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Je n’ai pas de conflit d’intérêt



Cas clinique

➢ Homme 49 ans, asymptomatique

➢ ATCD médical: ablation de FA (veines pulmonaires/ ICT)

➢ ATCD familiaux:

❖ Père porteur d’un DAI en prévention primaire: CEI 
approprié

❖ Deux apparentés du premier degré décédés de MS avant
50 ans

➢ ETT normale

➢ Génétique: mutation hétérozygote non sens LMNA



ECG



J’implante, je n’implante pas?



N Engl J Med, 1999;341:1715–1724



Pasotti M, Klersy C, Pilotto A, et al. J Am Coll cardiol 2008;52:1250-1260.

◆Autosomique
dominante

◆Pénétrance complète

Bonne G, Di Barletta MR, Varnous S et al. Nat Genet, 1999;21:285–288.



Taylor et al. J Am Coll Cardiol 2003;41:771-80.



La mort subite cause principale de décès
chez les laminopathies

van Berlo JH, de Voogt WG, van der Kooi AJ, et al. J Mol Med. 2005;83:79-83.



Meune C, Van Berlo JH, Anselme F, Bonne G, Pinto YM, Duboc D. 
N Engl J Med. 2006 ;354:209-10



Anselme F, Moubarak G, Savoure A, Godin B, Borz B, Drouin-Garraud V, Gay A. Heart 
Rhythm 2013;10:1492 1498.

N= 21 pts

No Sudden death
52% Appropriate ICD therapy

FU = 62 months
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Modèle et validation du score LMNA





Au total

 FDR: sexe masculin, BAV 1, mutation non sens

 LMNA score : 24.8%

 Décision d’implanter un DAI endocavitaire simple 
chambre VDD en prévention primaire


