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REALITE DE LA MORT SUBITE LIEE A LAREALITE DE LA MORT SUBITE LIEE A LA 
PRATIQUE SPORTIVE EN FRANCE

30 l F 30 ANS• <30  cas annuels en France avant 30 ANS

• 9/10 hommes

• >35ans: entre 1000 ET 1500 (intrication avec l’athérothrombose coronaire)>35ans: entre 1000 ET 1500 (intrication avec l athérothrombose coronaire)

• Cause: 

‐pathologies chroniques (inventaire éclectique) qui ont en commun: peu ou pas 
symptomatiques, signes cliques pauvres ou inexistants,ne limitent pas l ‘exercice 
physique et peuvent se manifester sans préavis par un arrêt cardiaque

‐pathologies aigues: myocardite, commotio cordispathologies aigues: myocardite, commotio cordis



Risque transitoirement accru par la pratique sportive intense et la 
compétition attit de act elle d ‘e trême pr dencecompétition: attitude actuelle d ‘extrême prudence  
Pas d’identification actuelle possible du sujet à risque



Maron BJ et al, Circ 2008



PROTOCOLE DE BASE:
lMorphologie:determination des axes

Dynamique:sequences SSFP balancedFFE.Petit axe et 4cavites
;mesures fonction VG;mesures fonction VG

Perfusion:1erpassage Gadolinium,0.05mmol/kg

Vi bili é (G d dif) IR T b fl hViabilité (Gado tardif):IR Turboflash

DUREE  ENTRE 30 ET 40 MN
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CARDIOMYOPATHIES HYPERTROPHIQUESCARDIOMYOPATHIES HYPERTROPHIQUES

Les cardiomyopathies hypertrophiques (CMH) caractérisées 
par une hypertrophie des parois avec petite cavité VG sontpar une hypertrophie des parois avec petite cavité VG, sont 
reconnues comme des maladies génétiques autosomiques 
dominantes dont la prévalence n'est pas exceptionnelle : 
1/500.1/500.

Elles sont impliquées comme la première cause de 
mort subite chez les patients jeunesmort subite chez les patients jeunes

L'expression phénotypique peut être très variable et 
l'apparition de signes ECG ou morphologiques peut être pp g p g q p
retardée à l'âge adulte 



Risque de mort subite dans la CMHRisque de mort subite dans la CMH

‐particulièrement élevé chez les sujets les plus 
jeunes(peut atteindre 6% par an avant 30 ans si 3 
facteurs de risque, présents chez<5% des patients)

‐événement clinique initial dans 75% des cas de patients 
peu ou pas symptomatiques

‐ne survient que rarement (15% des cas) pendant e su e que a e e ( 5% des cas) pe da
l’exercice modéré ou intense justifiant néanmoins la 
contre indication classique aux sports de compétitionq p p



Le polymorphisme est important avec une atteinte généralement asymétrique, 
impliquant le septum 8 fois sur 10impliquant le septum 8 fois sur 10.

Le diagnostic est évoqué lorsque l'épaisseur des parois dépasse 15 mm en dehors de 
toute hérédité connue et de 13 mm dans un contexte de CMH familialetoute hérédité connue et de 13 mm dans un contexte de CMH familiale.

La plupart des CMH entrainent une obstruction dynamique à l'éjection du VG, soit au 
repos(1/3 des cas) soit à l'effort.(1/3 des cas)repos(1/3 des cas) soit à l effort.(1/3 des cas) 



CMH ASYMETRIQUECMH ASYMETRIQUE

L'hypertrophie septale asymétrique est 
caractérisée par l'augmentation de l'épaisseur p g p
diastolique du septum au-delà de 15 mm, 
avec un rapport septum/paroi postérieure > 
1,5 ; la paroi postérieure étant généralement , ; p p g
d'épaisseur normale. 
Cette hypertrophie septale contraste avec une 
relative hypokinésie des segments épaissis, ce 
qui peut être bien documenté par les 
méthodes de tagging. 



