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⚫ HolterECG : 

⚫ Rythme sinusal permanent (52 -
137/mn), BAV 1 et 2 avec 440 
périodes longues (max 1930 ms) 

⚫ Absence d'hyperexcitabilité 
supraventriculaire significative. 

⚫ Absence d'hyperexcitabilité 
ventriculaire significative (38 
ESV, un doublet, un 
trigéminisme)



Cas clinique

⚫ ETT : VG non dilaté non hypertrophié de bonne fonction systolo-
diastolique, FEVG 55 % en SBP, discrète hypokinésie en antéro-septo-
basal. Absence de valvulopathie significative. VD non dilaté de bonne 
fonction longitudinale. Absence d'argument pour une HTP.

⚫ IRM cardiaque : Ventricule gauche non hypertrophié (épaisseur maximale 
à 12 en antéro septo basal), avec FEVG conservée à 55%. RT à point de 
départ sous-épicardique, multifocal , plus étendu sur le septum basal et 
moyen. Œdème en T2. Dysfonction ventriculaire droite avec FEVD à 30%, 
et prise de contraste de sa paroi latérale évoquant une atteinte du VD 
associée.

⚫ TEP: Hypermétabolisme intense en mottes du myocarde évoquant en 
premier lieu une atteinte sarcoïdosique, étendue sur environ 9 segments.

⚫ Scanner TAP : Aspect de bronchopneumopathie avec multiples foyers 
d'infiltrats micronodulaires infracentimétriques péri-bronchiques de 
distribution centrale et périphérique prédominant aux lobes supérieurs, 
confluents par endroit donnant un aspect pseudo-nodulaire.



Qu’est-ce que la sarcoïdose ?

Granulomatose systémique de cause 
inconnue caractérisée par la présence de 
granulome épithélioïde et gigantocellulaire 
sans nécrose caséeuse liée à une réponse 
immune exagérée

Valeyre D et al. Lancet. 2014 Mar 29;383(9923):1155-67
Cohen Aubart et al. Rev Med Interne. 2017 Jan;38(1):28-35



Quelles sont les atteintes cardiaques de la sarcoïdose ?

⚫ Physiopathologie : 

infiltration hétérogène du myocarde par les granulomes  

➔ ischémie  

➔ fibrose myocardique irréversible

⚫ Localisations préférentielles : 

⚫ Paroi libre ventriculaire gauche

⚫ Septum inter-ventriculaire dont voies de conduction 

⚫ Atteinte du VD pronostique (peut mimer une DVDA ‼️)

⚫ Signes cliniques, électriques ou échocardiographiques :

⚫ pas proportionnels au degré d’infiltration 

⚫ dépendent de la localisation des granulomes et de la formation éventuelle de cicatrices fibreuses

⚫ Manifestations : 
Asymptomatique (découverte histologique ou morphologique) Insuffisance cardiaque

Troubles du rythme Troubles de la conduction 
Kim et al. Am Heart J. 2009 Jan;157(1):9-21.

Cohen Aubart et al. Rev Med Interne. 2017 Jan;38(1):28-35



Quelle est la prévalence de l’atteinte cardiaque ?

2 à 75 % selon les critères utilisés

Narasimhan et al. JACC Clin Electrophysiol. 2021 Sep;7(9):1087-1095
Cohen Aubart et al. Rev Med Interne. 2017 Jan;38(1):28-35



Quand suspecter une sarcoïdose cardiaque ?

En l’absence de sarcoïdose connue si tableau 
cardiologique évocateur : 
- BAV < 55 ans
- « myocardite » récidivante ou d’évolution 

atypique
- dysplasie arythmogène du ventricule droit
- myocardiopathie non ischémique et non 

familiale
- Eléments cliniques d’orientation : examen 

clinique avec peau (cicatrices), adénopathies 
et TDM thoracique (micronodules de 
topographie lymphatique ou adénopathies 
médiastinales de localisation hilaire souvent 
bilatérales et symétriques, normal dans < 
10% des cas)

Découverte de granulomes 
sur une biopsie myocardique 
ou un cœur explanté

En cas de sarcoïdose 
extracardiaque : 
- ECG (Se 25%)
- HolterECG (Se 50%)
- ETT
- IRM
- TEP TDM (ou TEP IRM)

Cohen Aubart et al. Rev Med Interne. 2017 Jan;38(1):28-35
Birnie et al. Heart Rhythm. 2014 Jul;11(7):1305-23.

Guidelines for Diagnosis of Cardiac Sarcoidosis from the Japanese Ministry of Health and Welfare.
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Comment diagnostiquer une sarcoïdose cardiaque ?

Cohen Aubart et al. Rev Med Interne. 2017 Jan;38(1):28-35
Trivieri et al. J Am Coll Cardiol. 2020 Oct 20;76(16):1878-1901.

⚫ ETT : VG dilaté, anomalies segmentaires, amincissement de paroi

⚫ IRM cardiaque peut montrer 3 types d’anomalies :

⚫ Anomalies cinétiques et morphologiques (épaississement ou amincissement focal, dilatation ventriculaire)

⚫ Œdème intra-myocardique (hyper-signal T2) : infiltration granulomateuse potentiellement réversible

⚫ Prises de contraste tardives (typiquement sous-épicardiques linéaires ou nodulaires, transmurales, hétérogènes 
au sein de la paroi) : fibrose non réversible

⚫ 18FDG-TEP TDM : 

⚫ après un régime pauvre en glucides et saturé en lipides permettant de supprimer l’hypermétabolisme 
physiologique myocardique

⚫ sensibilité de 89 % (79–100 %)et une spécificité de 78 % (38–100 %)

Enzyme de conversion ? 
• Se 22-83%, Sp faible

• Peu utilisé en pratique car faibles 
performances diagnostiques



Quelle prise en charge étiologique ?

