o Calcul de la surface cutanée (SC) selon la formule de Gehan et George : 

SC (en kg/m2) = 0.0235 x ((Taille en cm)0,422 x (Poids en kg)0,515 

Calcul de la surface cutanée – Body Surface Area (BSA) selon la formule utilisée par 

Norrish et al dans le calcul du HCM Risk-Kids : BSA= 1,023 x (Poids en kg)0,68 

 

o Formule générique du calcul du Z-Score :   ! = 	
!!"#"$%&%#

'(")!*"
"#$%&'

()   

 

Avec le paramètre étudié selon tableau ci-dessous : 

 

 

 

 

 

o Formule de calcul du Z-Score OG 

 Z-score OG = {ln[measurement] - [intercept + B x ln(BSA)]}/SEE 
 

- Measurement = Taille de l’OG en mm   
- Intercept = 2.191 
- B = 0.894 
- SEE = 0.165 
- BSA = SC en kg/m2  
 

- Le VG était considéré comme « dilaté » si DTDVG > 2 Z-score (variable binaire) 

- Le VG était considéré comme « hypertrophié » si SIVd ou PPVG > 2 Z-score  

- La Fraction d’Éjection Ventriculaire Gauche (FEVG) était classée en 3 catégories 

(Normale si FEVG > 50% ; Modérément altérée si FEVG entre 35 et 50 % ; 

Altérée si FEVG < 35%) 

Paramètre étudié  Alpha  Mean (moyenne) SD (déviation standard) 

DTDVG en cm  0,45 3,89 0,33 

Masse du VG en g/m2 1,25 53,02 9,06 

SIVd en cm  0,4 0,58 0,09 

PPVG en cm 0,4 0,57 0,09 
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risques proportionnels a été vérifiée à partir des résidus de Schoenfeld et l’hypothèse de log-

linéarité à partir des résidus de Martingales. 

La sensibilité, la spécificité, le VPP et le VPN des tests diagnostiques ont été calculés chez les 

CMH en utilisant comme gold standard le score supérieur ou égal à 4% et 6% pour la survenue 

de l’événement RythmoPlus dans les 5 ans.  

Les statistiques ont été réalisées par l’unité de méthodologie biostatistique du CHU de Lille. 

Des tests bilatéraux ont été réalisés avec un niveau de significativité de 5%. Les analyses 

statistiques ont été effectuées à l’aide du logiciel SAS (SAS Institute version 9.4).  

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



 

 
39 

 
Table S1 complémentaire 
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2) Analyse des résultats dans les cardiomyopathies 

 
Sur notre cohorte, 39% des patients étaient des femmes contre 61% d’hommes. 78% des 

patients n’avaient pas d’antécédents familiaux de cardiomyopathies.   

L’âge au diagnostic de la cardiomyopathie est variable en fonction du type d’atteinte. L’âge 

médian au diagnostic est de 3,4 ans dans les CMD, de 9,3 ans dans les CMH, 6 mois dans les 

NCVG et de 15 ans dans les Myocardites. Dans 23% des cas, le diagnostic de CMH a été porté 

avant l’âge de 1 an et dans 35% des CMD. Dans le groupe CMH, on note une ascension 

secondaire du nombre de diagnostic à l’adolescence avec 40% des diagnostics portés après l’âge 

de 12 ans. Dans le groupe myocardite sans dilatation, l’âge de survenu est dans 75% des cas 

après 14 ans. Les caractéristiques de notre population sont détaillées dans le tableau suivant. 
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On retrouvait un antécédent familial de CMD dans 17% des cas. Seul un cas de mort subite 

familial était rapporté chez une patiente suivie pour une CMD d’origine génétique sarcomérique 

avec mutation de la Filamine.  

 

Mode de découverte 

Les circonstances de découverte de la CMD étaient largement dominées par un tableau 

d’insuffisance cardiaque, retrouvé chez 43 patients (62%), insuffisance cardiaque qui était 

sévère dans 70% des cas avec nécessité d’une prise en charge en réanimation. 60% des patients 

présentant un tableau d’insuffisance cardiaque initial ont eu besoin d’un support inotrope ou 

vasopresseur.  

 

La découverte était fortuite chez 15 patients (22%). 2 patients ont été diagnostiqués dans le 

cadre d’un dépistage familial, et 2 autres lors d’une consultation de suivi chez des patients ayant 

une dystrophie musculaire de Duchenne. 5 patients présentaient des douleurs thoraciques au 

diagnostic et 1 une syncope. Seul un patient de 16 ans a présenté une mort subite au diagnostic 

que l’on détaille ultérieurement. 
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Paracliniques  

60% des patients diagnostiqués d’une CMD avaient une FEVG à l’échographie cardiaque 

inférieure à 35% dont les trois quarts présentaient une dysfonction majeure avec FEVG < 20%. 

La FEVG moyennne était à 31% et FR à 18%. Seuls 20% avaient une fonction cardiaque 

normale. 17% avaient une FEVG entre 35 et 50%.  

30% des patients avaient, dès le diagnostic, une dilatation majeure des cavités cardiaques à plus 

de 4 Z-Score. Nous estimons une DTDVG moyenne à 4,04 Z-Score.  

L’IRM était réalisée au diagnostic dans la moitié des cas (50%) avec mise en évidence d’une 

dysfonction cardiaque dans 76% des cas.  

A T12-18, seuls 15% des 48 patients vivants avaient toujours une dysfonction cardiaque 

majeure (FEVG < 35%).  
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Thérapeutique 

Au niveau thérapeutique, on retrouve la mise en place d’un traitement médicamenteux dans 

90% des cas dans le premier mois suivant le diagnostic. 64% des patients ont eu des diurétiques 

et des IEC à la prise en charge. Les Bétabloquants avaient été introduits dans les premiers jours 

de la prise en charge chez 27 patients (30%) et à distance de la décompensation cardiaque 

initiale chez un patient sur 3. Plus de la moitié des patients (57%) avait un traitement 

Bêtabloqueur à 3 mois. Dans 30% des cas, de la Digoxine a été instaurée initialement et était 

toujours maintenue à 3 mois.  27% des patients ont eu des antiagrégants plaquettaires et 11% 

des Anticoagulants dans le premier mois et poursuivi durant au moins 3 mois.  

 

Évènement 

Aucun patient suivi pour une CMD n’a fait de trouble du rythme grave durant la première année 

de suivi. 8 patients (12%) ont eu une transplantation avec un délai moyen de survenu à 8,8 ans 

[0,6-28]. Lors de la première année de suivi, 4 patients (50% des transplantations) ont été 

transplantés et 7 autres sont décédés dans un contexte d’insuffisance cardiaque. 3 patients sont 

décédés de causes non cardiologiques dans le cadre de leur pathologie chronique (1 état de mal 

convulsif, 1 syndrome d’inhalation et 1 décompensation de maladie métabolique).  

Au total, 1 enfant sur 5, porteur de CMD, est décédé ou a été transplanté dans la première année 

de suivi. 6 patients porteurs de CMD ont été implantés d’un DAI dont 2 en prévention 

secondaire. Chez les 4 autres patients, l’indication de DAI en prévention primaire a été porté 

sur la dysfonction cardiaque majeure. 2 ont été implantés à moins d’un an du diagnostic et les 

2 autres à 6 et 26 ans du diagnostic.  