La mesure de l’épaisseur de la paroi 
du VG se fait en telediastole elle estdu VG se fait en telediastole elle est 
anormale lorsque elle est supérieure 
ou égale à 15 mm. Entre 13 et 15 
mm il est important de différenciermm il est important de différencier 
une hypertrophie normale lié à une 
activité sportive intense (plus de 10 
heures par semaine) et une vraie p )
cardiomyopathie hypertrophique  
C’est dans ces cas litigieux quel’IRM 
peut apporter un bénéfice p pp
diagnostique



PIEGES DIAGNOSTIQUESPIEGES DIAGNOSTIQUES 

Un épaississement pariétal localisé n'est pasUn épaississement pariétal localisé n est pas 
obligatoirement synonyme de cardiomyopathie 
hypertrophique. 
Ainsi par exemple un renflement localisé à laAinsi par exemple, un renflement localisé à la 
partie basale du septum, sous forme de 
bourrelet septal sous aortique, est volontiers 
observé chez le patient agé hypertendu, p g yp ,
s'intégrant généralement à une cardiopathie 
hypertrophique post-hypertensive



Implantation inhabituellement haute et postérieure de la bandelette 
ansiforme contre le bord droit du septum basal (flèche) chez un 
patient adressé en IRM pour suspicion de CMH septale suite à un 
examen échocardiographique 



CARDIOMYOPATHIE HYPERTROPHIQUE CONCENTRIQUECARDIOMYOPATHIE HYPERTROPHIQUE CONCENTRIQUE

L'hypertrophie myocardique concentrique ou symétrique (ratio épaisseur 
septale/épaisseur de la paroi postérieure < 1.3) est une variété peu 
fréquente de CMH qui peut poser le problème du diagnostic différentiel avec 
les HVG secondaires du sportif ou des surcharges barométriques (HTA ou 
rétrécissement aortique). 
En principe le contexte clinique permet de faire le diagnostic. 
D l d l h h d l d h difDans les cas douteux, la recherche de plages de rehaussement tardif post-
gadolinium constitue un atout complémentaire important. 



CMH APICALECMH APICALE

La Cardiomyopathie hypertrophique apicale est 
une forme plus rare de CMH qui prédomine chez 
les patients asiatiques (25% des CMH au japon vs 
2 à 9% en occident). Décrites initialement par les 
japonais (Sakamoto 1976), elles s'accompagne 
généralement d'ondes T négatives géantes dans 
les dérivations précordiales et n'entrainent pas 
d'obstruction dynamique à l'éjection du VG (Sato 

k )2007 Sakamoto 2001)









H 18 f tb ll dé i t t i i ti• Homme 18 ans, footballeur, dépistage avant inscription 
sur liste de sportif de haut niveau. ECG onde T négative 
latéralelatérale



IRM cardiaque
• Analyse de la totalité des contours 
endocardiques et épicardiques 
(apex et paroi latérale)(apex et paroi latérale).

• Epaisseur supérieure à 15 mm 
antérolaterale haute, irrégulière, 

tsans autre cause
• Présence de rehaussement 



L’échocardiographie reste, évidemment, l’examen de référence et de première 
intention.te t o

l’IRM à l’avantage par rapport à l’échocardiographie de : 
1. explorer l’ensemble des segments du ventricule gauche (limite endocardique et p g g ( q

épicardique) y compris sa paroi latérale et la zone apicale,
2. de permettre la visualisation des zones de fibrose dans le myocarde, 
3    de permettre des mesures très précises de l’épaisseur tele diastolique, des volumes et 

de la masse ventriculaire gauche.

Par contre la mesure du gradient sous valvulaire aortique reste le domaine de 
l’échocardiographie



L’IRM, grâce à sa résolution spatiale, va permettre une étude , g p , p
exhaustive de l’ensemble de segment du VG.

Plusieurs études récentes ont montré la supériorité de l’IRM par 
rapport à l’échographie dans la recherche d’épaississement 
segmentaire du VG localisé dans les régions antéro latérale etsegmentaire du VG localisé dans les régions antéro‐latérale et 
apicale

Rickers C, Wilke NM, Jerosch‐Herold M, et al. Utility of cardiac magnetic resonance imaging in the diagnosis of hypertrophic cardiomyopathy. 
Circulation 2005; 112:855‐861.

