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Résumé La prise en charge des patients ayant présenté une mort subite ressuscitée nécessite
d’en déterminer la cause. Ce bilan étiologique de la mort subite a pour objectif de proposer
l’implantation d’un défibrillateur implantable aux patients qui en ont besoin et d’optimiser la
prise en charge ultérieure des patients, et dans le cas de maladies héréditaires des membres
de leurs familles. Ce bilan ne peut être réalisé correctement que s’il commence dès la phase
initiale de la prise en charge. Nous discutons des causes de mort subite rythmique en identifiant
les causes réversibles et celles nécessitant une prise en charge spécifique pour proposer ensuite
une démarche diagnostique étiologique.
© 2010 Société de réanimation de langue française. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits
réservés.
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Summary Identification of the cause of a resuscitated sudden arrhythmic death is warranted
for an appropriate therapeutic strategy. The main aims are (1) to determine whether Implan-
table Cardiovertor Defibrillator (ICD) implantation is necessary or not, (2) to adjust future
treatment to the specificity of each cause for the patient as well as for his relatives in case of
death;

Aetiology inherited arrhythmic syndrome. Some critical data can be retrieved only at the very early phase
after the sudden death. We will present and discuss the different causes of sudden arrhythmic
death with emphasis on reversible causes and on causes with specific treatments. We will also
propose a workup for the search
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Tableau 1 Causes des morts subites rythmiques.

Atteinte coronaire Cardiomyopathie ischémique
Phase aiguë de l’infarctus du myocarde
Spasme coronarien

Cardiomyopathies non ischémiques Cardiomyopathie dilatée
Cardiomyopathie hypertrophique
Valvulaires/restrictives/congénitales
Dysplasie arythmogène du ventricule droit
Myocardite/Takotsubo

Syndromes arythmiques héréditaires Syndrome du QT long congénital
TV polymorphes catécholergiques
Syndrome de Brugada
Syndrome de repolarisation précoce
Syndrome du QT court

Autres QT long « acquis »/effets pro-arythmiques
Torsades de pointes à couplage court
WPW/TV sur cœur sain
Commotio cordis/électrocution
Troubles conductifs des myopathies
Intoxications médicamenteuses / drogues
Myopathie à la chloroquine
Troubles ioniques/métaboliques majeurs
Dysfonction pacemaker/choc DAI inapproprié
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dilatée non ischémique ou sur une cardiopathie hypertro-
phique. Enfin, l’ensemble des autres causes est retrouvé
chez environ 5 % des patients [4]. Ces autres causes sont lis-
tées dans le Tableau 1 et leurs proportions rapportées dans
une étude récente [5] sont indiquées dans la Fig. 1.
Bilan complet négatif

TV : tachycardie ventriculaire ; WPW : Wolff-Parkinson-White ; DAI :

es symptômes. La mort subite peut être secondaire à une
achycardie ventriculaire/fibrillation ventriculaire (TV/FV),
ne asystolie ou à des causes non rythmiques [1] mais ces
ernières étant plus rares, la mort subite d’origine car-
iaque est souvent confondue avec la mort subite d’origine
ythmique dont nous traiterons ici.

Par son incidence (300 000 cas par an aux États-Unis) [2],
a mort subite constitue un véritable problème de santé
ublique dont la solution passera essentiellement par la pré-
ention des maladies cardiovasculaires. Malgré les progrès
u système de prise en charge en extrême urgence et des
vancées des techniques de réanimation, seule une faible
roportion (autour de quelques pourcents) des patients pré-
entant une mort subite sortiront vivant de l’hôpital [3]. On
arle alors de mort subite ressuscitée. La prise en charge de
es patients à long terme nécessite de déterminer la cause
e cette mort subite qui guidera la décision d’implanter ou
as un défibrillateur automatique et permettra de proposer
ne prise en charge individuelle, et familiale lorsque cela
st nécessaire.