Après la première année de suivi, 2 patients ont présenté un trouble du rythme grave. La 

première, à 21 ans du diagnostic de CMD type Fibroélastose et la seconde à 4 ans du diagnostic 

chez une enfant ayant un syndrome de Barth.  
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4 patients ont eu une greffe cardiaque à 7, 13, 14 et 27 ans du diagnostic. 2 enfants sont décédés 

à 4 et 5 ans dans un contexte d’insuffisance cardiaque et trois autres sont décédés de causes non 

cardiologiques (1 sarcome d’Ewing, 1 rejet de greffon et 1 d’insuffisance respiratoire dans un 

contexte de non réanimation suite aux séquelles anoxo-ichémiques de son arrêt cardio-

respiratoire sur insuffisance cardiaque). 

 

Au total, 24 patients (32%) suivis pour une CMD ont eu un évènement majeur lors du suivi de 

la pathologie. 14 patients (20%) dans la première année et 19 (30%) dans les 5 premières 

années. L’âge moyen lors de l’évènement est de 8,5 ans avec un délai moyen de survenu de 

l’évènement à 4,6 ans du diagnostic.  

La survie sans évènement est donc de 80% à 1 an et 70% à 5 ans en sachant que le suivi moyen 

était de 5.8 ans.  

 

 
Évènement RythmoPlus chez les CMD  

 
Dans notre cohorte, 16 patients (7%) ont présenté le critère de jugement principal 

« RythmoPlus » parmi lesquels 3 patients suivis pour une CMD.  

2 patients ont été diagnostiqués pour une Non-Compaction du VG. On ne rapporte aucun 

trouble du rythme grave, hormis dans un contexte de compensation cardiaque aigüe, chez les 

groupes CMR, Myocardite sans dilatation et CHND.  

 

Dans ce sous-groupe de cardiomyopathie, un patient a présenté le CJP au diagnostic, les deux 

autres après plus d’un an de suivi.  
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1. Patient de 16 ans, sans dysfonction cardiaque, présentant une mort subite récupérée. 

Antécédent familial de CMD type Laminopathie avec mort subite chez le grand père. 

Diagnostique de CMD avec mutation de la Filamine. Il fut implanté d’une DAI sous-

cutané en prévention secondaire. 2 ans plus tard il présenta un orage rythmique de FV 

pour lequel son DAI choqua à plusieurs reprises.  

 

2. Patiente de 21 ans diagnostiqué à l’âge de 3 mois d’une cardiomyopathie dilatée sur 

fibroélastose et présentant une FV dans un contexte d’aggravation de sa dilatation VG 

(VG extrêmement dilaté à 68 mm pour son âge de 21 ans) avec une majoration de sa 

fuite mitrale qui est étiquetée de haut grade avant l’ACR sur FV.  Elle fut implantée 

d’un DAI sous-cutané en prévention secondaire. L’étiologie de la CMD n’est toujours 

pas définie avec des analyses génétiques pour l’heure toutes négatives et la part 

hémodynamique à l’origine du trouble du rythme ventriculaire ne peut être exclue.  

 

3. Enfant de 11 ans suivi depuis l’âge de 2 ans et demi pour une CMD dans le cadre d’une 

maladie métabolique. (Syndrome de Barth). Il présenta un ACR sur FV à l’âge de 11 

ans. Ce patient ne fut pas implanté d’un DAI à cause de lésions anoxo-ischémique 

sévères secondaire à son ACR, et décéda 9 mois plus tard des complications de son 

atteinte neurologique. 
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Mode de découverte 

Les circonstances de découverte de la CMH étaient dans 64% des cas une découverte fortuite 

lors d’une consultation de suivi d’une pathologie chronique (maladie neuromusculaire, maladie 

métabolique ou rénale) ou consultation motivée par la présence d’un souffle à l’auscultation 

cardiaque (7%). Dans 13% des cas le diagnostic a été porté lors d’une consultation s’inscrivant 

dans le cadre d’un dépistage familial de CMH sarcomérique, 7 patients (11%) ont été 

diagnostiqués à la suite d’un trouble du rythme grave (TV soutenue ou mort subite).  5 patients 

(7%) ont été dépistés suite à une syncope. Seuls 4 patients présentaient une insuffisance 

cardiaque au diagnostic avec des dysfonctions VG légères à modérées. Aucun patient n’a 

présenté de douleur thoracique au diagnostic.  

 

Paraclinique 

Au niveau échographique, la fonction cardiaque était normale au diagnostic (FEVG>50%) chez 

tous les patients vivants, hormis chez les 4 patients dont la découverte de CMH a été faite sur 

des signes d’insuffisance cardiaque.  

70% des patients avaient un Z-Score du SIV  au diagnostic supérieur à 4 et 20% avaient un 

gradient intra-ventriculaire significatif (> 30 mmHg).  

 

Autres examens paracliniques : 40% des patients ont eu une IRM suite au diagnostic et 20% 

une seconde lors du suivi.  

Dans les CMH, la fonction cardiaque au diagnostic était normale dans plus de 94% des cas 

contre seulement 41% dans les autres cardiomyopathies. On remarque une altération franche 

de la fonction cardiaque dans la première année de suivi dans les cardiomyopathies (hors 

CMH) avec 53% des patients ayant une fonction cardiaque < 50% de FEVG.  
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Thérapeutique 

Dans notre population de CMH, 40% ont eu un traitement médicamenteux à la prise en charge. 

Seul 1 a nécessité des amines, 1 de la Digoxine, 2 des IEC, 6 de l’Aldactone. Les patients ayant 

eu ces thérapeutiques sont ceux dont le diagnostic a été porté sur le tableau de décompensation 

cardiaque. Les Bétabloquants ont été instaurés chez 22 patients (32%) dans le premier mois et 

chez 28 patients (40%) dans les 3 premiers mois. Aucun patient n’a bénéficié de Cordarone. 

Seuls 2 patients ont eu une anticoagulation ou une anti-agrégation dans les 3 mois suivants le 

diagnostic.   

 

Évènement 

38% des patients diagnostiqués d’une CMH ont bénéficié d’une pose de DAI après diagnostic 

ou lors de leur suivi. 11 patients (16%) ont eu une pose de DAI lors de la première année dont 

5 en prévention secondaire. 5 étaient posés en endocavitaire, 5 en sous-cutanée et 1 en 

épicardique. 15 patients (22%) ont été implantés après la première année, seul un en prévention 

secondaire. Ils étaient implantés en épicardique pour 4 d’entre eux, 1 en endocavitaire et 7 en 
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sous-cutanée. Le délai moyen de pose par rapport au diagnostic est de 4,8 ans [0-26]. Aucun 

patient suivi pour CMH n’a été transplanté durant sa première année de suivi mais 10 (15%) 

l’ont été par la suite avec un délai moyen de 12 ans [3,8-22].  

 

33% des patients ont eu un « évènement » majeur lors du suivi, défini par la survenue d’un 

trouble du rythme grave, d’une transplantation cardiaque ou du décès. On note un délai 

d’apparition de l’« évènement » à 7,5 ans [0-23] pour un âge moyen de 12 ans. La survie sans 

« évènement » à 1 an est de 88% et 82% à 5 ans.  