Moon JC, Fisher NG, McKenna WJ, Pennell DJ. Detection of apical hypertrophic cardiomyopathy by cardiovascular magnetic resonance in 
patients with non‐diagnostic echocardiography. Heart 2004; 90:645‐649.



IRM effectuée chez 333 patients (Maron 2009) montre que 
l'atteinte la plus fréquente touche la paroi antéro‐basale et la p q p
portion contigue haute du septum basal (77%), avec des lésions 
focales dans 12% des cas, intermédiaires dans 34% des cas et 
diffuses dans 54% des cas.
Chez 13% des patients l'hypertrophie est bi ou multifocale. 
L'hypertrophie est plus importante en cas d'obstruction sous 
aortique (>30 mmHg). 

Les territoires difficiles à analyser en échographie 
(paroi antérolatérale, septum postérieur et apex) 
concernent 12% des CMHconcernent 12% des CMH. 

Certains segments hypertrophiés peuvent être mal visibles en échographie et bien 
identifiés en IRM (3 patients sur 48, en antéro‐latéral, pour l'équipe de Maron)



IRM vs Echocardio

• Rickers et al Circ 2005: 48 pts suspect de CMH : p p
Echocardio et une IRM : 3/48 (6%) Echo ‐ / IRM +

SAM,

portion basale de la paroie antéro latérale du VG



IRM vs EchocardioIRM vs Echocardio
• Echocardiographie sous estime l’épaisseur 
maximale au niveau de la paroie 
antérolatérale* du VG et apicale**

*Rickers et al Circ 2005, ** Moon et al Heart, 2004.



l’IRM reste la technique de référence dans le calcul de la masse myocardique permettantl IRM reste la technique de référence dans le calcul de la masse myocardique permettant 
de diagnostiquer les HVG devant une masse >238g (90g/m2) chez l’homme et 175g chez la 
femme (80g/m2).

Néanmoins celle‐ci reste normale chez 20% des patients qui souffrent de CMH,car  dans 
les cas où l’hypertrophie est localisée, elle n’affecte pas la masse myocardique globale

l é l i i dé d d d é ili é l G i iMalgré quelques variations dépendant du type de séquence utilisée, la masse VG ainsi 
obtenue est sensiblement plus petite que celle indiquée par l'échographie TM. 'en 
échographie (de l'ordre de 120 g/m2 (134 g/m2 chez l'homme et 110 g/m2 hez la femme )



CMO : CMH OBSTRUCTIVECMO : CMH OBSTRUCTIVE

L'obstruction intraventriculaire correspond à l'existence d'un gradient de pression auL obstruction intraventriculaire correspond à l existence d un gradient de pression au 
doppler (>30 mmHg) et s'observe au repos chez environ un tiers des patients avec 
CMH. 
Le gradient intraventriculaire est spontanément variable (d'un examen à l'autre) et peut g p ( ) p
souvent être déclenché à l'effort (ce qui explique les symptômes à type de dyspnée 
d'effort). 



les séquences de Ciné IRM sont utiles afin d’identifier la 
présence d’une obstruction sous aortique de repos.présence d une obstruction sous aortique de repos.

Cette obstruction se manifeste par la présence d’un 
artéfact de déphasage, noir,  sous valvulaire,associé à p g , , ,
une fuite mitrale par mouvement antérieur de la valve 
mitrale qui est mis en évidence par la présence d’un 
artéfact dans l’oreillette gauche.

En théorie il est possible de mesurer le degré de 
rétrécissement sous aortique par IRM mais aucune 
étude n’a validé ces mesures. La mesure du gradient 
sous valvulaire aortique reste donc du domaine de 
l’échocardiographie. 



l’IRM permet également de réaliser une  étude de la contractilité 
segmentaire (équivalent du speckel tracking en echographie) àl’aide 
de séquences dites de « Tagging » (tatouage). 



