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A. GENERALITES SUR LA TETRALOGIE DE FALLOT 

 
 

I. MALFORMATION INITIALE 

 

 Epidémiologie 

 

 La tétralogie de Fallot (TF) représente quasiment 10% de l’ensemble des cardiopathies 

congénitales avec une incidence annuelle d’environ 1/3000 naissances. Il s’agit de la 

cardiopathie congénitale cyanogène la plus fréquente chez l’enfant 1.  

 

 Sa prévalence cumulée avec celle du plus rare troncus arteriosus est retrouvée, dans la 

population québécoise en 2010, à 0,59/1000 enfants et 0,23/1000 adultes. Il existe une 

proportion maintenant prédominante de patients adultes reflétant l’amélioration de la prise en 

charge et de la survie des cardiopathies congénitales sévères 2. 

 

 La TF est associée dans 15% des cas à une microdélétion du chromosome 22q11 

(syndrome de Di Georges) avec une transmission autosomique dominante et, plus rarement, à 

la trisomie 21 ou au syndrome d’alcoolisation fœtale. De manière générale, le risque de 

récurrence dans les familles est estimé à 3% 3.  

 

 Le diagnostic prénatal par échocardiographie fœtale est réalisable dès 12 semaines de 

gestation, le taux de dépistage anténatal étant d’environ 50% 4.  

 

 

Anatomie  

 

 La malformation a été décrite historiquement en 1888 sous le nom de « maladie bleue » 

par l’anatomo-pathologiste français Etienne-Louis Arthur Fallot comme l’association de quatre 

anomalies 5 (figure 1) :  

-  une communication interventriculaire (CIV) de type cono-ventriculaire ; 

- une sténose pulmonaire (SP) ; 

- une dextroposition de l’aorte qui est à cheval au-dessus de la CIV ; 

- une hypertrophie ventriculaire droite (HVD). 



13 
 

 

Il s’agit en fait d’une cardiopathie cono-troncale due à une anomalie de migration des 

cellules de la crête neurale, responsable d’une bascule antéro-droite du septum conal qui  

entraine ainsi une CIV haute et large par défaut d’alignement septal et une sténose de la voie 

pulmonaire (comprenant, le plus souvent, l’association d’une sténose infundibulaire et d’une 

sténose valvulaire avec hypoplasie de l’anneau). La dextroposition de l’aorte et l’HVD ne sont 

que les conséquences de ces deux anomalies.   

 

D’autres malformations peuvent être associées, réalisant alors une forme de TF dite 

« irrégulière » : sténoses ou hypoplasies des artères pulmonaires, collatérales aorto-

pulmonaires, CIV multiples, anomalies coronaires (interventriculaire antérieure naissant de la 

coronaire droite), arche aortique droite, etc.  

 

 

Physiopathologie 

 

Sur le plan hémodynamique, la CIV large maintient une égalisation de pressions entre 

le ventricule gauche (VG) et le ventricule droit (VD). La surcharge barométrique imposée au 

VD par la SP est responsable d’un shunt droite-gauche par la CIV lorsque les pressions droites 

deviendront supra systémiques, entrainant alors une cyanose sans insuffisance cardiaque 6. 

 

L’évolution naturelle dépend de la sévérité de la SP mais se fait inéluctablement vers 

une accentuation de la cyanose et l’apparition de malaises anoxiques lors de circonstances de 

stress (pleurs, agitation, douleur, fièvre). En l’absence de prise en charge chirurgicale, le 

pronostic est très péjoratif avec 25% de décès à 1 an et 70% à 10 ans, en rapport avec les 

complications directes ou indirectes de la cyanose (malaises, accidents vasculaires cérébraux 

secondaires à la polyglobulie, abcès cérébraux liés au shunt droite-gauche) 7.  
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Figure 1. Configuration anatomique de la tétralogie de Fallot (TF). 

(OD=oreillette droite, VD=ventricule droit, AP=artère pulmonaire 

OG=oreillette gauche, VG=ventricule gauche, Ao=aorte, 

CIV=communication interventriculaire). 
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II. REPARATION CHIRURGICALE 

 

 Stratégie chirurgicale palliative 

 

 La première prise en charge chirurgicale de la TF est mise au point dès 1944 par Alfred 

Blalock, Helen Taussig et Vivien Thomas (figure 2) et consiste en une anastomose entre artère 

sous-clavière et artère pulmonaire. Il s’agit d’une intervention palliative permettant aux 

poumons d’être correctement perfusés malgré une SP sévère via un shunt systémico-pulmonaire 

afin de diminuer la cyanose et d’empêcher la survenue de malaises 8,9.   

 
 Le shunt de Blalock-Taussig modifié, utilisant un tube prothétique, est encore 

couramment réalisé aujourd’hui en cas de nécessité d’intervention palliative précoce avant 

chirurgie réparatrice. D’autres types d’anastomoses systémico-pulmonaires ont été également 

réalisées : intervention de Potts entre l’aorte descendante et l’artère pulmonaire gauche et 

intervention de Waterston connectant l’aorte ascendante et l’artère pulmonaire droite.  

 
 
 
 

  
Murphy AM et al., J Am Coll Cardiol, 2008. [9]  

 

Figure 2. Blalock (opérant à gauche du patient) et son technicien Thomas (derrière lui) 

lors d’une des premières interventions chirugicales de TF. 
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http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18632547
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Stratégie chirurgicale réparatrice 

 

 En 1954, Lillehei réalise la première réparation chirurgicale complète de TF sous 

circulation extracorporelle par sternotomie 10. L’abord se fait initialement par une large 

ventriculotomie droite permettant, dans un premier temps, de fermer la CIV au moyen d’un 

patch prothétique ou péricardique, puis, dans un second temps, de traiter la SP. Une 

infundibulectomie est pratiquée, éventuellement associée à un patch d’élargissement si 

l’obstacle n’est pas entièrement levé. L’anneau pulmonaire est ensuite calibré : si sa taille est 

inférieure à une valeur limite, définie en fonction de la surface corporelle, un patch 

transannulaire est mis en place.  

 

Cette technique, la seule utilisée dans notre centre jusqu’au milieu des années 2000, a 

pour avantage de traiter correctement la sténose pulmonaire. Toutefois, elle présente deux 

principaux écueils : d’une part, l’apparition d’une fuite pulmonaire importante, notamment en 

cas de patch transannulaire et, d’autre part, la création d’un substrat arythmogène ventriculaire 

par le biais des cicatrices et/ou patchs chirurgicaux  (figure 3). 

 

 

 

d'Udekem Y et al., J Am Coll Cardiol, 2014 [170] 

 

Figure 3. Réparation transventriculaire. 

La CIV (=SVD) est fermée par un patch à travers une ventriculotomie, 

 étendue ici jusqu’au tronc de l’artère pulmonaire.  
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Stratégie chirurgicale actuelle 

 

 Une nouvelle technique de réparation chirurgicale s’est depuis imposée, avec un abord 

combinant une incision transatriale droite et une incision transpulmonaire afin de fermer la CIV 

via la valve tricuspide et de traiter l’obstruction  pulmonaire en évitant la ventriculotomie 11,12 

(figures 4 et 5).  

 
Dietl et al. 13 ont montré que la voie transatriale diminuait le risque de fuite pulmonaire 

sévère, de dysfonction ventriculaire droite et d’arythmie ventriculaire, sans augmenter 

l’incidence des troubles du rythme supraventriculaires.   

 

Les stratégies de réparation conservatrice sont de plus en plus favorisées, notamment la 

préservation de l’anneau pulmonaire qui semble diminuer le taux de réintervention par rapport 

à la mise en place d’un patch transannulaire qui apparait de moins bon pronostic 14-16. 

 

 

 

 

d'Udekem Y et al., J Am Coll Cardiol, 2014 [170] 

 

Figure 4. Réparation transatriale. 