Notre durée moyenne de suivi dans cette population est de 8 ans.  

 

Évènement RythmoPlus chez les CMH 

Dans les CMH, 11 patients (15%) ont fait un évènement rythmique grave dont 72% au 

diagnostic. Ils sont présentés selon un âge croissant : 

1. Enfant de 6 ans, antécédent familial de CMH sarcomérique (mutation Troponine T), TV 

au diagnostic choqué par le SAMU, implanté d’un DAI endocavitaire, transplanté 7 ans 

plus tard pour dysfonction cardiaque majeure et décédé à 4 ans de la greffe.  

2. Patient de 11 ans, contexte de CMH familiale sarcomérique (mutation TPM1) 

découverte lors d’un épisode de FV compliqué d’un ACR récupéré et implanté d’un 

DAI endocavitaire en prévention secondaire  

3. Patient de 12 ans présentant une mort subite récupérée au diagnostic et implanté 

secondairement d’un DAI épicardique. L’étiologie de sa cardiomyopathie est toujours 

inconnue à ce jour.  

4. Patiente de 13 ans, CMH d’étiologie inconnue, sans antécédents familiaux, avec mort 

subite au diagnostic et implanté d’un DAI endocavitaire en prévention secondaire sans 

récidive rythmique depuis.  
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5. Patient de 14 ans sans antécédent familial, TV et arrêt cardio respiratoire au diagnostic, 

diagnostic de CMH sarcomérique (mutation MYBPC3, FLNC). 2 mois plus tard le 

patient décédait suite aux complications de son ACR.  

6. Patient de 15 ans présentant une mort subite à l’effort.  Frère jumeau dépisté 

secondairement d’une CMH d’origine neuromusculaire (dystrophie d’Emery-Dreifuss 

avec mutation FHL1) 

7. Patiente de 16 ans sans antécédent familial, suivie depuis la période néonatale pour une 

CMH d’étiologie inconnue, présentant un ACR sur FV récupéré, conduisant à une 

transplantation cardiaque en urgence devant la persistance d’une TV rapide. 

8. Patiente de 17 ans, diagnostic à l’autopsie d’une CMH réalisé suite une mort subite non 

récupérée. Sœur jumelle porteuse d’une CMH génétique sarcomérique. 

9. Patiente de 17 ans, sœur jumelle de la patiente 8 ; diagnostiquée suite au décès de sa 

sœur jumelle d’une CMH génétique sarcomérique avec mutation MYBPC3 et SCM5A, 

implantée d’un DAI sous-cutané en prévention primaire. Elle présenta 9 mois plus tard 

un orage rythmique avec fibrillation ventriculaire pour lequel son DAI choqua.  

10. Patient de 17 ans présentant une TV soutenue avec ACR récupérée, amenant à la 

découverte d’une CMH génétique (maladie de Danon, mutation LAMP2), implanté 

d’un DAI endocavitaire en prévention secondaire et transplanté 3 ans plus tard pour 

dysfonction cardiaque terminale. 

11. Patient de 17 ans, suivi depuis l’âge de 13 ans pour une CMH sarcomérique (Mutation 

MHY7) sans dysfonction cardiaque, sans syncope ni TVNS. SIV à 30 mm à la dernière 

échographie cardiaque. MS subite récupérée avec pose d’un DAI en prévention 

secondaire.  
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3) Analyses univariées : recherche de facteurs associés au risque d’évènement 

« RythmoPlus » dans la CMH 

 
 
Les analyses multivariées n’étaient pas réalisables compte tenu du faible nombre d’évènement. 

Concernant les analyses univariées, l’âge au diagnostic dans les CMH était statistiquement 

significatif (p=0.024) avec un Hazard Ratio à 1,109 [IC95% à 1.014-1,2]. Ceci signifie que le 

risque d'avoir un événement RythmoPlus augmente de 1.1% par an. Un âge au diagnostic 

supérieur à 9 ans augmente de 5,3 fois le risque rythmique. Le risque rythmique avant 9 ans est 

donc très faible.  La présence d’un HCM Risk-Kids supérieur à 6% était fortement significatif 

avec un HR à 6.288 [1.42-27] (p=0.015). Ceci signifie que le risque de mort subite est 6 fois 

plus important chez les patients ayant un score > 6% que ceux ayant un score < 6 %. Par contre, 

la présence d’un score HCM Risk-kids supérieur à 4% n’était pas associé significativement à 

l’événement RythmoPlus (p=0.146) [IC95% à 0.58-38]. Il est à noter que le HCM Risk-Kids 

était calculé en moyenne à 6.2% dans notre population. 

La présence d’antécédents familiaux de cardiopathie héréditaire n’était pas associée de manière 

significative à l’événement RythmoPlus avec un HR à 1,89 [0.61-5,8] tout comme le 

bétabloquant dans les 3 premiers mois de suivi (HR à 0.474 [0.13-1,7]).  

La présence d’une mutation génétique sarcomérique ne ressortait pas de manière significative 

(p=0.059) mais on notait une forte tendance avec un HR à 3,02 [0.95-9,5]. 

 

L’analyse univariée n’avait pas pu être réalisée sur la FEVG au diagnostic ≤ 35% compte tenu 

de l’absence d’évènement RythmoPlus dans ce groupe-là. Il en est de même pour la dilatation 

OG > 2 Z-Score au diagnostic. La présence d’un gradient intra-VG significatif (> 30 mmHg) 

au diagnostic n’était retrouvé que chez 12 patients.  Seul 1 a présenté un évènement 

RythmoPlus. L’analyse univariée n’était pas faisable non plus pour les TVNS lors du suivi et 
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les syncopes inexpliquées en raison du trop faible nombre de données. L’épaisseur moyenne du 

septum > 6 Z-Score était retrouvée dans un pourcentage identique dans le groupe RythmoPlus 

(67%)  et RythmoMoins (66%).  
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4) Défibrillateur Automatique Implantable  

 
Sur 10 années de recueil, on rapporte 60 implantations de DAI dans la population pédiatrique 

sur la région. Les cardiomyopathies représentent 55% des indications. 14% sont implantés dans 

le cadre d’un syndrome du QT long et 17% pour des TV catécholergiques.  Les cardiopathies 

congénitales ne représentent qu’un faible pourcentage (9%) des implantations. 5% des 

implantations sont faite suite à une mort subite chez un patient sans anomalie de fonction ou de 

structure cardiaque ni trouble rythmique retrouvée. 

Chez les patients suivis pour une cardiomyopathie, 35 patients (16%) ont été implantés d’un 

DAI au cours de leur suivi dont les trois quarts en prévention primaire. 42% étaient implantés 

dans la première année suivant le diagnostic. L’âge moyen d’implantation était de 13 ans.  
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74% des DAI implantés en prévention primaire se faisaient chez les patients suivis pour une 

CMH et 15% chez les CMD. Toutes les implantations de DAI en prévention primaire chez les 

CMD étaient réalisées pour dysfonction cardiaque sévère malgré un traitement médicamenteux 

optimal. Chez les CMH l’indication d’implantation était la présence de facteurs risques de 

troubles du rythme graves sauf dans un cas où le DAI était implanté chez une patiente dont la 

sœur jumelle avait fait une mort subite. 