Nous proposons de discuter, dans un premier temps, les
auses de mort subite rythmique pour proposer ensuite une
émarche diagnostique étiologique.

tiologie de la mort subite cardiaque
es causes de mort subite d’origine rythmique

’atteinte coronaire représente autour de 80 % des cas de
ort subites d’origine rythmique, soit par FV au cours d’une

schémie aiguë, soit dans l’évolution de la cardiomyopathie

F
P
r

FV idiopathiques

rillateur automatique implantable ; FV : fibrillation ventriculaire.

onsécutive à une atteinte coronaire chronique avec ou sans
équelle d’infarctus [4]. Quinze pour cent des morts subites
c’est-à-dire 75 % des cas qui ne sont pas en relation avec une
tteinte coronaire) surviennent sur une cardiomyopathie
igure 1 Répartition des causes de mort subite rythmique.
artie haute : d’après référence [4] ; Partie basse : d’après réfé-
ence [5].
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Figure 2 Partie supérieure : fibrillation auriculaire sur voie a
antérograde. Partie inférieure : disparition de la préexcitation a

Défibrillateur automatique implantable ou pas
défibrillateur automatique implantable : éliminer
une cause aiguë réversible ou une cause curable

De nombreuses études randomisées bien conduites ont
clairement démontré que le défibrillateur automatique
implantable (DAI) permettait de diminuer la mortalité ryth-
mique et globale lorsqu’il était implanté en prévention
secondaire chez des patients ressuscités d’une mort subite
(voir référence [6] pour revue). Cependant, les recomman-
dations stipulent précisément que le DAI est indiqué chez
les patients ressuscités d’une mort subite par FV après
recherche de la cause de l’événement pour éliminer toutes
causes réversibles (indication de classe I, niveau de preuve
A) [7]. Cette notion est même renforcée par l’indication de
classe III (c’est-à-dire la contre-indication) du DAI lorsque la
FV ou la TV responsable de la mort subite est curable [7].

La cause aiguë réversible la plus fréquemment rencon-
trée est bien entendu la phase aiguë de l’infarctus. Cette
notion connue depuis longtemps, grâce aux résultats de
séries d’autopsies, a été remise à l’ordre du jour par le
travail de Spaulding et al. qui, en pratiquant des corona-

rographies juste après la ressuscitation, ont trouvé près de
50 % d’occlusion coronaire aiguë [8]. En dehors de l’infarctus
du myocarde, le spasme coronaire peut être une cause de FV
pouvant bénéficier d’un traitement spécifique (traitement
antispastique avec ou sans stent coronaire).

c
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soire atrioventriculaire (faisceau de Kent) très perméable en
urs de l’ablation endocavitaire par radiofréquence.

Certaines cardiopathies responsables de FV peuvent être
éversibles. C’est le cas des myocardites aiguës [5], du syn-
rome de Takotsubo [9], d’atteintes myocardiques aiguës
oxiques. . . Le risque de mort subite disparaît alors avec
a guérison de ces cardiopathies réversibles, sauf si elles
aissent des cicatrices qui pourraient alors constituer un
ubstrat arythmogène.

La FV peut très rarement être la conséquence d’une TV
apide d’étiologie curable sur cœur sain (TV infundibulaires
roites ou gauches, TV fasciculaires) [7]. Le traitement radi-
al par ablation endocavitaire peut guérir ces troubles du
ythme et ainsi, lorsqu’il n’y a pas d’atteinte structurale
u myocarde, rendre aux patients un pronostic de sujet
ain. Les FV induites par une fibrillation auriculaire, condui-
ant de façon très rapide dans le ventricule en raison de la
résence d’une voie accessoire très perméable en antéro-
rade (Fig. 2), sont plus fréquentes. Là encore, l’ablation
ndocavitaire de la voie accessoire permet de traiter défi-
itivement la cause de FV et ainsi, d’éviter l’implantation
’un DAI.

Les troubles ioniques majeurs peuvent être une cause
urable de troubles de la conduction ou du rythme ventri-

ulaire graves. Cependant, le diagnostic au décours de la
éanimation initiale n’en est pas toujours aisé. Le phéochro-
ocytome reste une cause exceptionnelle de mort subite

ythmique. Le diagnostic n’est pas facile mais le plus diffi-
ile est surtout de l’évoquer. Des effets pro-arythmiques des
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édicaments, même à dose thérapeutique, par exemple,
ans le cadre du QT long acquis (voir référence [10] pour
iste exhaustive), les intoxications médicamenteuses ou la
onsommation de drogues illicites arythmogènes (amphé-
amines, cocaïne, « colles ». . .), doivent être recherchés le
lus précocement possible au cours de la prise en charge
t en pratique en milieu de réanimation avant la prise en
harge par les rythmologues.