La CIV (=SVD) est fermée à travers la valve tricuspide par une atriotomie droite. 
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Figure 5. Comparaison des cicatrices entre une réparation transventriculaire avec patch 

infundibulaire (A) et une réparation transatriale et transpulmonaire avec patch limité (B). 

 

 

 

La correction chirurgicale, initialement réalisée au-delà de 5 ans, se pratique maintenant 

au cours de la première année de vie, en moyenne entre le 3ème  et le 6ème  mois 17. Le timing de 

l’intervention reste néanmoins controversé, certaines équipes proposant une stratégie de 

réparation précoce pendant la période néonatale (< 30 jours de vie) afin de limiter le temps 

d’exposition à l’hypoxémie, mais au risque d’une morbi-mortalité postopératoire plus 

importante d’après une étude multicentrique récente 18. 

 

 Le pronostic à court terme est néanmoins excellent de nos jours avec une mortalité péri-

opératoire proche de 1% pour les chirurgies de correction complète 19.  
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III.  EVOLUTION A MOYEN ET LONG TERME 

 

L’évolution à moyen et long terme est liée aux conséquences anatomiques, 

hémodynamiques et électrophysiologiques de la réparation chirurgicale. 

 

Le pronostic est globalement favorable puisque la survie à 35 ans au-delà des trente 

jours postopératoires est d’environ 85% 20.  Il reste néanmoins inférieur à la population 

générale, notamment après la 25ème année où la mortalité passe de 0,24%/an à 0,94%/an 16. La 

morbidité est également importante après la deuxième décennie : les trois quarts des patients 

présentent au moins un événement significatif en 40 ans, incluant presque 50% de nécessité de 

réintervention, 17% de trouble rythmique et 3% d’insuffisance cardiaque 21. Les principales 

complications survenant à l’âge adulte sont détaillées ci-après.  

 

 

Insuffisance pulmonaire 

 

 Une insuffisance pulmonaire (IP) est quasi systématique, notamment lorsque la 

réparation a été faite à l’aide d’un patch transannulaire, responsable le plus souvent d’une fuite 

« libre ».  Elle est généralement bien tolérée pendant des années, avec des symptômes très 

inconstants et apparaissant à un stade tardif, mais la surcharge volumétrique entraîne 

progressivement une dilatation du VD puis une altération de sa fonction 22,23. L’IP est 

considérée comme le principal substrat hémodynamique de tachycardie ventriculaire (TV) et 

mort subite (MS) dans la TF réparée depuis la série de Gatzoulis et al 24.  

 

 Il s’agit ainsi de la première cause de reprise chirurgicale tardive. Le remplacement 

valvulaire pulmonaire (RVP) s’effectue traditionnellement par sternotomie avec une prothèse 

biologique. Il peut être également réalisé, depuis les années 2000, par implantation percutanée 

si l’anatomie le permet (valves Melody ® et  Edwards Sapien ®), avec d’aussi bons résultats 

en terme de morbi-mortalité bien que plusieurs cas d’endocardites infectieuses aient été 

rapportés dernièrement 25,26.  

 

Les indications de RVP d’après les recommandations européennes et américaines sont 

basées au premier plan sur le caractère symptomatique de l’IP, puis sur les considérations 

hémodynamiques et rythmiques (tableau 1). 
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Tableau 1. Indications de remplacement valvulaire pulmonaire 

selon les recommandations ESC* (à gauche) et ACC/AHA** (à droite). 

(PVRep = pulmonary valve replacement, PR = pulmonary regurgitation,  

PS = pulmonary stenosis, TR = tricuspid regurgitation, RV = right ventricle, 

 RVOTO = right ventricle outflow tract obstruction) 

 
* Baumgartner H et al., Eur Heart J, 2010. [1] 

** Warnes CA et al., J Am Coll Cardiol, 2008. [171] 
 

 

 

 
 

Le timing chirurgical optimal est néanmoins un problème complexe entre RVP précoce 

exposant le patient à plusieurs réinterventions du fait du taux de dégénérescence des 

bioprothèses et RVP trop tardif à un stade irréversible.  

 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est l’examen de choix pour quantifier la 

fuite pulmonaire, mesurer les volumes et fonctions ventriculaires et aider à poser l’indication 

opératoire. Plusieurs études ont en effet montré qu’une normalisation des volumes du VD  

devenait improbable dès lors que le volume télédiastolique indexé dépasse une valeur entre 150 

et 170 ml/m² (150 ml/m² pour Beuchel et al.27 ; 160 ml/m² pour Oosterhov et al.28 ; 163 ml/m² 

pour Lee et al.29 ; 170 ml/m² pour Therien et al.30) ou que le volume télésystolique indexé 

dépasse une valeur entre 80 et 90 ml/m² (80 ml/m² pour Oosterhov et al.28 ainsi que pour Lee 

et al.29 ; 85 ml/m² pour Therien et al.30 ; 90 ml/m² pour Geva et al.31). La décision de 

revalvulation pulmonaire est individualisée en fonction du statut fonctionnel du patient, des 

événements cliniques et de l’évolution des volumes du VD suivis régulièrement à l’IRM. 
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Sténose pulmonaire résiduelle 

 

Une obstruction résiduelle peut siéger au niveau de l’infundibulum, de la valve 

pulmonaire et/ou de l’artère pulmonaire principale. Elle induit une surcharge barométrique 

participant au remodelage du VD et peut être aggravée par des sténoses des branches 

pulmonaires, le plus souvent séquellaires des anastomoses systémico-pulmonaires palliatives 1. 

 

 

Remodelage et dysfonction du VD 

 

La surcharge volumétrique, barométrique ou mixte induite par une IP et/ou une SP est 

responsable d’un remodelage ventriculaire vers une dilatation et/ou une hypertrophie 

myocardique, entraînant une dysfonction systolique mais aussi diastolique du VD.  Il existe 

parallèlement une interaction mécano-électrique puisque la dilatation du VD a été corrélée à un 

élargissement du QRS et à la survenue d’arythmies ventriculaires graves 32. 

 

La présence de zones akinétiques ou anévrismales dans la région infundibulaire, en 

partie séquellaire de la réparation chirurgicale, aggrave également la dilatation et l’altération de 

la fraction d’éjection ventriculaire droite (FEVD) en IRM 33.  

 

Enfin, une insuffisance tricuspide (IT) fonctionnelle peut se développer par dilatation 

de l’anneau et, à son tour, participer à la dilatation du VD. Le pronostic après RVP est d’ailleurs 

plus péjoratif en cas d’IT sévère préopératoire 34.  

 

 

CIV résiduelle 

 

Elle reste relativement rare, due à une déhiscence du patch ou un échec de fermeture 

complète lors de la chirurgie initiale. Dans la majorité des cas, le défect est de petite taille avec 

un shunt restrictif sans retentissement hémodynamique significatif mais exposant au risque 

d’endocardite infectieuse. 
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Dilatation de l’aorte ascendante 

 

La dilatation de l’aorte ascendante survient progressivement et concerne de 6 à 30 % 

des adultes opérés d’une TF selon les études et les définitions 35,36. Elle est attribuée à l’hyper-

débit provenant des deux ventricules dans l’aorte à cheval sur la CIV avant la réparation 

chirurgicale mais également à des anomalies histologiques constitutionnelles de la paroi 

aortique (fibrose, nécrose de la média, fragmentation des fibres élastiques) 37. 

 

Il en résulte une insuffisance aortique significative pour moins de 5% des patients ; la 

dissection aortique reste exceptionnelle 36.  

 

 

Dysfonction ventriculaire gauche 

 

Il existe au long cours une dysfonction ventriculaire gauche, systolique et diastolique, 

en général modérée, se manifestant initialement à l’effort 38,39 et s’aggravant        

progressivement 40. Plusieurs mécanismes peuvent être impliqués : rôle néfaste de l’hypoxémie 

et de la surcharge volumétrique imposée par la CIV ou les anastomoses palliatives avant une 

réparation chirurgicale tardive, défaut de protection myocardique peropératoire, insuffisance 

aortique, trouble de la cinétique septale liée au patch de CIV ou asynchronisme  

intraventriculaire 41,42. 

