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cardiomyopathies 

 

• Remodelage cardiaque (Physiologique/pathologique) 
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Rappels anatomie/histologie 

• Cœur: muscle creux 

• ≈ 250g chez l’adulte 

• 4 cavités: 2 oreillettes, 2 ventricules 

• 4 valves: 

– Mitrale 

– Tricuspide 

– Aortique 

– Pulmonaire 



Rappels anatomie/histologie 

• 3 tuniques: Endocarde, Myocarde, épicarde (= feuillet viscéral du péricarde) 

Vue antérieure, VG ouvert 

Endocarde 

Tissu sous-
endothélial 

Endothélium 

Myocarde 

Epicarde  
(= feuillet 

viscéral du 
péricarde) 

A. coronaire 



Rappels anatomie/histologie 

 Anatomie valvulaire: 
– Valves aortique et pulmonaire:  

• 3 feuillets (ou cuspides) 

• En forme de cupule 

     (sigmoïde) 

 

 

 

 

– Valve mitrale 
• 2 feuillets (ant et post) 

 

 

– Valves tricuspide: 
• 3 feuillets 

 



Rappels anatomie/histologie 

 Squelette fibreux: 

 = point d’attache des valves cardiaques 

 Situé au centre du cœur, composé de fibres de collagène 

 Eléments constitutifs: 
 Anneaux fibreux (insertion feuillets valvulaires) 

 Cordages = structures fibreuses reliant la face ventriculaires des valves atrio-ventriculaires aux piliers 

 Trigones fibreux 
 

 



• Valves = tissu conjonctif (collagène) tapissé de cellules endothéliales. Pas de 
vascularisation 

Rappels anatomie/histologie 

C: cordage 

S. Kim Suvarna, Cardiac Pathology, Springer 2013 

Valve tricuspide 

Endothélium 

Tissu conjonctif 

OD 

VD 



Quelques images… 

Aspect externe (vue antérieure) 

Artère Coronaire 

Coupe horizontale passant par les ventricules 

VG 
VD 

S. Kim Suvarna, Cardiac Pathology, Springer 2013 



Quelques images… 

Cœur gauche ouvert 

S. Kim Suvarna, Cardiac Pathology, Springer 2013 

Aorte 

Valve aortique 
Valve mitrale 

OG 

VG 

Cordages  

VG 

Pilier 

OG 

Aorte 

Valve mitrale occluse Valve aortique occluse 
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• Définition: Anomalie de la forme ou des propriétés mécaniques d’une ou 
plusieurs valves, retentissant sur sa fonction: 

• anomalie de la fermeture de la valve: 

• défaut d’étanchéité, fuite, incontinence = insuffisance 

• anomalie de l’ouverture de la valve : 

• ouverture incomplète = rétrécissement 

 

• l’association d’un rétrécissement et d’une insuffisance s’appelle une 

«maladie»:  
• Ex: maladie aortique, maladie mitrale… 

 

• Touchent essentiellement les valves du cœur G (mitrale/Aortique) 

 

12 

Valvulopathies 
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 



• Synonyme: maladie aortique dégénérative dystrophique 

 

• Première cause d’insuffisance aortique dans les pays développés 

 

• Plusieurs mécanismes impliqués:  

– Dilatation de l’aorte ascendante, liée à une perte d’élasticité de la paroi aortique 

– Atteinte des valvules aortiques 

– Atteinte de l’anneau aortique (squelette fibreux) 

 

• Peut entrer dans le cadre des maladies du tissu conjonctif (cf Maladie de 
Marfan) 

Insuffisance aortique chronique:  
Maladie annulo-ectasiante 



• Complication valvulaire secondaire à une infection par le streptocoque A 
(angine ou érysipèle) 
 

• Epidémiologie: Surtout fréquent dans les pays en développement, 
rarement observé en Europe.  
 