De manière plus anecdotique, il faut citer le commotio
ordis, c’est-à-dire une FV induite par un choc traumatique
ur le sternum en période vulnérable [11] ou les électro-
utions. Enfin, chez les patients porteurs de pacemaker, un
éfaut de stimulation chez les patients dépendants ou une
nduction de FV par stimulation ventriculaire en période vul-
érable en cas de défaut d’écoute [12] peuvent être la cause
e mort subite. Chez les patients porteur d’un DAI, un choc
napproprié en cas de sur-détection par rupture d’isolant de
a sonde de défibrillation peut également induire une FV qui
ourra être fatale si elle survient sur le dernier choc délivré
ar l’appareil [13]. L’interrogation par télémétrie des pace-
akers et DAI est donc indispensable après une mort subite

hez les patients qui en sont porteurs.

auses de mort subite cardiaque avec traitement
t prises en charge spécifiques individuelle et
amiliale

ertaines causes de mort subite cardiaque nécessitent
’être correctement identifiées, soit parce qu’elles ont des
léments de prise en charge spécifiques, soit parce que ce
ont des pathologies héréditaires qui doivent être recher-
hées chez les membres de la famille du patient.

Certaines cardiomyopathies pouvant être responsables
e mort subite peuvent être héréditaires. La prise en charge
es cardiomyopathies dilatées ou hypertrophiques fami-
iales passe par l’implantation d’un DAI après une mort
ubite ressuscitée. Mais, si la mort subite est l’élément qui
ait découvrir la pathologie, il faudra alors la rechercher
hez les membres de la famille. La dysplasie ventricu-
aire droite arythmogène (DVDA) présente des particularités
ar sa difficulté diagnostique à sa phase initiale, par la
urvenue des arythmies ventriculaires à l’effort qui est
ontre-indiqué dans cette pathologie et l’effet protec-
eur des bêtabloquants. La DVDA est maintenant identifiée
omme une pathologie héréditaire des desmosomes, qui
oit donc être recherchée chez les membres de la famille
14,15].

Comme leur nom l’indique, les maladies rythmiques
éréditaires sont transmises et les descendants peuvent être
orteurs de la mutation. Les parents seront également por-
eurs s’il ne s’agit pas d’une mutation de novo. Le plus
réquent de ces syndromes est le syndrome du QT long
ongénital. On en décrit actuellement 12 types en fonction
u type de canal ionique atteint. Les types 1 et 2 touchent
es canaux potassiques et représentent la majorité des
as. Dans tous les cas, il est fondamental de rechercher

a prescription concomitante d’un médicament allongeant
a repolarisation qui a pu précipiter l’événement rythmique
10]. Le type 1 est très sensible aux bêtabloquants [16] et
eur arrêt peut suffire à précipiter la mort subite. Après une
V, si l’implantation d’un DAI est la règle dans le type 3, en
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evanche, dans le type 1, il est possible de discuter le trai-
ement bêtabloquant si la mort subite est survenue avant sa
rescription.

Les TV polymorphes catécholergiques doivent être recon-
ues en raison de la grande efficacité des bêtabloquants
17,18]. En cas de mort subite récupérée sans traitement,
’implantation du DAI n’est pas toujours obligatoire. En
evanche, il est important de souligner que même lorsqu’on
mplante un DAI chez ces patients, le traitement bêtablo-
uant doit impérativement être poursuivi.

La prise en charge des patients ayant présenté une mort
ubite et atteints des syndromes de Brugada, du QT court,
e torsades de pointes à couplage court ou du syndrome
e repolarisation précoce décrit récemment par Haissa-
uerre et al. passe actuellement par l’implantation d’un DAI
19—22]. Les syndromes de Brugada, du QT court et de repo-
arisation précoce doivent bien être identifiés car ils peuvent
tre associés à des orages rythmiques qui peuvent être pré-
enus par la quinidine [23—25], et pour le Brugada et la
epolarisation précoce contrôlés en aigu par l’isuprel. De
lus, il est également possible de diminuer les récidives de
V et donc, de chocs par le DAI en ablatant par voie endo-
avitaire les extrasystoles ventriculaires initiatrices de FV
ans les syndromes de Brugada, certains QT long et dans les
orsades à couplage court [26,27].