 

 La notion d’une interaction défavorable VD-VG est également souvent mise en avant 

puisqu’il existe une corrélation entre altération de la fonction ventriculaire gauche et      

dilatation - dysfonction du VD. La physiopathologie reste imparfaitement comprise (fibres 

myocardiques communes entre les deux ventricules, modification des conditions de charge 

gauche dues à la dilatation du VD …) 36. 

 

La  dysfonction systolique du VG a un impact pronostic plus important que celle du VD 

et a été identifiée par Ghai et al. 43 comme un facteur de risque de MS en cas de fraction 

d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) < 40%. 
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Troubles conductifs  

 

Le bloc auriculo-ventriculaire complet (BAVc) est de survenue rare dans les suites de 

la réparation chirurgicale  (< 1% des cas) ; il est principalement dû à une lésion du faisceau de 

His lors de la fermeture de la CIV 21.  

 

En revanche, on retrouve dans 95% des cas un bloc de branche droit (BBD) 

postopératoire, pouvant être en rapport avec une lésion proximale (dans la région de la CIV) 

moyenne ou distale (au niveau des fibres de Purkinje lors de l’infundibulotomie). Le bloc a  

tendance à s’aggraver progressivement en raison de la fibrose myocardique et de la dilatation 

ventriculaire droite (interaction mécano-électrique) (figure 6). En parallèle, le trouble conductif 

participe probablement à la détérioration hémodynamique des patients, ce qui a amené à 

proposer, en cas de dysfonction ventriculaire droite +/- gauche, des stratégies de 

resynchronisation électrique par stimulation ventriculaire droite ou biventriculaire avec des 

résultats encourageants, restant à confirmer 44.  

 

La durée du QRS ≥ 180 ms et son augmentation progressive avec le temps représente 

un des premiers facteurs de risque identifiés de TV et de MS après réparation de TF 24. 

 

 

 

Figure 6. Exemple de trouble conductif marqué à distance d’une réparation de TF. 

Bloc de branche droit complet avec QRS très élargi à 210 ms  

et aspect fragmenté pathologique. 
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Troubles du rythme  

 

La survenue d’une arythmie soutenue est une évolution fréquente chez les adultes opérés 

de TF. Elle concerne plus de 40 % de cette population avec une prévalence qui augmente avec 

l’âge 45 (figure 7).  

 

  

Khairy P at al., Circulation, 2010. [45] 

 

Figure 7. Prévalence des tachyarythmies après réparation de TF selon l’âge. 

(AF=fibrillation atriale, IART=tachycardie atriale par réentrée, 

 VT=tachycardie ventriculaire, VF=fibrillation ventriculaire). 

 

 

Les tachyarythmies atriales surviennent chez environ 1 patient sur 5. Il s’agit le plus 

souvent d’un mécanisme de macro-réentrée atrial droit dépendant de l’isthme cavo-tricuspide 

ou de la paroi latérale de l’oreillette (isthme entre une cicatrice d’atriotomie  droite et la veine 

cave inférieure) et accessible à l’ablation endocavitaire avec de bons résultats 46 (figure 8). Les 

patients peuvent également présenter des tachycardies atriales focales, ainsi que de la 

fibrillation auriculaire (FA) qui devient le type d’arythmie prédominant à un stade d’évolution 

plus tardif.  
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Ces arythmies sont liées au nombre d’interventions chirurgicales préalables, 

responsables de cicatrices mais aussi au retentissement hémodynamique de la cardiopathie.  Les 

tachycardies atriales par réentrée sont ainsi associées à la dilatation atriale droite alors que la 

FA est plutôt associée aux marqueurs d’atteinte du cœur gauche, à savoir dilatation de 

l’oreillette gauche, dysfonction VG et âge plus avancé 45.  

 

La survenue d’arythmies supraventriculaires augmente de manière significative la 

morbidité (nombre d’hospitalisations, insuffisance cardiaque congestive, accident vasculaire 

cérébral) et la mortalité dans la population des cardiopathies congénitales, en particulier chez 

les adultes opérés de TF 47,48. 

 

 

 

 

Walsh E, Heart Rhythm, 2014. [51] 

 

Figure 8. Cartographies électro-anatomiques de macro-rentrées de l’oreillette droite après 

correction de TF incluant une atriotomie droite latérale (zone hachurée). 

 
A : type flutter commun autour de la valve tricuspide (TV), via l’isthme cavo-tricuspide. 

B : deuxième circuit autour de la cicatrice d’atriotomie latérale, via  un isthme entre sa partie 

inférieure et la veine cave inférieure (IVC). 
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 Les troubles du rythme ventriculaire, notamment les TV dont la prévalence est estimée 

jusqu’à 15 % 45, seront détaillés par la suite.  

 

 

La mort subite 

 

La MS est définie comme un décès d’origine cardiaque survenant dans l’heure qui suit 

le début des symptômes 49. Elle représente la deuxième cause de mortalité derrière 

l’insuffisance cardiaque chez les adultes présentant une cardiopathie congénitale (environ 20% 

des décès) 50. 

 

Concernant la TF réparée,  la MS est estimée à 2% par décennie tous âges confondus 

mais s’élève jusqu’à 0,6 à 1,0 % par an pour les patients de plus de 25 ans, soit un risque 

largement supérieur à celui de la population générale du même âge (tableau 2) 51.  

 

Dans les années 1970, le mécanisme des premiers cas de MS rapportés était débattu 

entre BAVc paroxystique et arythmie ventriculaire 52,53.  Les études électrophysiologiques et 

anatomopathologiques ont rapidement orienté vers la seconde hypothèse. Ainsi, les trois 

patients victimes de MS dans la cohorte de 51 patients de Gillette et al. 54 ne présentaient  pas 

de trouble conductif pathologique lors de l’étude électrophysiologique mais avaient en commun 

une extrasystolie ventriculaire polymorphe sur l’électrocardiogramme de repos. Parallèlement, 

une étude post-mortem de 9 jeunes patients décédés brutalement après réparation de TF  

objectivait une intégrité de l’ensemble du tissu de conduction en dehors de la branche droite du 

faisceau de His (nœud atrio-ventriculaire, tronc du faisceau de His et branche gauche) alors que 

des plages de fibrose myocardique extensives étaient retrouvées au niveau du VD 55.  

 

L’implication des TV comme principale étiologie des MS chez les patients opérés de 

TF a depuis été largement confirmée, avec des mécanismes de macro-rentrée favorisés par la 

réparation chirurgicale. La dysfonction VD +/- VG développée par certains patients participe 

au risque de MS en diminuant la tolérance hémodynamique des TV et exposant davantage à des 

arythmies ventriculaires plus polymorphes allant jusqu’à la fibrillation ventriculaire.  
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Une faible proportion de MS peut par ailleurs impliquer les tachycardies atriales en cas 

de conduction rapide et d’altération des fonctions ventriculaires alors que la survenue d’un 

BAVc est très rare 51.  

 

 

 

 

Khairy P et al., Can J of Cardiol, 2014. [114] 

 

Tableau 2. Estimations de l’incidence de mort subite après correction de TF 

 d’après différentes études. 

 

 

 

 

Le patient opéré de TF  n’est donc pas guéri, à l’inverse de ce que les cardiologues ont 

pu penser initialement, comme l’illustre le terme impropre de « cure complète » utilisé pour 

désigner la réparation chirurgicale. Une évaluation régulière est donc nécessaire afin de dépister 

et de traiter l’ensemble de ces complications qui surviennent préférentiellement à l’âge adulte. 
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B. MECANISMES ET EXPLORATIONS ELECTROPHYSIOLOGIQUES 

DES TACHYCARDIES VENTRICULAIRES 

 

 

I. MECANISMES DES TACHYCARDIES VENTRICULAIRES 

 

Principes généraux 

 

 La tachycardie ventriculaire (TV) est définie comme une arythmie cardiaque générée 

par un processus électrophysiologique anormal prenant son origine en dessous de la bifurcation 

du faisceau de His et constituée de plus de trois battements à une fréquence supérieure à 

100/min. Elle est considérée soutenue (TVS) dès lors qu’elle dure plus de 30 secondes ou 

nécessite une interruption avant ce délai du fait d’une mauvaise tolérance. 