• Terrain: jeune, ATCD familiaux de RAA, voyage en zone d’endémie, 
infections multiples à strepto A, mauvaises conditions socio-économiques 
 

• Association de plusieurs valvulopathies dans la majorité des cas. Ex: 
maladie aortique (insuff + rétrécissement aortiques) + rétrécissement 
mitral 
 

• Physiopathologie (hypothèse): réaction auto-immune dirigée contre 
l’endocarde tapissant les valves (Antigène commun avec Antigène 
streptococcique) => réaction inflammatoire chronique => fibrose 

Insuffisance aortique chronique:  
Rhumatisme articulaire aigu (RAA) 



• Anatomo-pathologie: rétraction valvulaire/épaississement 
fibreux, fusion commissurale, calcifications 

Insuffisance aortique chronique:  
Rhumatisme articulaire aigu (RAA) 

Valve aortique normale RAA valve aortique 

Practical Cardiovascular Pathology, 2nd edition-Hodder Arnold (2011) 
Commissures 

Fusion des 3 commissures + épaississement fibreux  

Fibrose mutilante 



• Hypertension artérielle 

– Responsable une dilatation de l’aorte ascendante => dilatation de l’anneau aortique => 
insuffisance aortique secondaire 

– Fuite lors de la diastole est modérée 

 

• Bicuspidie aortique:  

– Anomalie congénitale (2 valvules au lieu de 3) 

– Plus souvent responsable d’un rétrécissement aortique (cf infra) 

 

• Maladie de Marfan (=maladie du tissu conjonctif) 

– Maladie génétique autosomique dominante (1/5000 à 1/10000) 

– Mutation de la fibrilline 1 => altération du tissu conjonctif 

– Atteinte multisystémique:  

• valves => IAo, IM par dilatation de l’anneau 

• vaisseaux (anevrisme Ao)  

• articulaire 

• ophtalmique…. 

 

 

Insuffisance aortique chronique:  
Autres causes 
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 



• Synonymes: 
– Rétrécissement aortique dégénératif  

– Rétrécissement aortique calcifié (RAC) 

 

• Epidémiologie: 1ère cause de rétrécissement aortique après 
70 ans 

 

• Terrain: facteurs de risque d’athérosclérose (HTA, tabac, 
diabète…) 

 

 

 

 
 

Rétrécissement aortique chronique:  
Maladie de Mönckeberg 



• Physiopathologie:  
– Phénomènes inflammatoires chroniques actifs (≈ athérosclérose) aboutissant au dépôt 

de calcifications valvulaires qui peuvent s’étendre à l’anneau mitral et au septum 
interventriculaire 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

– Autre hypothèse: infection par chlamydia pneumoniae 

Rétrécissement aortique chronique:  
Maladie de Mönckeberg 

Dysfonction 
endothéliale 



• Anatomo-pathologie: 

Rétrécissement aortique chronique:  
Maladie de Mönckeberg 

Calcifications 
(épargnent les commissures) 

Fibrose+ infiltrat inflammatoire (lymphocytes/plasmocytes) 

Practical Cardiovascular Pathology, 2nd edition-Hodder Arnold (2011) 



• Cardiopathie congénitale la plus fréquente (prévalence 0,5 à 2%) 
 

• Terrain: homme, <70ans 
 

• 2 valvules aortiques au lieu de 3 
 

• Physiopathologie: mal connue  
– Hypothèse: anomalie de la valvulogénèse par  défaut en fibrilline 1  
– Se complique fréquemment de calcifications => rétrécissement aortique (lésions 

similaires à la maladie de Mönckeberg, mais de développement + précoce).  
– Evolution dans 20% des cas vers l’insuffisance Aortique par anomalie de coaptation  

(fermeture) des 2 valvules (maladie aortique = RAo+IAo) 
 

• Associations:  
– Dilatation de l’Ao ascendante 
– Autres atteintes cardio-vasculaires congénitales: coarctation de l’Aorte descendante, 

anevrysmes, syndrome d’hypoplasie du cœur Gauche, syndrome de Turner… 
 

 

 
 

 

Rétrécissement aortique chronique:  
Bicuspidie aortique 



• Anatomo-pathologie: 

Rétrécissement aortique chronique:  
Bicuspidie aortique 

RAo+Iao 
(Maladie aortique) 