 

62% des DAI implantés en prévention secondaire l’ont été suite aux troubles du rythme grave 

au diagnostic de cardiomyopathie type CMH.  

6 des 8 patients implantés d’un DAI en prévention secondaire avaient une CMH. Les 2 autres 

avaient une CMD, un type Laminopathie, l’autre type Fibroélastose.  
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5) Score de risque rythmique dans la CMH pédiatrique : Calcul du HCM Risk-

Kids  

 
Dans notre cohorte, sur 77 patients suivi pour CMH ou Type secondaire CMH, nous avons pu 

calculer le HCM Risk-Kids (score prédictif du risque de mort subite à 5 ans dans la population 

de CMH pédiatrique) pour 65 d’en eux (85%). 

Le calcul du score moyen dans notre population est de 6,2% [1,8 ; 18].  En se basant sur les 

mesures échographiques à T12-18 mois du diagnostic, ce même score augmente à 7,5% à 18 

mois du diagnostic de la pathologie.  

93% des patients avaient une différence de risque comprise entre 5 et -5% entre la première 

échographie et celle à T12-18 mois.  

 

Évènement RythmoPlus 

Chez les 11 CMH ayant présenté un évènement RythmoPlus, 9 ont eu une échographie au 

diagnostic (2 ont présenté une mort subite non récupérée et n’ont donc pas eu d’échographie 

cardiaque). Chez ces 9 patients, le score du HCM Risk-kids était de 8,5% à la première 

échographie et de 13,8% à T12-18 du diagnostic. Tous avaient un Score au-dessus du seuil de 

4% sauf 1 patient porteur de CMH sarcomérique avec mutation du gène de la Troponine T,  

Le délai d’apparition de l’évènement était à 5,8 ans [0,9-10,9] pour 95% des patients avec un 

âge moyen de 13,5 ans [9-18 ans].  

 

Nous avons réalisé les tests diagnostiques de l’HCM Risk-Kids avec des seuils de positivité de 

4% et 6%. Nous avions un suivi médian de 5,9 ans. Nous avons pu calculer le Score chez 65 

patients (84%) sur les 77 patients suivis pour CMH (ou forme mixte CMR/CMH et 

NCVG/CMH). Parmi les 12 patients chez qui nous n’avons pas pu calculer le Score, 10 patients 

n’avaient pas de données échographiques renseignées au diagnostic et 2 autres patients avaient 
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présenté une mort subite non récupérée au diagnostic et n’ont donc pas eu d’échographie 

cardiaque. 

 

Sur ces 65 patients, 43 avaient un score ≥ 4%. Parmi ceux-ci, 8 avaient présenté l’évènement 

RythmoPlus. Un patient avec un score de 2,1% avait présenté l’évènement RythmoPlus au 

diagnostic à l’âge de 6 ans. L’origine de sa CMH était une mutation de la Troponine. Ces 

résultats permettent d’estimer une sensibilité du test à 89% et une spécificité à 37% pour un 

score seuil de 4% 

Si l’on met un seuil de positivité à 6%, la sensibilité du test diminue légèrement à 77% mais la 

spécificité augmente à 66%.  

La valeur prédictive négative (VPN) du test est de 95% pour les 2 seuils. La VPP est de 18% 

pour un score supérieur ou égal à 4%, et de 27% pour un score supérieur ou égal à 6%. Ceci 

signifie que si nous implantions tous les patients avec un Score HCM Risk-Kids supérieur ou 

égal à 4%, 43 patients (soit 66% de notre population de CMH avec un HCM risk-Kids 

calculable) devraient être implantés d’un DAI en prévention primaire suite au diagnostic (âge 

médian de 9,5 ans) pour éviter 8 évènements RythmoPlus à l’âge moyen de 14,6 ans. En prenant 

ce seuil de 4%, le nombre de sujet à traiter serait de 7,7 patients (utilisation de la formule : 

1/[VPP-(1-VPN)]). 

Si nous prenons un score seuil de 6%, il aurait fallu 26 implantations de DAI pour sauver 7 

patients (ou implanter 40% des patients). Le nombre de sujets à traiter serait de 4,5 patients.  
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La survie sans évènement (mort subite récupérée ou transplantation cardiaque) est de 70% à 5 

ans, ce qui est très proche de ce qu’on trouve dans la littérature. En effet, dans la cohorte de 

Towbin et al.(4), (JAMA 2006), le diagnostic de CMD est porté à l’âge médian de 1,5 ans, et 

40% des diagnostics sont portés avant l’âge d’un an. Dans leur publication, la survie était de 57 

% à 5 ans chez les patients neuromusculaires (avec de nombreux décès non cardiologiques), 

90% à 5 ans dans le groupe myocardite, 83% chez les patients porteurs d’une maladie 

métabolique et 94% à 5 ans chez les CMD familiales avec 48% de transplantation à 5 ans. Les 

auteurs soulignent comme facteurs de risques de décés et de transplantation (en excluant des 

patients neuromusculaire et métabolique), l’âge au diagnotic, avec un risque doublé après 6 ans 

et l’étiologie avec de la CMD avec l’absence d’étiologie retrouvé augmentant de 50% le risque. 

L’insufffisance cardiaque au diagnostic mutliplie par 4 le risque de décès ou de transplantation 

cardiaque dans la premiere année.  

Sur la cohorte de 81 patients de Dimas et al. Dans l’American Journal of cardiology en 2009, 

20 patients ont été transplantés et 17 autres sont décédés de cause cardiaque. 

Dans l’étude de Pahl et al. de 2012, l’âge au diagnostic était de 5,3 ans en moyenne. Le taux de 

décés était de 15,5% (avec une durée de suivi moyenne à 2,6 ans). L’âge au diagnostic était de 

5,3 ans en moyenne. Le taux de décés était de 15,5% (avec une durée de suivie moyenne à 2,6 

ans) 

Cohorte de CMD : risque rythmique 

 Dans notre cohorte de 69 CMD, dont le suivi médian était de 3,5 années, nous n’avons recueilli 

que 3 événements Rythmoplus (soit 4.3%) :  

- l’un dans un contexte de laminopathie (pathologie bien connue pour donner des troubles 

du rythme cardiaque grave, seule cardiopathie dilatée pour laquelle il existe une 

indication de défibrillateur en prévention primaire dès le diagnostic génétique posé et 
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lorsqu’il existe au moins un facteur de risque parmi : TVNS au holter, FEVG ≤45% au 

diagnostic, sexe masculin et mutation non faux-sens). (17) 

- la deuxième dans un contexte de syndrome de Barth. L’équipe de Spencer et al. a publié 

dans Pediatrics  en  2006 (18) un article sur les troubles du rythme dans les Syndromes 

de Barth. Cette maladie métabolique est liée à une mutation du gène TAZ sur le 

chromosome X qui engendre un défaut de synthèse de cardiolipine et phospholipide. 

(19)  Ce défaut de synthèse conduit à l'absence de cardioprotection locale du myocarde, 

source de troubles du rythme ventriculaire. Le décès chez ces patients est plus souvent 

d’origine métabolique par acidose métabolique lactique sévère. Le risque rythmique est 

connu mais peu décrit dans la littérature, même si les revues recommandent un suivi 

échocardiographique et un holter ECG annuel.  (20) 

- il est difficile de conclure sur l’étiologie précise de la mort subite récupérée 

présentée par la dernière patiente chez laquelle la composante hémodynamique avec 

l’importante fuite mitrale semble avoir joué le rôle principal. 