 

 Trois mécanismes sont à l'origine des TV :  

 

- l’automatisme anormal reste une cause rare de TV, due à une modification du 

potentiel d’action des fibres du Purkinje d’origine focale, avec certaines 

localisations préférentielles (anneau mitral, région para-hissienne et chambre 

d’admission du VD). Elle touche plutôt les jeunes patients sans cardiopathie 

apparente. Elle est induite par les catécholamines, donc souvent l’exercice.  

 

- les activités déclenchées à partir de postdépolarisations, soit précoces, survenant au 

niveau du plateau du potentiel d’action, soit tardives, survenant après la 

repolarisation, peuvent engendrer un nouveau potentiel d’action puis une réponse 

répétitive. Les postdépolarisations précoces surviennent généralement en contexte 

de bradycardie et de conditions favorisantes (hypokaliémie, acidose, hypoxémie) et 

sont à l’origine des torsades de pointes. Les postdépolarisations tardives 

apparaissent en cas d’augmentation du calcium intracellulaire, par exemple en cas 

de stimulation adrénergique (augmentation de concentration d’adénosine 

monophosphate cyclique intracellulaire qui engendre la libération de calcium par le 

réticulum sarcoplasmique). Ces phénomènes donnent généralement des TV 

polymorphes. 
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- la réentrée est la cause de la très grande majorité des TVS survenant sur cardiopathie 

structurelle, notamment en cas de cardiopathie ischémique avec séquelles 

d’infarctus ou d’autres cardiomyopathies comme la dysplasie arythmogène du VD. 

Elle correspond à un circuit où l’influx se propage à travers un tissu qui a déjà été 

dépolarisé par ce même influx mais a récupéré son excitabilité, comme nous allons 

le détailler par la suite. 

 

 

 

 

Latif S et al., Lippincott Williams & Wilkins, 2010 [57]  

 

Figure 9. Les différents mécanismes des tachycardies ventriculaires. 

(A : automatisme anormal, 

B : post-dépolarisation précoce, 

C : post-dépolarisation tardive, 

D : réentrée). 
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La différenciation de ces différents mécanismes sur le plan électrophysiologique reste 

parfois difficile. En règle générale, les TV par réentrée sont monomorphes, déclenchées et 

stoppées par stimulation ventriculaire à l’inverse des deux autres mécanismes. La fréquence des 

TV focales par automaticité varie généralement en début de tachycardie, en s’accélérant 

progressivement. Les catécholamines comme l’isoprénaline augmentent les automatismes 

anormaux, facilitent les postdépolarisations mais aussi l’induction de TV par réentrée via une 

extrasystole ventriculaire (ESV) 56,57. 

 

 

 Phénomène de réentrée 

 

 Le mécanisme de rentrée a été initialement décrit par Mines 58  au début du XXème siècle 

avec un modèle de circuit fermé, autour d’un obstacle anatomique, dans lequel survient un bloc 

de conduction fonctionnel provoqué par une extrasystole. L’influx est alors arrêté dans une 

direction par ce bloc mais peut se propager dans l’autre direction jusqu’à  dépolariser de manière 

rétrograde la zone située derrière le bloc initial.  Il va alors dépolariser les cellules situées en 

amont du bloc de conduction, activées dans un premier temps et redevenues excitables dans 

l’intervalle. L’onde de dépolarisation se perpétue alors en boucle dans le même circuit, 

induisant une tachycardie qui n’est arrêtée qu’en cas d’interruption de la conduction à un point 

du circuit.  

 

 De manière schématique, le circuit de rentrée comporte classiquement une voie saine 

avec des propriétés électrophysiologiques normales et une voie pathologique avec une vitesse 

de conduction ralentie. La tachycardie s’initie à la faveur d’un bloc de conduction 

unidirectionnel dans l’une des voies si le temps de conduction dans la seconde voie est plus 

long que la période réfractaire de la première. L’influx va alors pouvoir se propager de manière 

rétrograde dans celle-ci (figure 9). 

 

 

 TV par réentrée dans les cardiopathies structurelles 

 

 Les altérations structurelles et fonctionnelles induites au cours de certaines 

cardiopathies créent les conditions d'apparition de circuits de réentrée au niveau du tissu 

myocardique.  
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 Les TV par rentrée ont majoritairement été étudiées dans le contexte de cardiopathie 

ischémique post infarctus du myocarde qui représente la situation la plus fréquente 59,60. La 

cicatrisation au décours d’une nécrose myocardique est relativement hétérogène, comprenant 

des zones de fibrose totalement « inexcitables » constituant des zones de bloc de conduction 

intercalées avec des amas de myocytes survivants 61. Ces derniers présentent un couplage 

intercellulaire limité du fait de l’interposition de tissu conjonctif associée à une diminution et  

une altération des jonctions intercellulaires (majoritairement dans le sens transversal donnant 

lieu à une activation en « zig-zag »), à l’origine de zones de conduction lente 62. 

 

  La TV survient généralement plusieurs années après l’infarctus, à l’issue d’un 

remodelage myocardique impliquant, par exemple, la différenciation de fibroblastes en 

myofibroblastes qui permettent la connexion des différents myocytes survivants 63. Il peut alors 

se former un véritable « chenal » de conduction électrique lente bordée par des zones de fibrose, 

appelé isthme lorsqu’il aboutit à une tachycardie par macro-rentrée 64.  

 

 Cela nécessite un bloc de conduction unidirectionnel qui est favorisé par l’hétérogénéité 

des périodes réfractaires et est souvent fonctionnel à la suite d’une ESV. Cette dernière est 

bloquée au niveau de la zone pathologique mais conduite dans le tissu sain, jusqu’à dépolariser 

de manière rétrograde la zone de conduction lente initialement bloquée. On parle de point de 

sortie de l’isthme pour qualifier la région souvent bordante de la cicatrice dans laquelle l’influx 

active les ventricules par le myocarde sain avant de perpétuer le circuit en pénétrant le point 

opposé de l’isthme ou point d’entrée 65 (figure 10). 

 

Pour synthétiser, l’initiation d’une TV par réentrée nécessite un substrat constitué d’une 

zone de conduction lente, ou isthme, bordée par du tissu électriquement inexcitable (fibrose 

cicatricielle, anneau valvulaire, matériel prothétique, etc.) et la survenue d’un bloc 

unidirectionnel, souvent consécutif à une ESV. 

 

 Se surajoute souvent un troisième facteur, à savoir la « gâchette » catécholergique, 

facilitant la rentrée en raccourcissant les périodes réfractaires et majorant certaines ESV. 

L’implication du système nerveux autonome a d’ailleurs été montrée dans les arythmies 

ventriculaires post-infarctus du myocarde avec une surreprésentation du système sympathique 

lors de la repousse nerveuse cardiaque 66. 
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de Chillou et al., Circulation, 2002. [64]  

 

 

 

Figure 10. Illustrations de différents circuits de réentrée  

au niveau du ventricule gauche après infarctus du myocarde. 

(A : vue antéropostérieure, B : vue oblique antérieure droite,  

C : vue inférieure, D : vue oblique postérieure gauche). 