2 feuillets avec calcifications 

Sténose  
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 



Insuffisance mitrale chronique: 
Maladie de Barlow 

• Synonyme: dégénérescence myxoïde 

 

• Terrain: sujet jeune  (≈30 ans), femme 

 

• Principale cause d’IM dans les pays développés 

 

• Physiopathologie: mal connue 

– Dystrophie valvulaire: 

• Excès de tissu valvulaire 

• élongation des cordages 

 

 prolapsus de la valve mitrale  
(dépassement d’un feuillet valvulaire mitral 
en dehors du plan de l’anneau mitral, dans 

l’atrium G, lors de la systole) 

Différents stades de la maladie de Barlow: 



• Anatomo-pathologie (macroscopie): 

– Dilatation de l’anneau mitral 

– Excès de tissu valvulaire  bombement des valves (postérieure > antérieure) 

– épaississement myxomateux des valves (aspect boursouflé) 

– Parfois épaississement fibreux ou amincissement extrême 

 

Insuffisance mitrale chronique: 
Maladie de Barlow 

épaississement myxomateux des valves Cordages très allongés et irréguliers 



Insuffisance mitrale chronique: 
Maladie de Barlow 

• Anatomo-pathologie (histologie): 
 Accumulation de mucopolysaccharides  

(proteoglycanes) 

Épaississement fibreux de l’endocarde 

Lésions des cordages: 
- Amincissement 
- Elongation 
- imbibition myxoïde 
- Rupture fréquente 

 

Disparition des fibres élastiques 

IM aigue 
(Coloration orcéine) 

(Coloration bleu alcian) 



• Terrain: sujets âgés (>60ans), hommes 

 

• Physiopathologie: mal connue (dystrophie valvulaire) 

 

• Anatomo-pathologie:  

– Valve mitrale affinée (pas d’excès de tissu) 

– Cordages étirés très grêles => risque accru de rupture idiopathique (ou 
secondaire à une endocardite) => IM aigue 

– Atteinte préférentielle du feuillet postérieur 

 

Insuffisance mitrale chronique: 
Dégénérescence fibro-élastique 

Prolapsus de la valve mitrale  
 



• En cas d’ishémie myocardique chronique 

 

• IM par atteinte des piliers: 

– L’hypokinésie voir l’akinésie myocardique cause une 
traction de tout l’appareil sous-valvulaire 

– Dysfonctions de pilier (transitoire ou définitif) 

 

• Rupture ischémique de pilier lors d’un infarctus du 
myocarde à la phase aigue => IM aigüe  

Insuffisance mitrale chronique: 
Insuffisance mitrale ischémique 
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 
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Valvulopathies gauches 

RAA: Rhumatisme articulaire aigu 



• Principaux germes impliqués: 
– Streptococoque alpha-hémolytique (S. Viridans) => porte d’entrée bucco-

dentaire 

– Streptocoque D (S. Gallolyticus) et enterocoques => porte d’entrée digestive 

– Staphylocoque (S. aureus ou S. epidermidis) => porte d’entrée cutanée 

 

• Terrain:  
– Groupe A: Haut risque d’endocardite 

• Porteurs de prothèse valvulaire (biologique ou mécanique) 

• Antécédents d’endocardite infectieuse 

• Cardiopathies congénitales cyanogènes non opérées 

– Groupe B: risque moins élevé: 
• Valvulopathie: IAo, RAo, IM, prolapsus valve mitrale, bicuspidie arotique… 

• Cardiomyopathie hypertrophique obstructive 

• Cardiopathie congénitale non cyanogène 

 

• Touchent le plus souvent les valves du cœur G (Ao>M) 
 

 

 

Insuffisances aortique/mitrale aigües: 
Endocardites infectieuses 



• Physiopathologie: 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

• Complications:  
• emboles septiques => AVC, ischémie membres inférieurs… 

• nécrose valvulaire => perforation => insuffisance valvulaire 

• Abcès myocardique 

• pseudo-anévrysme 

Insuffisances aortique/mitrale aigües: 
Endocardites infectieuses 

Lésion de l’endothélium  
(prothèse valvulaire, valvulopathie…)  