 

Cette information amenée par notre cohorte de CMD est donc importante : il ne parait pas y 

avoir de risque de mort subite dans la cardiopathie dilatée à coronaires saines, hors 

laminopathie. Une précaution doit être prise concernant le syndrome de Barth dont le risque 

rythmique reste difficile à estimer devant la rareté de la cardiopathie. 

L’indication de défibrillateur en prévention primaire de la mort subite dans la cardiopathie 

dilatée à coronaires saines est déjà largement sujet à débat dans la population adulte. En effet, 

si les recommandations sont claires sur l’implantation d’un DAI en prévention primaire dans 

les CMD d’origine ischémique, elles sont nettement plus controversées dans les 

myocardiopathies dilatées à coronaires saines depuis l’arrivée de la resynchronisation (21) mise 

en avant dans l’étude COMPANION où l’on ne retrouve pas de différence significative entre 
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le groupe de patient CRT-P et le groupe CRT-D (Cardiac Resynchronization therapy-

Pacemaker/Defribrilator). (22) Dans la CMD à coronaire saine de l’adulte, l’identification de 

facteurs de risques de troubles du rythme graves permet d’affiner le risque rythmique à l’échelle 

individuelle [DEFINITE]. (23)  

Il n’existe actuellement aucun critère établi pour l’implantation d’un DAI en prévention 

primaire de la mort subite dans les CMD de l’enfant.  

Towbin et al.(4), (JAMA 2006) ont repris la cohorte PCMR (Pedicatric Cardiomyopathy 

Registry) issue du même recueil restrospectif de 1996 à 2003 sur les deux régions des États-

Unis décrit par Lipshultz et al (24). Ils ont ajouté les données fournies par 39 autres centres à 

travers les USA entre 1990 et 1995 pour établir une cohorte de 1426 enfants porteurs de CMD. 

Aucune donnée sur les DAI n’est rapportée. Les auteurs rapportent 89 morts subites familiales 

(9%) ainsi que 27 patients présentant une arythmie (3%) mais ne détaillent pas ces résultats. 

Nous n’avons aucune information sur le type de CMD ni le type d’arythmie.  

En 2006, Daubeney et al.(25) ont étudié dans Circulation les mêmes paramètres que Towbin et 

son équipe mais en Australie avec un recueil rétrospectif entre 1987 et 1996. Leur cohorte 

NACCS issue de 21 centres hospitaliers a permis un recueil de 184 enfants de moins de 10 ans 

porteurs de CMD. Parmi leurs patients, 90% avaient une insuffisance cardiaque au diagnostic, 

5% ont fait une mort subite avec un âge médian de 2 mois. 41% sont décédés ou ont eu une 

transplantaion . Comme dans l’étude Américaine de Towbin et al, aucune information sur les 

DAI n’est rapportée et peu de détails sont mentionnés concernant les 9 patients ayant présenté 

une mort subite.  

Dimas et al. dans l’American Journal of cardiology en 2009 ont étudié les facteurs de risques 

de mort subite chez l’enfant porteur de CMD idiopathique (familiale et sarcomérique). Leur 

recueil, retrospectif, unicentrique  sur une durée de 14 ans (1990 à 2004) a permis de recueillir 

85 patients de 0 à 21 ans porteurs de CMD avec dysfonction (FE < 45%) au diagnostic. Durant 
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le suivi, 21 patients présentaient de l’arythmie, 11 des troubles du rythme ventriculaires, 7 des 

troubles du rythme supra-ventriculaire et 3 les deux type. Leur étude ne retrouvait pas de 

différence significative sur la FEVG ou le DTDVG au diagnostic dans le groupe arythmie et 

sans arythmie. Seul l’âge au diagnostic, plus agé dans le groupe arythmie, était significatif à 

10,6 vs 6,6 ans (p<0,001). Parmis les 11 patients ayant présenté des troubles rythmiques 

ventriculaires, 10 avaient de la TVNS et seul un avait fait de la TV soutenue et  de la fibrillation 

ventriculaire. Seul un a présenté une mort subite au domicile à 6 semaines du diagnostic fait  

dans un contexte de décompensation cardiaque aigüe. On ne nous mentionne pas l’étiologie de 

sa CMD. Face au faible taux de décés par trouble du rythme, la conclusion des auteurs était 

l’absence d’information suffisante pour préconiser l’implantation d’un défibrillateur 

automatique implantable en prévention primaire dans les CMD.  

Pahl et al. ont voulu s’intéresser aux troubles du rythme dans les CMD de l’enfant en 

développant un algorithme de prise en charge publié en 2012 dans le Journal of the American 

college of cardiolology. (26)  Leur recueil est issu une fois de plus de la cohorte nationale 

PCMR (Pediatric Cardiomyopathy Registry) utilisée par Lishultz, Colan ou encore Towbin, et 

regroupe 3500 enfants de moins de 18 ans, dans 100 Centres pédiatriques aux Etats Unis entre 

1990 et 2009. Le taux de mort subite est de 3% à 5 ans. Leur analayse multivariée rapportait 

comme facteur de risque de mort subite l’âge au diagnostic inférieur à 14 ans, l’insuffisance 

cardiaque au diagnostic (86 % vs 73%) (p=0,03) et l’utilisation d’anti-arythmiques dans le 

premier mois de suivi. Comme nouveauté, l’index de remodelage VG, établi comme le log ratio 

de l’épaisseur de la paroi postérieure du VG sur le diamètre télédiastolique du VG, était 

significativement associé à un risque d’évènement rythmique (p=0,02). A partir de ces résultats, 

les auteurs ont établi un model de régression pour estimer le risque de mort subite, comprenant 

la PPVG inférieure à 1,7 Z-score, l’âge au diagnostic inférieur à 14 ans,  le SIV inférieur à 0,8 

Zscore et l’utilisation d’anti-arythnmiques dans le premier mois de suivi. Leur modèle avait une 
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Facteurs de risque classiques de mort subite dans la CMH en pédiatrie 

Basée sur ces dernières recommandations de l’ESC, l’équipe londonienne de Norrish et al. a 

publié une série d’articles intéressants sur leur cohorte de patients :  

- En 2019, ils ont regardé en rétrospectif 411 patients implantés d’un DAI dans le cadre 

d’une CMH (maladies métaboliques et syndromiques exclues) avec un suivi de 5.5 ans. 

Parmi eux, 280 patients ont été implantés sur 0 facteur de risque, 113 sur 1 facteur de 

risque et 16 seulement sur 2 ou plus, la majorité des patients étant implantés hors 

recommandation ESC. Dans cette cohorte, il n’y avait pas de différence significative en 

termes d’événement (MS récupérée, TV soutenue, choc approprié) entre le groupe de 

patients avec 2 facteurs de risque et les autres. Les auteurs concluaient donc à une faible 

habilité des recommandations à discriminer les patients à risque rythmique des autres.  