 

 

 

 



33 
 

II. STIMULATION VENTRICULAIRE PROGRAMMEE 

 

Protocole 

 

En cas d’exploration invasive endocavitaire d’une TVS documentée ou suspectée, la 

première étape consiste généralement à essayer de déclencher l’arythmie. Il est réalisé une 

stimulation ventriculaire programmée (SVP) par voie veineuse fémorale, consistant 

classiquement en une stimulation du VD à l’apex, d’une part, et au niveau de l’infundibulum, 

d’autre part. Pour les deux sites, un, deux, puis trois extrastimuli à couplage décroissant sont 

appliqués sur un train de cycles ventriculaires imposés à 600 ms dans un premier temps, puis à 

400 ms dans un deuxième temps.  

 

Le protocole peut être répété sous perfusion d’isoprénaline pour reproduire les effets 

des catécholamines et faciliter l’induction de TV (notamment dans les cas de cardiomyopathie 

dilatée primitive et de dysplasie arythmogène du VD).   

 

 

Interprétation 

 

Le déclenchement d’une TVS monomorphe inférieure à 270/min est pathologique alors 

que l’induction d’une fibrillation ventriculaire reste généralement peu spécifique d’autant que 

le protocole est « agressif ». L’utilisation d’un nombre important d’extrastimuli augmente en 

effet la sensibilité, au détriment de la spécificité qui diminue de manière significative au-delà 

de trois extrastimuli. De même, les couplages des extrastimuli sont généralement limités à 200 

ms, du fait du risque d’induire une fibrillation ventriculaire non spécifique pour des couplages 

plus courts 56. 

 

 

Indications 

 

La SVP a auparavant été largement utilisée pour la stratification du risque rythmique, 

principalement dans le cadre des cardiomyopathies ischémiques. Depuis les grandes études 

ayant montré le bénéfice d’une implantation de défibrillateur prophylactique d’emblée en cas 
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de dysfonction ventriculaire gauche sévère 67, les indications en pratique quotidienne sont plus 

restreintes.  

 

Elle  garde un intérêt pour évaluer certains patients présentant une cardiopathie 

ischémique à FEVG moyennement altérée avec TV non soutenues (TVNS) et peut également 

s’envisager en cas d’épisode de syncope ou palpitations dans un contexte de cicatrice 

myocardique ou en cas d’accès de tachycardie à QRS larges de diagnostic incertain 68.  

 

 

Limites 

 

Cet examen ne déclenche que les TV par rentrée et présente plusieurs limites en termes 

de performances diagnostiques, notamment concernant la valeur prédictive négative qui reste 

insatisfaisante. Par exemple, le taux d’arrêt cardiaque ou de décès secondaire à une arythmie à 

5 ans sur terrain de myocardiopathie ischémique s’élevait tout de même à 24% dans le groupe 

de patients non inductibles (étude MUSTT) 69.  

  

En ce sens, la SVP est à envisager comme un outil d’évaluation complémentaire, à 

intégrer dans le contexte clinique, et à réaliser après l’ensemble des investigations non invasives 

que sont le holter rythmique, l’épreuve d’effort et les différents examens morphologiques. 

 

 

III. CARTOGRAPHIE ELECTROPHYSIOLOGIQUE 

 

Principes et moyens  

 

L’objectif de la cartographie est d’identifier le mécanisme et la localisation anatomique 

de l’arythmie, ou de son substrat, et de déterminer le ou les meilleur(s) site(s) pour réaliser 

l’ablation. Elle est généralement réalisée par « contact mapping » au moyen d’électrodes 

enregistrant des électrogrammes (EGM) locaux à la surface endocardique ou épicardique avec 

un repérage anatomique par fluoroscopie.  

 

Depuis plusieurs années, des systèmes plus perfectionnés de cartographie électro-

anatomique (CEA) ont été développés pour la prise en charge des arythmies plus complexes, 
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notamment compliquant les cardiopathies congénitales 70-73.  Ils consistent en un enregistrement 

endocavitaire classique mais couplé à un système de localisation du cathéter de CEA dans les 

trois plans de l’espace, sans fluoroscopie. Chaque EGM recueilli est donc associé à une position 

permettant, au final, de modéliser une reconstruction tridimensionnelle de la cavité cardiaque 

qui intègre les différentes données électrophysiologiques, notamment le délai d’activation par 

rapport à une référence sur l’électrocardiogramme (ECG) de surface et l’amplitude du signal 

de chaque point.  

 

 

 

 

Figure 11. Exemple de système de cartographie électro-anatomique :  

principe du système CARTO®. 

Les trois hémisphères représentent les champs magnétiques générés par des électro-aimants 

situés sous le patient ; l’extrémité du cathéter contient un élément détecté par ces champs 

magnétiques et permettant de le localiser précisément dans l’espace tridimensionnel.  

 

 

 

Le système utilisé dans ce travail est le CARTO® 3 de Biosense Webster (figure 11). 

La position de l’extrémité distale du cathéter et son orientation sont localisés dans l’espace au 
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moyen d’un champ électro-magnétique de faible amplitude (5 à 50 μT) constitué de trois 

aimants situés sous le patient et d’un algorithme de triangulation. Les différentes données (EGM 

unipolaire et bipolaire, ECG de surface correspondant et coordonnées spatiales) sont ainsi 

recueillies point par point en déplaçant le cathéter à différents sites. Le système informatique 

modélise les mouvements du cathéter pour aider l’opérateur et reconstruit la géométrie 

cardiaque en temps réel, avec un codage couleur des signaux électriques en termes de 

cartographie d’activation ou de cartographie de voltage 70 (figure 12). 

 

 

 

 

Figure 12. Exemple d’une cartographie de voltage (système CARTO®3). 

Cartographie du ventricule gauche chez un patient aux antécédents d’infarctus septal ayant 

présenté une TV : la cicatrice apparaît en rouge comme une zone de bas voltage 

 (ici ≤ 1,0 mV en bipolaire).  
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 Techniques de cartographie 

 

Il existe plusieurs stratégies de cartographie : 

 

- la cartographie d’activation n’est utilisable qu’en cas de TV inductible, soutenue et 

correctement tolérée sur le plan hémodynamique. Il s’agit de localiser les EGM les 

plus précoces avant le QRS (potentiels pré-systoliques), qui correspondent à 

l’origine d’une TV focale. En cas de TV par réentrée, l’activation est continue avec 

des potentiels diastoliques et la CEA cherche à identifier le point de sortie. 

 

- la cartographie par entraînement est également réalisée en tachycardie et consiste à 

stimuler un peu plus rapidement que le cycle de la TV pour la capturer, puis analyser 

le cycle de retour lors de l’arrêt de la stimulation (postpacing interval). Un site où 

ce dernier diffère de moins de 30 ms avec le cycle de la TV est considéré comme 

appartenant au circuit de réentrée. L’objectif est d’identifier l’isthme critique, cible  

idéale de l’ablation, qui présentera un entrainement dit caché, sans aspect de fusion 

lors de la stimulation (absence de modification de la morphologie des QRS) et  avec 

un QRS suffisamment distant du spike de stimulation 74.  

 

- la cartographie par pace-mapping ou topo-stimulation est utilisée pour localiser 

approximativement l’origine d’une TV focale ou le site de sortie d’une TV macro-

réentrante lorsque l’arythmie n’est pas inductible ou est mal tolérée. Il s’agit 

d’essayer de reproduire une morphologie de QRS superposable à celle de la TV sur 

l’ECG 12 dérivations en stimulant différents sites 75. 