Takaya et al. Am JCardiol 2015;115(4):505–9.
Birnie et al. Heart Rhythm 2014;11(7):1305–23.

Schuller et al. JCardiovasc Electrophysiol 2012;23(9):925–9

• Stratégie thérapeutique limitée par l’absence d’étude contrôlée

• Principes du traitement : 

1. L’immunosuppression (CTC 30 mg ou 1mg/kg/j pendant 24 
mois +/- MTX +/- antiTNF dans les formes réfractaires) : 
L’objectif de l’immunosuppression est de supprimer les lésions 
granulomateuses actives mais également d’empêcher l’évolution 
vers des cicatrices fibreuses.

• Efficacité sur BAV / FEVG stabilisée ou améliorée surtout si > 50%

• Mais troubles du rythme liés aux cicatrices fibreuses donc peu 
sensibles aux CTC

2. La prise en charge de l’insuffisance cardiaque ou des troubles du rythme. 

L’indication du DAI doit se faire indépendamment du traitement immunomodulateur et 
sans délai lorsque l’indication est retenue



Quel est le risque rythmique de la sarcoïdose cardiaque ?

Ekström et al. Eur Heart J. 2019 Oct 1;40(37):3121-3128.
Narasimhan et al. JACC Clin Electrophysiol. 2021 Sep;7(9):1087-1095.



Comment stratifier le risque rythmique de la sarcoïdose cardiaque ?

Trivieri et al. J Am Coll Cardiol. 2020 Oct 20;76(16):1878-1901.
Greulich et al. JACC Cardiovasc Imaging. 2013 Apr;6(4):501-11.

IRM cardiaque: rehaussement tardif = fibrose non réversible



Blankstein et al. J Am Coll Cardiol. 2014 Feb 4;63(4):329-36.

PET 18 FDG [= activité inflammatoire] et 82 Rubidium [défaut de perfusion = séquelle]

Comment stratifier le risque rythmique de la sarcoïdose cardiaque ?



Greulich et al. JACC Cardiovasc Imaging. 2022 Mar;15(3):445-456.

TEP IRM

Comment stratifier le risque rythmique de la sarcoïdose cardiaque ?



Vita et al. Circ Cardiovasc Imaging. 2018 Jan;11(1):e007030.

TEP IRM

Comment stratifier le risque rythmique de la sarcoïdose cardiaque ?



Que nous disent les recommandations ?

4. « Pacing » si troubles conductifs 
de haut degré. 
Et CRT-D >> PM si FEVG < 50%

1. DAI si FEVG < 35%
2. DAI si FEVG > 35% mais 

RT significatif après 
traitement de 
l’inflammation

3. SVP si FEVG > 35% et 
RT minime. Si + : DAI 



Questions non résolues 

⚫ Temporalité entre introduction du traitement médical IC et implantation du DAI ?

⚫ Mais, si rehaussement tardif = séquelle de fibrose irréversible (lit du risque rythmique) : risque rythmique 
indépendant de la FEVG post titration ?

⚫ Efficacité du traitement immunosuppresseur sur :

1. Les troubles conductifs ? 2. La FEVG ? 3. Le risque rythmique ?

17 BAV complet traités par CTC

Récupération pour 7/17

Mais pas de modification du pronostic CV

Amélioration de la dysfonction VG si 

traitement précoce

Moins de 

complexes 

ventriculaires 

prématurés si 

FEVG > 35% 

après CTC

(pas de 

différence si 

FEVG <35%)

Takaya et al. Am J Cardiol. 2015 Feb 15;115(4):505-9.
Padala et al. Int J Cardiol. 2017 Jan 15;227:565-570.

Yodogawa K, et al. Ann Noninvasive Electrocardiol. 2011.
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Mais pas de modification du pronostic CV

Takaya et al. Am J Cardiol. 2015 Feb 15;115(4):505-9.
Padala et al. Int J Cardiol. 2017 Jan 15;227:565-570.

Segawa et al. Circ Arrhythm Electrophysiol. 2016 Jun;9(6):e003353.

Amélioration de la dysfonction VG si 

traitement précoce

MAIS …

Risque d’évènement rythmique 

ventriculaire à long terme !!

Séquelle fibreuse ?



Quelle place pour le gilet de défibrillation ?

Skowasch et al. PLoS One. 2018 Mar 22;13(3):e0194496.

10 choc sur 46
Survie post choc : 100%

Une solution pour les patients sans rehaussement tardif ayant une 
dysfonction VG en attente d’une réévaluation après titration et IS ?



Take Home Messages

• Sarcoïdose cardiaque : pathologie grave

• Attention aux atteintes cardiaques isolées (27–54% dans la littérature)

• Y penser si sarcoïdose connue mais aussi si BAV < 55 ans, « myocardite » récidivante ou 
d’évolution atypique, dysplasie arythmogène du ventricule droit, CMD non ischémique 
non familiale

• Imagerie multimodale : TEP et IRM, idéalement TEP IRM

• DAI si indication de « pacing »

• Stratification du risque rythmique : FEVG ++, rehaussement tardif IRM, atteinte VD, SVP

• Rehaussement tardif = fibrose non réversible = lit du risque rythmique

• Prévention de la mort subite à discuter : 

• De manière collégiale

• Indépendamment du traitement étiologique
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