Dans notre cohorte de 20 patients appareillés d’un DAI en prévention primaire, les 

facteurs de risques étaient évaluables chez 15 patients. 4 patients présentaient 0 facteur 

de risque, 8 présentaient 1 facteur de risque et 3 présentaient 2 facteurs de risque. Parmi 

ces patients, 1 seul a présenté un choc approprié et il présentait un seul facteur de risque. 

Nous confirmons donc que sur notre cohorte, ce ne sont pas les seules recommandations 

ESC pour la pédiatrie qui guident l’indication d’implantation d’un DAI en prévention 

primaire mais également que les seuls 4 facteurs de risque cités par les recommandations 

de l’ESC et considérés égaux en termes de stratification de risque rythmique  ne sont 

pas suffisants pour prédire le risque de mort subite à 5 ans dans cette population. 

- En 2017, la même équipe avait réalisé une méta-analyse à la recherche d’autres facteurs 

de risque de mort subite dans la CMH de l’enfant sur une population de 3394 patients 

issus de 25 études différentes. Les 4 facteurs de risque majeurs retrouvés étaient : 

antécédent de mort subite récupérée, sévérité de l’HVG, TVNS, et syncope. La taille de 

l’OG (retenue dans l’algorithme adulte) n’était pas retrouvée comme un facteur de 
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risque majeur (mais c’est un critère qui est mal ou incomplètement mesuré chez l’enfant 

probablement comme nous avons pu le voir dans notre recueil de données). D’autres 

facteurs de risque avaient été retenus comme facteurs de risque mineurs : âge, sexe, 

gradient intra-VG, changements ECG, chute tensionnelle à l’effort. 

- Enfin, fin 2019, la même équipe londonienne de Norrish et al. publie un algorithme (le 

HCM Risk-Kids) pour prédire le risque de mort subite de la CMH dans la population 

pédiatrique à 5 ans au travers d’une étude rétrospective multicentrique  de 1024 enfants 

de moins de 16 ans. Les variables incluses dans le modèle étaient : la taille de l’OG, 

TVNS, syncope, le gradient intra-VG et le degré d’hypertrophie. Ils estiment qu’en 

fixant un score seuil d’implantation de DAI en prévention primaire à 6%, il faut 

implanter 10 personnes pour qu’un patient soit potentiellement sauvé d’une mort subite 

à 5 ans. Ils soulignent cependant que le score ne prend pas en compte l’âge de 

présentation ni la présence d’antécédents familiaux de mort subite car n’étaient pas 

indépendamment significatifs dans les études princeps. La présence d’une mutation 

sarcomérique identifiée n’est également pas prise en compte et pourrait avoir un intérêt.  

Ce score n’est pas encore validé par la communauté scientifique internationale qui 

dénonce la forte proportion de données manquantes (proche de 50%) ainsi que la 

présence d’incohérences en particulier le gradient intra-VG comme paramètre 

protecteur alors que les études chez l’adulte s’accordent pour dire que l’obstruction 

intra-VG est un facteur de risque rythmique important dans la CMH. D’autres équipes 

rejettent pour l’heure ce score car surestimant pour eux le risque rythmique et 

conduisant à l’implantation d’un DAI pour la moitié de leur population de CMH 

pédiatrique en prenant un score seuil de 6%. 
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Notre cohorte est proche de cette cohorte multicentrique car lorsque l’on calcule ce 

score chez 65 de nos patients, on obtient à peu près les mêmes donnés : pour un seuil à 

6%, la VPP du score dans notre population était de seulement 27% pour une VPN de à 

95%. Comme dans l’étude princeps, le score moyen de notre cohorte était élevé et 

calculé à 6.2%. Ce qui veut dire que d’après le HCM Risk-Kids, il aurait fallu appareiller 

d’un DAI près de 50% de notre population. Quand on compare les patients ayant 

présenté un évènement RythmoPlus par rapport aux autres, 78% du groupe à un score 

>6% contre 28% dans le groupe RythmoMoins. Enfin, quand on regarde les patients 

implantés d’un DAI en prévention primaire, on voit que 4 avaient un score <4% au 

moment de la pose du DAI, 7 avaient un score entre 4 et 6% et 9 un score >6%. Ce score 

ne suffit donc pas à lui seul pour prédire correctement le risque de mort subite à 5 ans 

dans notre population, même si un suivi à plus long terme de nos patients serait 

nécessaire pour le confirmer. 
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La génétique pour affiner la stratification du risque de mort subite dans la CMH 

de l’enfant 

Martson et al., dans l’European Heart Journal en mars 2021, ont cherché à identifier des facteurs 

de risques d’arythmies chez les enfants porteurs de CMH ainsi que l’implication des variant 

sarcomériques pathogènes. (27) Leur cohorte, The Sarcomeric Human Cardiomyopathy 

Resgistry (SHaRE), multicentrique, regroupe 7677 patients dans 8 centres majeurs américains, 

brésiliens, australiens, italiens et hollandais. (28) 1312 patients (17%) ont été diagnostiqués 

durant l’enfance, avant 1 an de vie pour 2,4% d’entre eux. Dans leur population de nourrrisons, 

ils retrouvent une étiologie génétiques dans 56% des cas et sarcomériques dans 36% des cas 

contre 63% dans la population diagnostiqué entre 1 et 18 ans. Ils expliquent la forte prévalence 

d’atteinte sarcomérique par une utilisation croissante des tests génétiques qui sont également 

de plus en plus performants.  Martson et al. montrent que les mutations génétiques dans la 

troponine (I et T) ainsi que la présence de symptomes sont significativement associés à la mort 

subite dans les CMH diagnostiquées durant l’enfance.  L’âge au diagnostic, le sexe et le gradient 

intra-ventriculaire gauche n’étaient eux, pas significatifs.  

Dans notre cohorte, nous n’avions probablement pas assez de patients pour prouver l’impact de 

l’origine génétique dans la stratification du risque rythmique. Néanmoins, on note une vraie 

tendance dans l’analyse univariée avec 55% de mutation génétique d’origine sarcomérique dans 

le groupe RythmoPlus contre 26% dans le groupe RythmoMoins (p=0.059, HR à 3,02 [0.95-

9,5]. Dans notre cohorte, la mort subite la plus précoce à l’âge de 6 ans était survenue chez un 

patient ayant une mutation dans le gène de la troponine. D’autres études sont nécessaires chez 

l’enfant pour le confirmer mais le type de mutation génétique est déjà aujourd’hui un critère 

que nous prenons en compte dans l’évaluation individuelle du risque rythmique de ces patients 

lorsque l’on discute de l’implantation d’un DAI en prévention primaire au CHU de Lille. 
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3) Limites et Biais  

Malgré une cohorte multicentrique établie sur plus de 10 ans et un suivi de certains patients à 

20 ans du diagnostic, le nombre de patient inclus est faible comparativement à certaines études 

internationales. Les évènements rares dans une pathologie déjà relativement rare ne permettent 

pas de mettre en évidence de corélations statistiquement significatives dans certaines analyses. 

La limite principale de notre étude est la durée de suivie, avec un recul, pour plus de la moitié 

des patients, inférieur à 5 ans du diagnostic expliquant notre relativement faible taux 

d’événements qui surviennent en général à distance du diagnostic d’après la littérature.  