 

- la cartographie du substrat est l’approche de choix en cas de TV instable ou non 

inductible, d’autant que les patients peuvent présenter plusieurs morphologies de TV 

et être précaires sur le plan hémodynamique 76. L’amplitude des EGM en rythme 

sinusal est typiquement diminuée au niveau du myocarde anormal : les zones de 

voltage inférieur à 1,5 mV en bipolaire traduisent ainsi la présence d’une  région 

cicatricielle fibreuse, en considérant les zones de voltage inférieure 0,5 mV comme 

la partie dense de la cicatrice 77. Ces cicatrices correspondent aux zones de 

conduction lente et aux zones de bloc de conduction à l’origine des TV            

réentrantes 78. Les systèmes de CAE permettent de modéliser une carte 
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tridimensionnelle du voltage représentant de manière anatomique le substrat 

arythmogène. A noter que le voltage unipolaire est moins utilisé mais peut être 

intéressant pour révéler des cicatrices plus épicardiques lors de la cartographie 

endocavitaire 79. D’autres caractéristiques des signaux électriques sont également 

analysés lors de la cartographie du substrat : la fragmentation des EGM représentant 

les multiples composantes d’activation asynchrone des fibres musculaires 

survivantes en zone cicatricielle 80 ainsi que les potentiels tardifs, en rapport avec 

des activations locales pendant la diastole, souvent présents au niveau de l’isthme 

de conduction des TV bien que s’avérant assez peu spécifiques. Différentes 

stratégies d’ablation ont été proposées à partir de ces différents éléments pour cibler 

les zones critiques, avec des résultats en général positifs 76,78,81. L’élimination de 

tous les potentiels anormaux dans la cicatrice permet de réduire significativement 

les récidives de TV et la mortalité 82.  

 

 

Apports des examens d’imagerie 

 

Les systèmes de CEA permettent de mieux appréhender anatomiquement le mécanisme 

de l’arythmie ou le substrat arythmogène avant l’ablation, tout en diminuant la durée de 

fluoroscopie 83. Cependant, la précision de ces cartographies reste très dépendante des 

mouvements cardiaques et respiratoires du patient et de la capacité de l’opérateur à obtenir les 

informations à partir d’un nombre suffisant de sites répartis de manière homogène dans la zone 

étudiée. Un contact suffisant entre le cathéter et la paroi est nécessaire et peut d’ailleurs être 

mesuré par certains cathéters.  

 

Certains systèmes offrent la possibilité d’intégrer des reconstructions anatomiques en 

3D issues d’imagerie (échographie, scanner ou IRM) qui permettent d’optimiser la 

modélisation géométrique de la cavité cardiaque et de corréler les anomalies structurelles aux 

anomalies électriques 84,85. 

 

Dans ce cadre, l’IRM est un outil complémentaire de choix qui, au-delà de l’évaluation 

anatomique et fonctionnelle de la cardiopathie, permet d’identifier les différentes cicatrices de 

fibrose et de préciser leur caractère sous-endocardique, sous-épicardique ou transmural en 

rehaussement tardif au gadolinium 86. Dans l’exemple du post-infarctus du myocarde, les 
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caractéristiques de la cicatrice évaluée à l’IRM (taille, hétérogénéité) ont ainsi été corrélées à 

la survenue de TV 87. Une étude animale a même montré qu’elles pouvaient prédire la 

localisation des isthmes de TV en bordure de cicatrice 88. Même si sa principale limite reste la 

contre-indication en cas de défibrillateur implantable, l’IRM joue donc un rôle croissant dans 

l’identification du substrat arythmogène et l’ablation des TV. 
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C. TACHYCARDIES VENTRICULAIRES ET MORT SUBITE 

DANS LA TETRALOGIE DE FALLOT REPAREE 

 
 

Comme nous l’avons vu précédemment, les adultes opérés de TF présentent un sur-

risque significatif de MS, essentiellement en rapport avec la survenue de TV dont la prévalence 

avoisine 15% dans cette population. Nous allons successivement détailler le mécanisme 

principal de ces arythmies, puis l’évaluation du risque rythmique en termes de facteurs de risque 

reconnus et d’approche individuelle et, enfin, la prise en charge de ces troubles rythmiques 

ventriculaires. 

 

 

I. MECANISME ET SUBSTRAT  

 

Premières données électrophysiologiques et histologiques en faveur de réentrée 

 

Les mécanismes de TV survenant sur terrain de TF corrigée sont étudiés depuis les 

années 1980. Les premières explorations électrophysiologiques  réalisées par Horowitz et al. 89 

retrouvaient des arythmies induites et arrêtées par stimulation ventriculaire ainsi qu’une activité 

électrique continue au niveau de l’infundibulum (potentiels diastoliques) en faveur d’un 

mécanisme de réentrée qui a ensuite été confirmé par différents travaux 90-94.  

 

En particulier, Misaki et al.91 ont objectivé, en cartographie épicardique réalisée par 

stertonomie, une macro-rentrée horaire autour de la cicatrice de ventriculotomie avec une zone 

critique infundibulaire (figure 13). L’analyse anatomopathologique pratiquée après résection 

chirurgicale de celle-ci retrouvait des lésions de fibroses, d’infiltrat cellulaire inflammatoire et 

de dégénérescence adipeuse, avec des amas dispersés de myocytes à l’origine d’une conduction 

lente (figure 14).  Il s’agit de substrat histologique comparable à celui responsable des TV 

réentrantes sur cardiopathie ischémique. 
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Mizaki et al., Ciculation, 1994. [91]  

 

Figure 13. Cartographie épicardique chirurgicale. 

 

Le recueil d’électrogrammes épicardiques à différents sites montre un circuit de rentrée 

autour de la cicatrice de ventriculotomie responsable d’une TV monomorphe.  

La présence de potentiels diastoliques au site G suggère la présence d’un isthme critique à ce 

niveau,  entre la cicatrice ventriculaire et l’anneau pulmonaire. 
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Mizaki et al., Ciculation, 1994. [91]  

 

Figure 14. Coupe histologique infundibulaire (x40, coloration hématoxyline et éosine)  

On observe un îlot de myocytes survivants entouré de fibrose.  

 

 

Isthmes anatomiques 

 

Plus récemment, Zeppenfeld et al.94 ont montré, à travers une série de 11 patients et 15 

TV inductibles différentes, que les circuits de réentrée dépendent des caractéristiques 

anatomiques, soit naturelles (anneaux valvulaires), soit induites par la chirurgie de réparation 

(cicatrices et patchs chirurgicaux). Quatre isthmes anatomiques sont ainsi impliqués : 

- (1) entre anneau tricuspide et cicatrice/patch infundibulaire ou ventriculaire 

antérieur ; 

- (2) entre anneau pulmonaire et cicatrice/patch ventriculaire antérieur ou latéral ; 

- (3) entre anneau pulmonaire et cicatrice/patch de fermeture de CIV ; 

- (4) entre anneau tricuspide et cicatrice/patch de fermeture de CIV. 

 

La répartition des isthmes anatomiques par patient est représentée sur la figure 15 et 

reste comparable dans une publication actualisée 95 totalisant 34 TV chez 28 patients aux 

antécédents TF réparée, l’isthme 3 étant impliqué pour 17 TV, l’isthme 1 pour 15 TV, l’isthme 

4 pour 2 TV et l’isthme 2 pour 1 TV. 
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Zeppenfeld K et al., Circulation, 2007. [94] 

 

Figure 15. Schéma des isthmes anatomiques. 

 
Les différents isthmes sont représentés en rouge avec leur fréquence sur 11 patients. 

(RV = ventricule droit, RVOT = infundibulum pulmonaire,                                                     

TA = anneau tricuspide, VSD = CIV). 
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Corrélations anatomopathologiques 

 

Ces données électrophysiologiques ont été corrélées à des études anatomopathologiques 

post-mortem menées par la même équipe, puis par Moore et al.96 qui ont différencié isthme 1A 

entre anneau tricuspide et ventriculotomie et isthme 1B entre ventriculotomie et patch septal de 

fermeture de CIV (figure 16). Les caractéristiques macroscopiques et histologiques confirment 

une nette prédominance des isthmes 1A-1B et 3 avec un degré de fibroélastose 

significativement supérieur aux échantillons contrôles prélevés à l’apex du VD (tableau 3).  

 

Le substrat arythmogène dans la TF est donc directement lié aux cicatrices induites par 

la réparation chirurgicale en fonction de la technique utilisée (ventriculotomie ou voie d’abord 

transatriale, patch transannulaire ou non) puis à la dégénérescence fibreuse péri-cicatricielle 

accompagnant l’évolution. Bien que les anomalies anatomiques soient présentes dans une 

certaine mesure chez tous les patients opérés d’une TF, tous ne présenteront pas de TV au cours 

de leur vie. Il est par conséquent indispensable de disposer de moyens permettant d’évaluer plus 

précisément le risque rythmique au sein de cette population. 