L’ensemble de ces syndromes arythmiques héréditaires,
’ils sont parfois diagnostiqués de façon évidente sur un ECG
tandard, sont assez souvent difficiles à diagnostiquer et
écessitent des analyses ECG fonctionnelles plus complexes
t/ou des tests pharmacologiques adaptés. Le diagnostic
énétique peut constituer une aide importante chez les
atients faisant partie de familles dont les mutations sont
éjà identifiées. En l’absence de mutation connue dans la
amille, la recherche en est, cependant, le plus souvent
ongue et ce, d’autant plus que le syndrome clinique n’est
as identifié. Ce diagnostic génétique est, en revanche, très
tile pour les membres de la famille des cas index.

Il est souhaitable d’adresser les membres de la famille
ans l’un des trois centres de références ou dans les centres
e compétences prenant en charge les maladies cardiaques
éréditaires.

uels bilans/examens complémentaires ?

e bilan d’une mort subite cardiaque à coronaires saines
ébute, par définition après avoir éliminé une cause non
ardiaque lors de l’évaluation initiale du patient, des cir-
onstances et éventuellement suivie d’imagerie cérébrale
t/ou thoracique et abdominale (pour éliminer accident
asculaire cérébral [AVC], dissection aortique, embolie
ulmonaire. . .), et une atteinte coronaire aiguë par une
oronarographie [8]. Les éléments du bilan étiologique sont
ndiqués dans la Fig. 3. L’ensemble des examens ne sera pas
bligatoirement réalisé chez tous les patients. La stratégie
iagnostique recherche dans un premier temps les causes les
lus fréquentes, puis lorsqu’elles sont éliminées les causes

lus rares, puis les exceptionnelles. Dans le même temps,
ne démarche pragmatique cherchera à identifier les causes
iguës qui ne relèveront pas de l’implantation d’un DAI.

Ce bilan étiologique se doit d’être particulièrement
igoureux et s’apparente à une enquête policière. Pour
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Figure 3 Bilan d’une mort subite cardiaque à coronaires sain
DSA : défibrillateur semi-automatique ; IRM : imagerie par réson
laire programmée.

débuter, il est important de valider le diagnostic ryth-
mique initial en réanalysant les tracés ECG du Samu ou
du défibrillateur semi-automatique. Un tracé de bloc
auriculoventriculaire complet, sans échappement, n’aura
pas du tout la même signification qu’un tracé de FV. Comme
toujours, le recueil des antécédents personnels (patholo-
gies sous-jacentes, antécédent de syncopes, traitements
habituels mais aussi récents. . .) et familiaux (notion de mort
subite familiale) du patient peut simplifier grandement la
démarche diagnostique ultérieure. Plus spécifiquement, les
circonstances précises de l’épisode peuvent être particu-
lièrement utiles. Par exemple, une mort subite survenant
à l’effort et/ou des antécédents de syncope d’effort feront
évoquer une cardiomyopathie hypertrophique (CMH), une
DVDA, un syndrome du QT long congénital de type 1 ou 2,
une TV catécholergique ou encore une myocardite. Une
mort subite pendant la nage, des noyades dans la famille
feront évoquer un syndrome du QT long de types 1 ou 7 ou
des TV polymorphes catécholergiques [28].

Au cours de la prise en charge initiale, il sera très impor-
tant de rechercher la présence d’éventuels toxiques, de
répéter les bilans ioniques et marqueurs d’ischémie myo-
cardique.

Le bilan recherche ensuite une atteinte cardiaque struc-
turelle. Sur le plan morphologique, l’échocardiographie
doit être systématique, éventuellement répétée à distance
de l’épisode. Elle permettra facilement le diagnostic des

cardiopathies évoluées, qu’elles soient dilatées, hypertro-
phiques, restrictives, valvulaires ou congénitales, ainsi que
les formes très évoluées de DVDA. L’imagerie par résonance
magnétique (IRM), pratiquée dans un deuxième temps, a
facilité le diagnostic des myocardites et de la DVDA, même

d
o
s
E
p

magnétique ; VD : ventricule droit ; SVP : stimulation ventricu-

i le diagnostic des formes frustres de cette dernière patho-
ogie nécessite souvent une scintigraphie de phase et/ou
ne angiographie ventriculaire droite. L’IRM permet éga-
ement d’orienter le site de biopsie, en particulier, dans
es cas difficiles de myocardite ou de cardiopathies infil-
ratives. Enfin, même si la coronarographie a été réalisée
la phase initiale, elle doit être répétée pour le test au
éthergin à la recherche d’un spasme coronaire. Ces exa-
ens morphologiques sont bien entendu impossibles si la

éanimation initiale a été infructueuse et devraient alors,
ans l’idéal, être remplacés par une autopsie systématique
29].