Mesure du flux transmitral
• Evaluation du :

– flux trans‐mitral est possible en IRM

– «Doppler» tissulairede l’anneau mitral

– Intérêt si peu échogéne

• cas difficile: déconditioning et surveillance



• Evaluation de la taille de l’OG:>45 mm est un 
facteur prédictif de survenue d’ACFA

• Recherche d’anomalies structurellesRecherche d anomalies structurelles 
mitrales(élongation des feuillets,antéposition 
t i ti l d ili ) tet:ou insertion anormale de pilier) contre‐
indique l’alcoolisation septale(également si 
épaisseur septale<18 mm , et si fibrose septale 
extensive))



Apport  de l’IRM dans la caractérisation du 
i ditissu myocardique :

Chez 40 à 80% patients présentant une CMH, des zones de rehaussement tardif sont p p ,
retrouvées après injection intraveineuse de gadolinium 
Elles correspondent à des plages de fibrose myocardique. 
Il à été montré que la présence de ces zones de fibroses est corrélé avec un nombre plus 
important de trouble du rythme chez ces patients 

Kim RJ, Judd RM. Gadolinium‐enhanced magnetic resonance imaging in 
hypertrophic cardiomyopathy: in vivo imaging of the pathologic substrate for 
premature cardiac death? J Am Coll Cardiol 2003; 41:1568‐1572premature cardiac death? J Am Coll Cardiol 2003; 41:1568‐1572.

Moon JC, McKenna WJ, McCrohon JA, Elliott PM, Smith GC, Pennell DJ. Toward 
clinical risk assessment in hypertrophic cardiomyopathy with gadolinium 
cardiovascular magnetic resonance. J Am Coll Cardiol 2003; 41:1561‐1567.



Elles sont éparses, plutôt médiopariétales, prédominant dans les segments les plus 
hypertrophiés et leur répartition ne correspond pas à un territoire coronarien systématisé



Hypertrophie très asymétrique prédominant en antérieur, en antéro‐septal (25 mm maxi) 
et dans les régions médianes et distales du VG qui est hyperkinétique avec aspect g q yp q p
d'exclusion de la pointe en systole. Masse VG 97 g/m2 (N<90). Large plage d'hypersignal 
post gadolinium (flèches) en faveur de lésions fibreuses en antéro‐septal médian, dans la 
région la plus hypertrophiée du myocarde. 





Signification du rehaussement tardif dans 
les CMHles CMH 

. 
Ces anomalies ne sont pas directement dictées par le p p
génotype mais sont dépendantes du développement 

(progressif) de l'hypertrophie myocardique morphologique 
et électrique (phénotype). 

Ainsi par exemple, chez les patients présentant une mutation 
du gène TNNI3 de la troponine I, les plages de rehaussement 

tardif ne deviennent apparentes que lorsque l'HVG 
échographique est installée (Moon 2005 )

L h i id ifié h 80% d iLes hypersignaux sont identifiés chez 80% des patients avec 
HVG échographique (extension 15% du myocarde en 

moyenne) vs 13% seulement (2 patients) si il n'y a pas d'HVG 
échographique netteéchographique nette. 



Valeur pronostique des plages de 
rehaussement tardif 

l é t l'ét d d d h t t dif tit d•la présence et l'étendue des zones de rehaussement tardif constitue des marqueurs 
péjoratifs 

‐ Etendue de 29% lorsque la maladie est évolutive vs 9% lorsque la CMH est 
stationnaire Moon 2003stationnaire Moon 2003.

‐ Etendue de 16% lorsqu'il existe au moins 2 facteurs de risque de mort subite vs 7 à 
9% dans le cas contraire (Moon 2003 et 2005). 