Formation d’un thrombus fibrino-plaquettaire 

Colonisation du thrombus par des bactéries circulantes 
(lors d’une bactériémie) 

Pullulation microbienne => Formation de végétations 
septiques, ulcérations 



• Anatomo-pathologie: 

Insuffisances aortique/mitrale aigües: 
Endocardites infectieuses 

Endocardite aortique  

Végétations 

Endocardite mitrale perforée 

Histologie: Amas de 
polynucléaires neutrophiles + 
fibrine + plaquettes + 
bactéries (coloration de 
GRAM) Coloration HE Coloration GRAM 

Bactéries 



• Diagnostic:  

– « Toute fièvre de cause inexpliquée durant plus de 3 jours chez un patient à 
risque est suspecte d'endocardite infectieuse jusqu'à preuve du contraire » 

– 2 examens complémentaires:  

• Echocardiographie transthoracique => mise en évidence de végétations 

• Hémocultures: Au moins 3 prélèvements veineux, Isolement de la bactérie dans 90% des cas 

• Endocardites à hémocultures négatives: 

– Endocardites infectieuses: infection décapitée (antibioTTT préalable); Germe 
de culture difficile, inhabituel (brucella,…), intracellulaire (coxiella, 
bartonella…) 

- Endocardites non infectieuses: cancer (endocardite marastique), lupus 
(endocardite de Liebman-Sachs) 
 

- Traitement curatif EN URGENCE: bi-antibiothérapie adaptée au germe, 
voie IV , prolongée (4 à 6 semaines) 

 

- Traitement préventif+++: antibioprophylaxie patients groupe A, pour 
gestes à haut risque (chirurgie dentaire+++) 

 
 

 

Insuffisances aortique/mitrale aigües: 
Endocardites infectieuses 
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• Définition: Nécrose myocardique consécutive à l’interruption 
complète et aigüe de la vascularisation artérielle (coronaire) 

 

• IDM: une des principales causes d’IC dans les pays développés   

 

• Cause la + fréquente d’IDM: thrombose d’une plaque 
d’athérosclérose (par fissuration/érosion): 
– Conséquences => occlusion complète et soudaine d’une artère 

coronaire => ischémie myocardique (inadéquation entre besoin et 
apports en O2 du myocardique). Si >15-60 min =>  nécrose 

 

Infarctus du myocarde (IDM): 
Introduction 



Infarctus du myocarde: 
Physiopathologie 



Infarctus du myocarde: 
Physiopathologie 

Restitution ad 
integrum si 

restauration d’un 
débit coronaire 

normal 

Réversibilité possible 
des lésions dans la 
zone périphérique 

Lésions irréversibles 



Infarctus du myocarde: 
Physiopathologie 

Topographie des IDM 
(Territoires) 

Différents types d’IDM en fonction du 
type d’occlusion artérielle 

(Infarctus transmural) 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 

30 min-4h:  
ondulation des cardiomyocytes 

Cardiomyocytes 
normaux 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 

12-24h:  

Nécrose de coagulation des 
cardiomyocytes  

(aspect « fantomatique », 
disparition des noyaux)  
 
 
 

Oedème cellulaire  
 

Cardiomyocytes non nécrosés 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 

24-72h:  

Réaction inflammatoire aigue: 
Infiltrat à PNN et macrophages 

« Taches noires » 

(infarctus sous-endocardique) 

VG 

Cardiomyocyes nécrosés 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 

3-10 jours:  

Tissu de granulation: 
Phagocytose des débris nécrotiques 

(macrophages) 

(Infarctus transmural) 

nécrose centrale 
ramollie (jaune) 

Tissu de granulation 
périphérique 

VG VD 



Infarctus du myocarde: 
Anatomo-pathologie 

10j-quelques semaines: fibrose cicatricielle 

Fibrose mutilante 

Myocarde sain 

Cicatrice blanchâtre (= fibrose) 

VD 

VG 

(coloration rouge sirius) 



• Troubles du rythme ventriculaire:  