  

 

 

 

 
 

Moore JP  et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2013. [96] 

 

Tableau 3. Caractéristiques anatomopathologiques des isthmes anatomiques identifiés 

après autopsie de 16 patients de plus de 5 ans opérés de TF. 

 
« Length » correspond en fait ici à la dimension appelée largeur par d’autres auteurs       

ainsi que dans la suite de ce travail. 
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Moore JP et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2013. [96] 

 

 

Figure 16. Schéma (A) et illustration sur pièce anatomopathologique (B) des différents 

isthmes anatomiques en vue oblique antérieure gauche modifiée. 

 
 (RV = ventricule droit, V = ventriculotomie, illustrée par la ligne rouge en pointillés, 

annulus = anneau pulmonaire, PV = valve pulmonaire, TV = valve tricuspide,                             

Sep = septum interventriculaire, VSD = CIV). 
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II. EVALUATION ET STRATIFICATION DU RISQUE RYTHMIQUE 

 

Facteurs de risque 

 

La recherche des facteurs de risque prédictifs de TV et MS est au centre des 

investigations dans la TF depuis une trentaine d’années, avec les limites inhérentes à une 

population de taille limitée, au taux d’événements annuel peu élevé, à l’hétérogénéité entre les 

patients et les différents centres ainsi qu’à l’évolution de la prise en charge, notamment sur le 

plan chirurgical (correction plus précoce, limitation des incisions ventriculaires, stratégie de 

remplacement valvulaire pulmonaire, etc.). Différents éléments ont été retenus au terme de 

plusieurs études 51,97 : 

- âge tardif au moment de la chirurgie réparatrice 24,98 ; 

- antécédent de shunt palliatif préalable 99 ; 

- âge plus avancé 98,99 ; 

- nombre de chirurgies cardiaques précédentes 45 ; 

- histoire de syncope ou palpitations rapides 99,100 ; 

- IP sévère et dilatation sévère du VD 24,43,101,102 ; 

- dysfonction systolique du VD 102-104 ; 

- antécédent de ventriculotomie et fibrose extensive du VD 44,105 ; 

- dysfonction diastolique 45 et systolique du VG 43,101,106,107 avec élévation de pression 

télédiastolique 108 ; 

- durée du QRS ≥ 180 ms 24,43 et élargissement progressif du QRS 45,101 ; 

- TVNS au Holter rythmique 100,109 ; 

- antécédent de tachyarythmie atriale 106 ; 

- inductibilité à l’exploration électrophysiologique 99,110. 

 

Cependant, les résultats entre les différentes publications sont parfois discordants et 

aucun de ces critères n’est strictement indépendant (par exemple, la largeur du QRS est corrélée 

à la dilatation ventriculaire). Surtout, la valeur prédictive positive d’un seul item pris isolément 

s’avère relativement modeste quelle que soit l’étude considérée.  

 

Même la durée du QRS, considérée historiquement comme un facteur de risque robuste, 

est discutée dans certains travaux 111. Alors que les altérations hémodynamiques du VD sont 

peu discriminantes, les publications récentes mettent en avant la valeur pronostique de la 
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fonction du ventricule systémique. La dysfonction VG apparait en effet comme un meilleur 

prédicteur du risque d’arythmie ventriculaire et de MS, et ce même à stade débutant 44,106. Dans 

ce cadre, l’altération significative de la FEVG est un marqueur peu sensible ; d’autres 

paramètres, impliquant notamment l’imagerie de strain, sont proposés pour mieux identifier les 

patients à risque, mais restent à confirmer 112. 

 

Au final, les différents facteurs de risque cités présentent certaines limites, avec au 

premier plan un manque de spécificité. Ils sont délicats à intégrer dans la stratification 

individuelle du risque rythmique en pratique courante qui concerne très majoritairement des 

patients en situation intermédiaire, entre une quasi-absence de facteur de risque s’avérant de 

bon pronostic avec une très bonne valeur prédictive négative et une accumulation de facteurs 

de risque nécessitant une prise en charge spécifique. L’objectif des prochaines investigations 

est d’essayer de générer et de valider un modèle de score de risque combinant les différents 

critères avec des coefficients de pondération, comme celui proposé dernièrement dans le cadre 

de la myocardiopathie hypertrophique 51,113.  

 

 

Evaluation non invasive du risque rythmique 

 

 L’évaluation individuelle du risque rythmique s’inscrit dans le suivi global des patients 

opérés de TF qui vise à rechercher et à prendre en charge les différentes complications pouvant 

survenir au long cours. Le bilan régulier comprend en première intention des examens non 

invasifs, à savoir : 

- un examen clinique complet avec recherche à l’interrogatoire de symptômes 

suspects d’arythmie (palpitations, malaise, syncope) ; 

- un ECG 12 dérivations de repos avec mesure de la durée des QRS, au moins      

annuel 114 ; 

- un holter ECG à la recherche de troubles rythmiques atriaux et ventriculaires, 

notamment de TVNS qui ont été associées aux événements cardiaques aigus avec 

une sensibilité médiocre mais une excellente valeur prédictive négative 109,  même 

si l’implication clinique d’épisodes asymptomatiques s’avère controversée 100,115.  

La mise en évidence d’une extrasystolie ventriculaire, très fréquente dans cette 

population, reste également d’interprétation difficile mais il est d’usage de 
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considérer les caractères polymorphe et répétitif comme des marqueurs de        

gravité 116,117 ; 

- un test d’effort analysant, entre autres, la survenue d’une arythmie ou l’aggravation 

d’une extrasystolie ventriculaire pendant l’exercice, si possible couplé à une mesure 

des échanges gazeux avec pic de VO2 dont l’importance pronostique a été montrée 

dans plusieurs études 118,119 ; 

- une échocardiographie qui évalue notamment les dimensions et fonctions des 

ventricules  ainsi que la sévérité de l’IP et/ou de l’obstruction droite résiduelle ; 

- une IRM cardiaque pratiquée à intervalles réguliers pour préciser les données 

échographiques et suivre l’évolution du volume ventriculaire droit afin d’envisager 

une chirurgie de RVP. Outre l’évaluation des volumes et fonctions ventriculaires 

dont la dégradation mesurée à l’IRM est corrélée à la survenue d’événements 

cliniques majeurs incluant décès et TV 102, cet examen permet d’apprécier de 

manière non invasive le substrat arythmogène. La présence de rehaussement tardif 

au gadolinium autour des patchs chirurgicaux correspond aux zones de fibrose et de 

bas voltage identifiées par CAE 120. Babu-Naryan et al. 121 ont montré que l’étendue 

du rehaussement tardif du VD était un facteur prédictif indépendant d’arythmie 

soutenue dans une série de 92 patients opérés de TF ; à noter qu’il existait également 

des zones de rehaussement tardif au niveau du VG dans plus de la moitié des cas 

(48% au niveau de l’apex, semblant en rapport avec une canulation chirurgicale et 

5% plutôt en région inférolatérale, en rapport avec une authentique nécrose 

myocardique associée). Avec les progrès techniques, la quantification semi-

automatique du rehaussement tardif tridimensionnel en haute résolution est 

aujourd’hui possible dans la TF réparée et pourrait devenir un outil complémentaire 

incontournable dans l’évaluation individuelle du risque rythmique 122  (figure 17) ;   

- éventuellement un dosage du peptide natriurétique de type B qui présente un intérêt 

pronostique croissant depuis plusieurs années 123 et dont l’augmentation (≥ 52 

pg/mL) semble associée à un sur-risque significatif de mortalité ainsi que de trouble 

du rythme soutenu d’après Heng et al 
124. 

