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  Mort subite sur cœur sain  

 Enquête chez les apparentés 



Idiopathique? 



Idiopathique? 

 

 Idiosyncrasique?  



Idiopathique? 

 

 Idiosyncrasique? 

 

   Cryptogénique?   



Les outils diagnostiques 

• ECG 

• Holter (Pas de télémétrie) 

• ECG HA 

• Epreuve d’effort 

• Echocardiographie 3D 

• Stimulation Ventriculaire Programmée (Cartographie, Voie 

accessoire…..) 

• Biopsie myocardique (Amylose…) 

• Coronarographie (Test au méthergin) 

• IRM, Scanner 

• Biologie moléculaire 

 



- FV idiopathique (1929) 

- Syndrome de Brugada (1992) 

- Torsades de pointes à  couplage court (1994) 

-TV cathécholergique (1998) 

- Syndrome du QT long (1990) 

-Repolarisation précoce (2008) 

Idiopathique 

  

Secondaire 

Mort subite sur cœur apparemment sain 

-Syndrome du QT court 

 (2008) 



Homme 34 ans 



Mésothéliome tawarien : massifs et lobules tumoraux 



30 ans Homme 

ECG deux semaines avant mort subite nocturne 



30 ans 



Fibrose interstitielle désorganisation des fibres  

HES X 20 



Fibres spécifique du His très abimées avec vacuoles lipidiques  



 Femme 55 ans, Fibrillation ventriculaire 



 Femme 55 ans 



- 7 patients avec FV documentée sur coeur “sain” 

et défibrillateur : Un patient avec test positif 

(5%) 

 

- Faible sensibilité? 



Jeune  fille de 15 ans, syncope  



28  ans, mort subite au repos 



Anomalies d’alignement des myocytes   



Anomalies d’alignement des myocytes   





27 ans, Syncope 
 





Femme, 39 ans syncope 







30 ans, ACC cœur sain 
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• Syndrome électrocardiographique avec un 

décalage supérieur du segment ST et/ou une 

encoche de la fin du QRS 

Repolarisation précoce 



45 ans  

ECG pour obtention d’une licence sportive 

 



2,5 ans souffle anorganique 

 



Heng: 5 types  JACC 2012 (2 et 4 ST dec<0,1mv) 

Lanza : 3 types  

J. Electrocardiol. 2012 

Avec ou sans 

décalage de ST 



Variantes « normales » d’élévation du 

segment ST 



Le plateau R-T en forme de faucille 
Bedford (British Heart 1954) 

« Le plateau R-T en forme de faucille parait être un 

aspect non spécifique, survenant sur un cœur sain, et 

parfois malade »  



• Ce sus-décalage du segment ST est souvent associé à 

une « onde J » précédant le point J 



Osborn JJ. Experimental hypothermia; respiratory and blood pH changes in relation to cardiac function. 

Am J Physiol 1953;175:389-98. 

L’onde J  a été d’abord décrite sous hypothermie… 

« courant de lésion »  

Plus tard appelée « onde d’Osborn »  



Onde J 1: Déflexion qui suit le QRS, 

  J2: Mais en général 

ralentissement, fragmentation, ou 

encoche de la fin du QRS…? 

 
 

 

 

Variante normale d’élévation du 

segment RS-T 

Courant de lésion 

Onde d’Osborne 

Déflexion J 

Bosse de chameau 

Onde delta tardive 

Etc….. 

Point J 

Onde J 

Multiples dénominations selon les époques  

et le contexte 



Olson  2011 (ARIC) 15141 pts 1987-1988 à 2002 

« J point elevation ≥1mv  

 



Mécanisme? 



Repolarisation précoce? 

• Il existe normalement une superposition de la fin de 

l’activation et du début de la repolarisation de 5 à 15 ms  

en épicardique 

 



 

…. « Repolarisation exagérée »?  



Repolarisation Précoce et FV?  

• Au début des années 2000, davantage de récupération de FV 

idiopathiques et plus de DAI 

 

• Ressemblances Hypothermie, Brugada et Repol précoce 

(Anzelzvitch et Gusak 2000 J Electrocardiol.) 

 

• Cas cliniques FV idiopathiques de sujet jeunes avec RP 

 

 

 



 Prévalence RP  plus forte que chez les sujets normaux appariés dans les 

FV inexpliquées 

  
• Haissaguerre NEJM 2008 +, 206 FV  35±10 ans 

– 31% vs 5%  

• Rosso JACC 2008 +, 45 FV 38±15 ans  

– 42% vs 13% 

• Nam NEJM 2008+, 15 FV 

–  60% vs 3,3%  

• Derval NEJM 2011+, 56 FV 42±10 ans 

– 33%  RP 

• De Ambroggi 2013 (Athlètes) 27±8 ans   

– 48% vs 29% 

 



Noirs 

Blancs 



Conclusion :  pronostic  en général bénin 

• La définition reste floue:  ST ou  onde J  ou les deux?  

 

• Incidence faible dans grandes populations, avec faible risque de 

mortalité même si augmenté statistiquement. 

 

• Facteur de risque dans un contexte particulier ? 

 



- FV idiopathique (1929) 

- Syndrome de Brugada (1992) 

- Torsades de pointes à  couplage court (1994) 

-TV cathécholergique (1998) 

- Syndrome du QT long (1990) 

-Repolarisation précoce (2008) 

Idiopathique 

  

Secondaire 
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FV primaire 



Variants Connexines, récepteurs adrénergiques….  



Merci de votre attention 