•‐ Le score de sévérité de l'hypersignal est inversement corrélé à la vitesse maximale de 
remplissage (PFR) qui caractérise la fonction diastolique (r=‐0.86) ainsi qu'à la FEVG qui 

résume la fonction systolique (r=‐0.59) ‐Motoyasu 2008 [résume la fonction systolique (r 0.59)  Motoyasu 2008 [



Rehaussement tardif

Adabag et al, JACC, 2008, Moon JCC. J ACC 2003, * Moon et al JACC 2004



IRM ET PRONOSTICIRM ET PRONOSTIC
• La probabilité de mort subite cardiaque à 5 ans en p q
présence d ‘une cicatrice fibreuse étendue en IRM 
GADO : 11% / 0 7% en son absenceGADO : 11% / 0.7% en son absence





DYSPLASIE ARYTHMOGENE DU VD

fibro‐adipose

 coupe transversale de la 
paroi libre du VD.

Ventricule droit 
dilaté

 vue microscopique.
Amincissement du 
myocardemyocarde



• w



PARAMETRES ETUDIESPARAMETRES ETUDIES

Étude morphologique :Étude morphologique :
 Hypersignaux  transmyocardiques,
 Amincissement de paroi, hypertrophie des trabéculations
 Anévrysmes localisés Anévrysmes localisés.

Étude dynamique : séquences Ciné‐MR
 Trouble de la cinétique segmentaire ET globale Trouble de la cinétique segmentaire ET globale,
 Évaluation des volumes du VD et de la FE.

Temps tardif post gadoliniumTemps tardif post gadolinium

Synthèse:
 Association de signes Association de signes
 Nombre des segments atteints



HYPERSIGNAUX GRAISSEUXHYPERSIGNAUX GRAISSEUX

Signe inconstant, peu spécifique de 
la DAVD si patient âgé





AMAINCISSEMENT MYOCARDIQUE ET Q
« ANEVRYSME LOCALISE »

Incidence 4 cavités – paroi libre du VDIncidence 4 cavités  paroi libre du VD





• Anévrisme de la paroi libre

• Hypokinésie segmentaireHypokinésie, segmentaire

• Dilatation segmentaire

T bé l i VD l i• Trabéculation VD volumineuses



ANOMALIES CINÉTIQUES DANS LA 
DAVD

Trabéculations trop visibles ou 
amaincissements – Akinésie et 

« anévrysme localisé »

Patient 30 ans: ESV d’effort à retard gauche



IRM et FONCTION VD

• PAS DE MODELISATION GEOMETRIQUE

• PLANIMETRIE

MAIS DIFFICILE• MAIS DIFFICILE…



DILATATION ET ALTERATION FONCTION VDDILATATION ET ALTERATION FONCTION VD

Fonction VG: VTD(66ml), FE(O.76)

Fonction VD: VTD(115ml), FE(0.22)

Patient 45 ans, TV , famille avec Mort subite



REHAUSSEMENT TARDIF APRES 
GADOLINIUM

Zones Fibreuses

Localisation sur les parois libre et diaphragmatique du 
VD …mais aussi la partie basse du Septum… 

Localisation VG possibleLocalisation VG possible



RT – Article de Tandri

• Importance du 
h difrehaussement tardif 

de la paroi du VD
– 8 DE /12 patients 
DAVD prouvée (critères 
de la «task force »)de la «task force ») 

– 0 DE / 18 patients avec 
diagnostic excludiagnostic exclu 

Tandri H et al.,JACC 2005;45:98‐103



Left ventricular involvement in ARVDLeft ventricular involvement in ARVD

• LV involvement in ARVD has been increasingly 
described, with prevalence reported as 16% to p p
76% 







Role of CMR in diagnosis of ARVDRole of CMR in diagnosis of ARVD
• Sensitivity and specificity of CMRSensitivity and specificity of CMR 
detection of RV INTRA‐
MYOCARDIAL FAT i di i fMYOCARDIAL FAT in diagnosis of 
ARVD is variable, ranging from 22% to 
100%100%

It b ti l l diffi lt t• It may be particularly difficult to 
distinguish pathologic adipose 
infiltration in areas where adjacentinfiltration in areas where adjacent 
epicardial fat is normally present such
as in AV groove and antero‐apicalas in AV groove and antero apical 
portion of RV.