Cette étude a également, comme dans toutes les études rétrospectives, de nombreuses données 

manquantes ou incomplètes rendant difficiles la réalisation d’analyses statistiques. 

 

Une autre limitation est le fait que les mesures échographiques n’ont pas été réalisées par la 

même personne et n’ont pas été relues par un observateur indépendant. Les informations étaient 

recueillis par lecture des courriers médicaux ou des rapports d’imagerie de chaque patient. Les 

comptes-rendus d’échocardiographie n’étant pas standardisés, chaque professionnel utilise des 

mesures différentes sans nécessairement indiquer sur quelle coupe échographique a été éffectué 

la mesure ou encore le nom du Z-score utilisé. Il existe pourtant des différences, on note par 

exemple dans notre cohorte de CMH 0,33 Z-Score de différence moyenne entre le calcul du Z-

score du SIV selon la forme Cantinotti et al. ou selon le PHN (Pediatric Heart Network). De 

même, le calcul de la taille de l’OG était difficile à trouver étant donné des comptes-rendus 

avec « OG dilatée » ou « OG non dilatée » sans les mesures, ou parfois les mesures de l’OG en 

mm, parfois en mm². 
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Biais de mesure  

On remarque de rares incohérences d’appréciation échographique de la part du praticien. Dans 

deux cas, l’opérateur notifiait dans le compte-rendu d’échocardiographie l’« absence 

d’hypertrophie VG » mais la mesure du Z-score calculée à posteriori concluait à un SIV à 4,3 

et 2,8 Z-Score. De plus la mesure des parois VG en coupe long axe à l’échocardiographie en 

mode TM (temps-mouvement) surestime l’épaisseur de la PPVG et du SIV du fait d’un mauvais 

discernement entre des trabéculations du myocarde et la paroi libre. 

Il était difficile de recueillir les données échographiques afin de faire un calcul du HCM Risk-

Kids à postériori en raison de l’absence de renseignement sur la mesure de l’oreillette gauche. 

De plus lorsque la mesure était présente, il n’y avait pas d’indication sur la coupe échographique 

utilisée ; la mesure utilisée dans le Score de Norrish et al.  étant  la mesure de l’OG en mode 

TM (temps-mouvement) ou 2D en parasternale petit axe.  

Devant l’absence de données sur le diamétre de l’OG en échocardiographie, nous avons dû à 5 

reprises considérer le Z-Score de la surface OG comme égal au Z-score du diamètre de l’OG. 

Nous rapportons également l’absence récurrente de données quantitatives sur l’OG avec une 

appréciation visuelle de la dilation OG par l’opérateur.  

Nous pouvons également souligner des biais de mesure dans le calcul du HCM Risk-Kids de 

Norrish et al. où le Z-score du SIV est appliqué sur la mesure la plus grande entre SIV et PPVG, 

or les calculs des Z-score du SIV et PPVG sont différents. Ceci s’applique chez 6 patients (10%)   

notre cohorte ayant une PPVG supérieure au SIV. 
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Biais de seléctions  

Compte tenu du recueil multicentrique avec des centres hospitaliers périphériques et des 

patients ayant un suivi en libéral, « l’effet centre » nous semble bien atténué dans notre étude. 

 
4) Hypothèses et ouverture 

 
Compte-tenu des résultats de la littérature chez les patients suivis pour une myocardiopathie 

dilatée et de l’absence d’évènement rythmologique grave mise en avant dans notre cohorte, 

nous pensons que l’indication de DAI en prévention primaire dans la CMD avec une FE très 

altérée doit être vraiment discutée au cas par cas en dehors d’une mise en évidence de mutation 

génétique en faveur d’une laminopathie ou d’un syndrome de Barth étant donné la très faible 

incidence de la mort subite dans cette population. En effet, le bénéfice du DAI doit être mis en 

balance avec les risques liés à son implantation, particulièrement dans une population 

pédiatrique, en raison du risque accru de rupture de sonde, de ré-intervention, du risque 

d’infection de matériel ou de chocs inappropriés avec le traumatisme psychique qu’ils 

impliquent.  

Deuxièmement, les résultats des tests diagnostiques du Score HCM Risk-Kids prouvent que ce 

score est encore incomplet pour stratifier plus finement le risque de mort subite dans la 

population de CMH pédiatrique, en particulier avec l’absence de prise en compte de l’origine 

génétique avec des mutations dans les gènes à haut risque rythmique (troponine I et T).  

Neubauer et al. dans le JACC en 2019 (Distinct Subgroups in Hypertrophic Cardiomyopathy in 

the NHLBI HCM Registry) ont essayé d’améliorer la stratification du risque rythmique dans 

les CMH de l’adulte en incorporant des marqueurs biologiques et l’IRM cardiaque. Des études 

antérieures ont montré que la fibrose myocardique mesurée à l’IRM pourrait être une aide 

majeure pour estimer le risque rythmique individuel.  La présence d’un rehaussement tardif au 

Gadolinium, marqueur de transformation du muscle vers la fibrose, semble associée à une 

augmentation par 2 du risque de mort subite. Des publications récentes montrent également que 
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l’ajout de la présence d’un rehaussement tardif à l’IRM à la stratification du risque rythmique 

déjà inscrit dans les recommandations de l’American College of Cardiology Foundation 

(ACCF)/American Heart Association (AHA) améliore l’indication d’implantation de DAI en 

prévention primaire. (29) La quantification de la masse VG à l’IRM pourrait également être un 

élément intéressant à recueillir systématiquement pour donner un argument de plus dans la 

décision d’implantation de DAI chez les patients à risque de mort subite. (30)   

 

L’intérêt de l’IRM dans l’évaluation de la fibrose dans les CMD semble également grandissant. 

Le rôle de la fibroélastose comme composant de la cardiomyopathie est encore controversé et 

aucun consensus ne tranche entre une fibroélastose endocardique comme phénomène primitif 

avec involution secondaire du myocarde ou une anomalie myocardique. Des études ont mis en 

avant le risque de trouble du rythme ventriculaire chez les patients ayant une disjonction de 

l’anneau tricuspidien avec remaniement fibrotique bien visualisé en IRM.   

 

Il nous semble donc important d’évaluer de manière systématique la fibrose à l’IRM dans les 

CMH mais également dans les CMD ainsi que d’améliorer parallèlement l’identification de 

mutation génétique à risque rythmique afin de cibler encore plus précisément les patients à 

implanter d’un DAI en prévention primaire. 

  



 

 
89 

V. Conclusion  

 
Les cardiomyopathies de l’enfant sont une pathologie rare mais avec un pronostic global 

péjoratif compte-tenu du risque important de transplantation et de décès dans les premieres 

années de vie. Hormis la prise en charge thérapeutique et le soutien de la fonction cardiaque, le 

but est également de protéger du risque rythmique à long terme. Des étiologies génétiques ont 

déjà été identifiées comme particulièrement à risque de trouble du rythme.  