Les études fonctionnelles prennent toute leur impor-
ance lorsque le cœur est considéré comme morphologique-
ent sain ou lorsque les anomalies morphologiques obser-

ées ne semblent pas pouvoir à elles seules expliquer la mort
ubite. L’ECG standard permet de faire le diagnostic des
ormes caricaturales de syndrome du QT long, de QT court,
e Brugada, de repolarisation précoce et des troubles de
onduction de haut degré. Cependant, les ECG doivent être
épétés car les anomalies sont parfois labiles, masquées ou
ajorées par l’épisode ou les thérapeutiques utilisées (par

xemple, l’allongement de l’intervalle QT ou la majoration
’une repolarisation précoce au cours de l’hypothermie thé-
apeutique). L’enregistrement Holter de longue durée per-
et d’affiner le diagnostic en cas d’intervalle QT « limite »

rop long ou trop court. Il permet également de « capturer »

’éventuelles extrasystoles ventriculaires à couplage court
u encore des modifications du segment ST au cours d’un
pasme coronarien. La recherche de potentiels tardifs par
CG moyenné à haute amplification n’est plus réalisée que
our le diagnostic de DVDA. En revanche, l’épreuve d’effort
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st particulièrement informative lorsque la mort subite est
urvenue à l’effort ou a été précédée d’antécédents de syn-
ope d’effort. L’épreuve d’effort retrouve un aspect quasi
athognomonique dans les TV catécholergiques [17]. Elle
ermet parfois de déclencher des TV monomorphes dans la
VDA. Enfin, elle permet d’affiner l’évaluation de la durée
e l’intervalle QT dans les formes frustres de QT long.

L’exploration électrophysiologique endocavitaire permet
’objectiver un trouble de conduction auriculoventriculaire
atent, de mettre en évidence une voie accessoire masquée,
e déclencher des TV monomorphes soutenues infundibu-
aires ou fasciculaires ou encore sur un substrat de DVDA
ui pourra être documenté par une cartographie tridimen-
ionnelle en voltage du ventricule droit. Au cours de cette
xploration, on pourra également réaliser des tests phar-
acologiques (test à l’ajmaline pour démasquer un trouble

onductif ou un syndrome de Brugada, test à l’isuprel pour
es TV catécholergiques, test avec un bloqueur de cou-
ant potassique pour démasquer une forme frustre de QT
ong. . .).

Le bilan génétique sera toujours réalisé en cas de diag-
ostic ou suspicion de syndrome rythmique héréditaire
5,29,30]. Mais, le résultat n’en arrivera que tardivement,
urtout si la recherche de mutation n’est pas orientée
ar une bonne caractérisation phénotypique. Cependant,
orsqu’une mutation causale aura été identifiée, cela faci-
itera grandement la prise en charge des membres de la
amille du cas index. En cas de mort subite inexpliquée non
écupérée du sujet jeune, il sera particulièrement intéres-
ant de réaliser au cours de l’autopsie des prélèvements de
œur et de sang pour analyse génétique.

Ce n’est que lorsque l’ensemble du bilan décrit ci-dessus
era négatif que l’on parlera de mort subite idiopathique,
ne entité dont la part diminue avec la découverte de nou-
eaux syndromes et les progrès des outils diagnostiques.

onclusion

e bilan étiologique de la mort subite est complexe : il a
our objectif de proposer l’implantation d’un défibrillateur
mplantable aux patients qui en ont besoin et d’optimiser
a prise en charge ultérieure des patients, et dans le cas
e maladies héréditaires des membres de leurs familles. Ce
ilan ne peut être réalisé correctement que s’il commence
ès la phase initiale de la prise en charge. La prise en charge
e la mort subite nécessite une collaboration étroite entre
éanimateurs, angioplasticiens, rythmologues, généticiens,
sychologues, spécialistes de la réadaptation et assistants
ociaux constituant un exemple parfait de filière de soins.

onflit d’intérêt

ucun.
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