– tachycardie, fibrillation 

– 1ère cause de décès dans les 24 heures 

– Non liés à la taille de l’IDM  

 

• Choc cardiogénique: 

– Majorité des décès après soins intensifs 

– Lié à la taille de l’IDM (nécrose > 40%) 

 

• Expansion de l’infarctus 
– Lié à la taille de l’IDM 
– Amincissement zone infarcie – Asymétrie 
pariétale 
– 1ère semaine des IDM muraux  

 

• Anévrysme du VG => risque de rupture du VG 
(2-10j) => hémopéricarde 

 

• Rupture d’un pilier mitral => insuffisance mitrale 
aigue 

 

 

 

 

 

Infarctus du myocarde: 
Complications 

Anévrysme 
du VG 

Rupture du 
VG 

Rupture 
d’un pilier 

mitral 



Cardiomyopathies primitives: 
Introduction 

• Définition: Cardiopathies par atteinte primitive du muscle 
cardiaque sans affection valvulaires, coronaires, congénitales, 
pulmonaires ou péricardiques associées. 
 

• Il est nécessaire de distinguer les cardiomyopathies primitives des 
cardiomyopathies secondaires (infectieuse, endocrine, infiltrative, 
toxique, dysimmunitaire). 
 

• Classification (Société européenne de cardiologie): 
– Cardiomyopathie dilatée (CMD) 
– Cardiomyopathie hypertrophique (CMH) 
– Cardiomyopathie restrictive (CMR) 
– Dysplasie arythmogène du VD (DAVD) 
– Non classées 

 
 
 

Génétiques/non génétiques 



• La plus fréquente des cardiomyopathies 
primitives 

 

• Origine familiale dans 12-48% des cas 

 

• Macroscopie: 

– Cœur dilaté, flasque, à pointe arrondie 

– Dilatation prédominante sur les 
ventricules 

– Parois d’épaisseur normale 

 

 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie dilatée 

VG 

VD 

VG 

VD 



• Histologie: peu spécifique 

 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie dilatée 

Dystrophie des myocytes Fibrose interstitielle non systématisée 

(Coloration rouge sirius) 



• Définition: augmentation de la 
masse myocardique du cœur 

 

• Macroscopie: 

– Epaississement prédomine au 
niveau des parois du VG 
(septum++=>hypertrophie 
asymétrique) 

– Souvent associé à une  de 
la taille de la cavité 

 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie hypertrophique 

VG 

VD 



• Histologie: 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie hypertrophique 

Fibrose interstitielle 

Vaisseaux aux parois épaissies (dystrophiques) 

Désorganisation de l’architecture des fibres 
myocardiques (orientation anarchique) 

Hypertrophie des fibres myocardiques 
Noyau volumineux 



• Rare, familiale (mutations gènes 
desmosomes) 

 

• Cause de mort subite par trouble du 
rythme (jeunes/athlètes)  

 

• Macroscopie:  

– Dilatation du VD (puis VG) 

– Amincissement de sa paroi qui 
devient graisseuse 

 

• Histologie: régression fibro-adipeuse 
du myocarde 

 

Cardiomyopathies primitives: 
Dysplasie arythmogène du VD 

Adipocytes 

Fibrose 

VD 
VG 



• La moins fréquente des 
cardiomyopathies primitives 

 

• Etiologies: amylose++, 
idiopathique, familiale, 
sarcoïdose, sclérodermie… 

 

• Macroscopie:  

– VG conserve ses dimensions 

– Epaississement endocardique 
ou myocardique 

 

 

 

 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie restrictive 

Amylose cardiaque:  
hypertrophie diffuse des parois ventriculaires 

VG 



• Histologie (amylose): 

Cardiomyopathies primitives: 
Cardiomyopathie restrictive 

Dépôts hyalins interstitiels  
(ou paroi des vaisseaux) 

Coloration HES 

Coloration rouge congo 

Lumière polarisée 

Bi-réfringeance jaune/vert 
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• Définition: Processus physiologique bidirectionnel, défini 
comme adaptatif, conduisant le plus souvent à une 
hypertrophie caractérisée par une augmentation de la masse 
du VG 