Dans la CMD de l’enfant, le pronostic est grévé par le risque d’insuffisance cardiaque, parfois 

tellement sévère qu’il conduit à la transplantation ou au décès en bas âge. Dans notre cohorte, 

la survie sans évènement (mort subite, décès ou transplantation) était de 70%. Le risque 

rythmique est cependant mal identifié hormis chez les Laminopathies qui bénéficient de ce fait 

d’une prise en charge bien particulière. Le Syndrome de Barth semble également être une 

étiologie génétique à risque rythmique important et de ce fait l’implantation d’un DAI en 

prévention primaire doit se discuter chez ces patients. Notre cohorte ne rapporte aucun trouble 

du rythme grave dans les 69 CMD de l’enfant suivies dans les 15 dernières années hors contexte 

de dysfonction cardiaque sévère décompensée, de syndrome de Barth ou de Laminopathie. Il 

ne nous semble donc pas légitime de discuter d’une implantation de défibrillateur chez les CMD 

non génétiques en dehors de facteurs de risque spécifiques individuels. 

Le risque rythmique des CMH est lui plus important (15% à 5 ans en moyenne dans notre 

cohorte). La stratification du risque rythmique est donc très important dans cette population. Le 

score HCM Rick-Kids, inspiré du Score utilisé chez l’adulte, a pour but de standardiser et 

d’aider les praticiens en fixant un seuil de risque à 5 ans au-dessus duquel il devient légitime 

d’implanter un DAI. Notre analyse de ce score appliquée à notre popultation de CMH permet 

de conclure que ce score est insuffisant à lui seul pour décider de l’implantation d’un DAI en 

prévention primaire (devant une VPP basse) mais doit être combiné avec la présence d’autres 
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facteurs de risque encore insufisamment étudiés en pédiatrie (mutation génétique dans la 

troponine, fibrose myocardique en IRM).  

Concernant les autres cardiomyopathies de l’enfant, on note la gravité de la CMR avec 45% 

d’évènements à 8 ans, dominée par une dysfonction cardiaque sévère. La NCVG est également 

une pathologie avec un pronostic très sombre chez le nourrisson particulièrement lorsque le 

diagnostic a été précoce. Dans les CHND, les étiologies sont très variables avec une dysfonction 

cardiaque plus ou moins sévère. Le pronostic est lié principalement à l’étiologie de la 

pathologie. Pour finir, les myocardites de l’enfant semblent  pouvoir se classer en 2 groupes 

dont l’histoire clinique et l’évolution est diamétralement opposée. Avant 9 ans, la pathlologie 

se déclare par un tableau d’insuffisance cardiaque souvent sévère avec une évolution vers la 

CMD et la dysfonction cardiaque chronique. Après 9 ans, le diagnostic est porté suite à la 

présence de douleurs thoraciques et l’évolution est très majoritairement favorable.  

Les cardiomyopathies de l’enfant regroupent différentes pathologies de présentation et de 

pronostic très variable. De nombreux élèments doivent être pris en compte dans leur prise en 

charge. Les perspectives d’avenir auront pour but de toujours plus individualiser la prise en 

charge de chaque patient grace à des méthodes d’analyses modernes telles que la génétique et 

des analyses radiologiques de pointe. 
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Myocardite du nourrisson/jeune enfant  

Sur 16 patients de moins de 9 ans, tous avaient un tableau d’insuffisance cardiaque au 

diagnostic, 3 ont présenté un arrêt cardio-respiratoire hypoxémique et 2 en sont décédés. Tous 

avaient une dysfonction cardiaque avec une FEVG moyenne à 27% dont 7 sur 15 (47%) avait 

une dysfonction très sévère (FEVG<20%). 8 patients ont eu des Amines (55%).  Un patient est 

rapidement décédé après le diagnostic également dans un contexte de défaillance cardiaque et 

une patiente été transplantée mais 25 ans après le diagnostic. Sur les 14 vivants après le 

diagnostic, 13 (93%) ont évolué vers une cardiomyopathie dilatée. La seule patiente n’ayant 

pas de CMD avait une atteinte modérée, avec une légère dysfonction au diagnostic rapidement 

normalisée sous traitement (FEVG en IRM à 72% à1 mois).  

 

Myocardite de l’adolescent/ jeune adulte 

Sur 48 patients, les symptômes au diagnostic étaient la présence d’une douleur thoracique chez 

46 d’entre eux (96%). Seul 2 patients avaient un tableau d’insuffisance cardiaque initial dont la 

seule patiente ayant évolué vers la CMD. Celle-ci présentait une dysfonction cardiaque modérée 

à sévère au diagnostic avec FEVG 35%. La FEVG moyenne au diagnostic était de 56% dans ce 
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Contexte : Les cardiomyopathies de l’enfant sont des maladies rares et hétérogènes dont le 
risque rythmique est difficile à stratifier. Nous avons constitué une cohorte observationnelle 
rétrospective et multicentrique dans la région Nord-Pas-de-Calais de 2009 à 2019 sur 11 
centres médicaux. Nous avons inclus 224 patients pédiatriques (diagnostic ≤18 ans) suivis pour 
une cardiomyopathie dont 72 cardiomyopathies hypertrophiques (CMH), 69 cardiomyopathies 
dilatées (CMD), 12 Non-Compactions du ventricule gauche, 9 cardiomyopathies restrictives et 
63 myocardites sans dilatation ou cardiomyopathies hypokinétique sans dilatation. Les objectifs 
de notre étude étaient : 1/décrire les patients ayant présenté des troubles du rythme graves 
dans la CMD et la CMH, 2/mettre en évidence des facteurs de risque, 3/calculer le HCM Risk-
Kids chez nos patients CMH ; 
Résultats : Dans notre population de CMD, la survie sans évènement (mort subite récupérée 
ou transplantation cardiaque) est de 70% à 5 ans. Parmi les 69 CMD, nous rapportons 
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chez un patient avec un syndrome de Barth et 1 survenu dans un contexte de défaillance 
cardiaque aigüe. Dans notre cohorte de CMH, la survie sans événement était de 82% à 5 ans. 
Parmi les 72 CMH, 11 ont présenté une mort subite. Le HCM Risk-Kids était calculé à 6.2% en 
moyenne. L’âge au diagnostic >9 ans augmentait de 5.3 fois le risque rythmique (p=0.023). La 
présence d’une mutation génétique semblait également associée à une majoration du risque 
mais ce résultat n’était pas significatif (p=0.059). Un HCM Risk-kids ≥6% était significativement 
associé au risque rythmique (p=0.015). Pour un seuil de 6%, la VPP du HCM Risk-Kids était 
de seulement 27% et la VPN de 95%. Parmi les 21 patients implantés d’un DAI en prévention 
primaire chez qui on pouvait calculer le HCM Risk-Kids :  4 avaient un score <4% au moment 
de la pose du DAI, 7 avaient un score entre 4 et 6% et 9 un score ≥6%. Le seul patient ayant 
utilisé son DAI avait un score à 9.4%.  
Conclusion : Dans la CMD, en dehors d’étiologies très spécifiques (laminopathie, Barth, 
ischémique), l’indication de DAI en prévention primaire doit être rigoureusement discutée au 
cas par cas car il ne parait pas y avoir d’événement rythmique dans cette population. 
Concernant le calcul du HCM Risk Kids dans la population de CMH, même si ce score a le 
mérite d’exister, il ne suffit pas à lui seul à prédire le risque de mort subite à 5 ans dans cette 
population et devrait probablement être couplé avec les données génétiques et IRM du patient 
pour mieux stratifier le risque rythmique. 
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