DETECTION OF RV INTRADETECTION OF RV INTRA‐
MYOCARDIAL FAT

• Castillo et al demonstrated that even state‐of‐the‐art 
clinical CMR protocols using double inversionclinical CMR protocols using double inversion‐
recovery fast SE sequences may be limited in both
spatial and contrast resolution for detecting finespatial and contrast resolution for detecting fine 
intra‐myocardial structural detail in ARVD.

• The presence of signal intensity increase seen in T1 
weighted images is not specific for fat. 



• The reliability of detecting increased intra‐
myocardial T1 signal is probably low Bluemkemyocardial T1 signal is probably low. Bluemke
et al reported that identification of high T1 fat 
signal is less reliable than RV measurements
or other morphological changes in ARVD







CONCLUSIONCONCLUSION
F t i filt ti i ld th l MR i i• Fat infiltration is seldom the only MR imaging
abnormality and is less sensitive for ARVD/C 
diagnosis compared with RV regionaldiagnosis compared with RV regional
dysfunction.

• Qualitative estimates of RV function may• Qualitative estimates of RV function may
underestimate the prevalence of RV dysfunction
in ARVD/Cin ARVD/C.

• Quantitative evaluation of RV by MR 
imaging may have a high sensitivity andimaging may have a high sensitivity and 
specificity for ARVD/C diagnosis



implications for the clinical 
l ti d di i fevaluation and diagnosis of

ARVD/CARVD/C

• Fat infiltration is seldom the only abnormality• . Fat infiltration is seldom the only abnormality
seen on MR imaging and is poorly sensitive to 
the disease processthe disease process.

• In the absence of RV kinetic abnormalities, the 
di i f ARVD/C h ld t b b d f tdiagnosis of ARVD/C should not be based on fat 
infiltration alone. 



AU TOTALAU TOTAL
C’ diffi il !• C’est difficile…!

• Nombreux patients référés de ville avec une faible 
i isuspicion

– Intérêt de l’IRM quand elle est normale

l é d dé d û d l h• La qualité du RT dépend sûrement de la machine 
utilisée

i d• Haut risque de DVDA
– Examen long et délicat
I é i f i l idi i li i l– Interprétation parfois multidisciplinaire avec le 
rythmologue



MYOCARDITE AIGUEMYOCARDITE AIGUE

Elle survient dans 5 à 15 % des cas au décours d'une infection virale, particulièrement en cas 
d'infection à coxsackie ou entérovirus. 
Il faut y penser en cas de syndrome viral ou de fièvre traînante, de la survenue de troubles 
du rythme qui sont toujours pathologiques chez le sportif ou en cas de symptômes de 
surentraînement sans cause évidente. 
On estime que la myocardite est responsable de 5 % des cas de mort subite chez le jeune 
de moins de 35 ans avec parfois le décès sur le terrain de sport.





M dit
• Mort cellulaire et l’œdème:

Myocardite
Mort cellulaire et l œdème:
augmentation du secteur
interstitiel: hypersignal T2yp g

• Rehaussement par le produit de
contraste *contraste

• Phase chronique de la maladie:
fibrose: rehaussement par lefibrose: rehaussement par le
gadolinium

* Abdel Aty JACC 2005



Sensibilité et spécificité de l’IRM dans le diagnostic de 
myocardites / population normalesmyocardites / population normales

Liu, JACC 2005



Liu JACC 2005



Avantages de l’IRM

• Définition spatiale et contraste 

Avantages de l IRM

é t o spat a e et co t aste

• Reproductibilité de la qualité d’image

• Outils de quantification précis



CONCLUSIONSCONCLUSIONS
• ROLE POTENTIEL DE L ‘IRM DANS 

LA DETECTION DE PATHOLOGIES 
CARDIAQUES A L ‘ORIGINE DE 
MORTS SUBITES DE L’ADULTEMORTS SUBITES DE L’ADULTE 
JEUNE

• COOPERATION• COOPERATION 
MULTIDISCIPLINAIRE  NECESSAIRE 