 

• Physiologique (adaptatif) ou pathologique (mal-adaptatif) 

 

Remodelage cardiaque 



• 2 grands types d’hypertrophie adaptative: 

– Hypertrophie concentrique: 

• Ex: efforts isométriques/statiques 

•  PAS =>  post-charge => hypertrophie myocardique sans dilatation cavitaire 

– Hypertrophie excentrique:  

• Ex: efforts dynamiques/endurance 

•  DC => surcharge volémique => dilatation des cavités cardiaques + hypertrophie 
myocardique modérée 

 

Remodelage adaptatif 



• Mécanisme d’adaptation qui vise à  la contrainte 
pariétale et à maintenir le DC 

 

• Survient en réponse à une large variété de 
stimulus hémodynamiques (HTA), mécaniques 
(valvulopathie), hormonaux, sympathiques, ou de 
lésions myocardiques (IDM, myocardite…) 

 

• Signaux bio-mécaniques et hormonaux => 
modification de l’expression des gènes dans les 
cardiomyocytes: 

– Ré-expression du phénotype fœtal (ré-expression 
de certaines isoformes de myosine) 

 

• 1ere étape vers une détérioration de la fonction 
systolique et diastolique et l’IC en cas de 
persistance du stimulus ou de la lésion 
myocardique 

Remodelage mal-adaptatif 



1) Hypertrophie des cardiomyocytes 

– Définition:  de taille des cardiomyocytes: 
•  de la synthèse protéique (réplication des 

sarcomères) 

• recyclage des protéines 

– Participe à la fibrogénèse 

Remodelage mal-adaptatif: 
Les différentes composantes  

Cardiomyocytes hypertrophiques 

Fibrose 



2) Fibrose:  
–  du volume et modification de la 

matrice extra-cellulaire 

– Prolifération de fibroblastes 

– synthèse collagène 

– Conséquences:  

•  de la rigidité pariétale 

• du couplage mécanique entre 
cardiomyocytes 

• Anomalies de la conduction 

Remodelage mal-adaptatif: 
Les différentes composantes  

Cardiomyocytes hypertrophiques 

Fibrose + fibroblastes 



3) Mort cellulaire augmentée 
–  nombre de cardiomyocytes par: 

• Absence de prolifération 

• mort cellulaire par apoptose et autophagie 

 

4) performances musculaires 
– Modification de protéines du sarcomère (myosine) => permet une économie 

musculaire initiale, mais diminue la performance cardiaque sur le long terme 

 

5) Altération du couplage excitation-contraction 
– Altération du cycle de libération et de recaptage du Calcium par le Réticulum 

sarcoplasmique => persistance d’un taux diastolique important de Calcium dans le 
cytosol => troubles du rythme ventriculaires 

 

6) Perte de la signalisation β1 adrénergique 
–  du nombre de récépteurs β1 adrénergiques à la surface du cardiomyocyte en 

réponse à l’activation chronique du système adrénergique => cellules moins 
sensibles aux stimulus adrénergiques dont le rôle est essentiel dans l’adaptation 
cardiaque à l’effort. 

 

 

Remodelage mal-adaptatif: 
Les différentes composantes  



Quelques images de remodelage pathologique 

=> hypertrophie concentrique => Hypertrophie excentrique 

VG 

Rétrécissement aortique (ou HTA)  

VG 

Insuffisance aortique  



Infarctus du myocarde Infarctus antéro-septal 
(fibrose+atrophie) 

Hypertrophie 
compensatrice du 
myocarde résiduel 

Quelques images de remodelage pathologique 



A RETENIR 

• Valvulopathies: 
– Principales causes  
– Principales lésions macro/microscopiques 

 
• Infarctus du myocarde: définition, physiopathologie, principales 

lésions macro/microscopiques, principales complications 
 

• Cardiomyopathies primitives: classification, principaux aspects 
macro/microscopiques 
 

• Remodelage cardiaque:  
– Définition 
– Remodelage mal-adaptatif: physiopathologie, principales composantes, 

citer des exemples 
 