 

 Même si l’apport de certains de ces examens réalisés à titre systématique peut être 

discutable en l’absence de symptômes,  ils s’inscrivent dans l’importance d’une surveillance 

rigoureuse de l’évolution clinique des adultes opérés de TF dont le pronostic rythmique 

s’aggrave avec le temps.  
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Stirrat J et al., J Cardiovasc Magn Reson, 2014. [122] 

 

Figure 17. Exemples issus d’IRM de rehaussement tardif 3D haute résolution. 

(flèches blanches : cicatrice infundibulaire ; flèches jaunes : cicatrice au niveau du patch 

septal ; flèches vertes : fibrose acquise au niveau de l’insertion du VD). 
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Evaluation invasive du risque rythmique 

 

 Le recours à l’EEP afin d’essayer d’améliorer l’évaluation du risque rythmique des 

cardiopathies congénitales a été proposé depuis une trentaine d’années 110,125-127. La valeur 

pronostique de la SVP dans la TF corrigée est validée par une étude multicentrique incluant 252 

patients où l’induction d’une TVS apparaît comme un  facteur de risque indépendant de TV 

clinique ou de MS avec un risque relatif de 4,7 (95% CI 1,2-18,5) (figure 18) 99. Les 

performances diagnostiques sont détaillées dans le tableau 4, une TVS monomorphe ayant été 

induite dans 30,2 % des cas et une TVS polymorphe dans 4,4% des cas. Les résultats suggèrent 

que l’induction d’une TV polymorphe doit être considérée comme significative dans cette 

population puisque cela permet d’augmenter notablement la sensibilité de la SVP tout en 

diminuant peu sa spécificité. La limite principale de cet examen en pratique clinique reste 

néanmoins le taux non négligeable de faux négatifs, estimé dans cette étude à 22,6 %. 128. 

 

 Outre la SVP, l’EEP intègre généralement aujourd’hui une cartographie de voltage en 

rythme sinusal qui, même en l’absence de TV inductible, permet d’apprécier un éventuel 

substrat arythmogène (topographie et étendue des zones cicatricielles, mise en évidence 

d’isthmes anatomiques …). En particulier, une vitesse de conduction ralentie (≤ 0,4 m/s) semble 

identifier les isthmes anatomiques critiques responsables des TV macro-réentrantes d’après un 

travail préliminaire réalisé dans notre centre 129. L’apport de la cartographie de substrat dans 

l’évaluation rythmique de la TF n’a cependant pas encore été démontré. 

 

 En l’état actuel, la valeur prédictive de l’EEP avec SVP est jugée insuffisante pour être 

réalisée en routine chez tous les patients opérés d’une TF. De multiples critères incluant la 

symptomatologie, le statut hémodynamique et les antécédents chirurgicaux doivent être pris en 

compte pour envisager une EEP d’après les derniers consensus 68,114 (tableau 5) qui retiennent 

les indications suivantes chez l’adulte :  

- syncopes inexpliquées (classe I, niveau de preuve C) ; 

- arythmie menaçante ou MS récupérée en cas de cause indéterminée ou 

potentiellement accessible à une intervention thérapeutique par ablation lors de 

l’EEP (classe IIa, niveau de preuve B) ; 

- palpitations suggérant une tachyarythmie soutenue avec un bilan complet 

conventionnel non contributif (classe IIB, niveau de preuve C) ; 
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-  stratification du risque rythmique chez le patient asymptomatique en cas de facteurs 

de risque tels que dysfonction diastolique ou systolique modérée du VG, TVNS, 

QRS ≥180 ms et cicatrice étendue du VD (classe IIa, niveau de preuve B) ; 

-  A noter que les recommandations antérieures étaient moins restrictives en 

considérant la possibilité d’explorer les patients dès la mise en évidence de  doublets 

ventriculaires (classe IIa, niveau de preuve B) 130. 

  

 Enfin, en cas de forte suspicion d’arythmie sévère avec bilan rythmique invasif et non 

invasif négatif, la mise en place d’un holter implantable doit être envisagée (classe I, niveau de 

preuve C) 131. D’autres examens invasifs complémentaires peuvent aussi être réalisés selon les 

circonstances, notamment une évaluation hémodynamique invasive par cathétérisme cardiaque 

et une coronarographie après 40 ans 114. 

 

 

 

 

Khairy P et al., Circulation, 2004.  [99] 

 

Figure 18. Courbes de survie en fonction de l’inductibilité ventriculaire                             

dans une population de TF réparée.  
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Khairy P et al., Circulation, 2004.  [99] 

Tableau 4. Valeur diagnostique de la stimulation ventriculaire programmée                   

dans la TF réparée.   

 
 

 

Petersen ST et al., Europace, 2014. [68] 

Tableau 5. Facteurs cliniques à considérer pour envisager une évaluation par étude 

électrophysiologique chez les patients présentant une cardiopathie congénitale                

d’après le consensus d’expert EHRA/HRS/APHRS.  
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III.  PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE 

 

 La prise en charge thérapeutique d’une arythmie ventriculaire soutenue à la phase aigüe 

chez un patient opéré de TF ne présente pas de spécificité particulière : comme  pour les autres 

cardiopathies, elle dépend de la tolérance et fait intervenir une cardioversion électrique ou 

médicamenteuse en utilisant des antiarythmiques efficaces contre les mécanismes de macro-

rentrée comme l’amiodarone ou la lidocaïne 114. Nous envisagerons ici essentiellement la prise 

en charge à moyen et long terme qui reste basée en première ligne sur le défibrillateur  

automatique implantable (DAI) en cas de MS récupérée ou de TVS syncopale. 

 

 

 Traitements médicamenteux 

 

 Les médicaments antiarythmiques sont fréquemment utilisés dans la TF, soit à titre 

préventif devant la mise en évidence de TVNS ou d’ESV avec critères de malignité, soit à titre 

curatif pour réduire la charge d’arythmie chez les patients appareillés de défibrillateur avec 

thérapies récurrentes. Aucune indication n’est validée en cardiopathie congénitale devant 

l’absence d’étude randomisée dans la littérature, qui comprend seulement quelques séries de 

cas. Le traitement des ESV isolées asymptomatiques n’est pas indiqué d’après les 

recommandations 130. L’intérêt pronostique du traitement prophylactique des autres formes 

reste très incertain dans la mesure où la réduction des ESV n’a jamais démontré une réduction 

de la mortalité 68.   

 

 L’utilisation préférentielle des molécules de classes II et III en pratique est issue de la 

transposition des résultats des études menées dans les autres cardiopathies : contre-indication 

de la flécaïnide dans les cardiopathies structurelles en raison du risque arythmogène 132,  intérêt 

de l’amiodarone dans la réduction des MS sans toutefois diminution significative de la mortalité 

globale 133,  réduction du nombre de chocs électriques internes sous sotalol avec supériorité de 

l’association bétabloquant et amiodarone 134,135.  Furushima et al. 136 ont ainsi rapporté 

l’efficacité du traitement par amiodarone ou sotalol après échec d’ablation de TVS spontanées 

et inductibles chez six patients opérés de TF ou de ventricule droit à double issue avec une 

absence de récidive de TV spontanée pour tous les patients après un suivi moyen d’environ 5 

ans et une non-inductibilité sous traitement pour cinq d’entre eux. 
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  Ces éléments sont à mettre en balance avec les effets indésirables et notamment les 

dysthyroïdies induites par l’amiodarone auxquelles sont particulièrement exposés les adultes 

avec cardiopathies congénitales 137.  

 

 Bien que d’autres traitements aient été historiquement rapportés (mexilétine 138, 

phénytoïne 139), ce sont donc actuellement les bétabloquants et le sotalol qui sont ainsi utilisés 

en première intention, de manière empirique, chez les patients opérés de TF, et ce au cas par 

cas, sans indication clairement identifiée ni validation de l’efficacité. 

 

 

Ablation 

 

La compréhension du mécanisme des TV sur TF opérée a rapidement fait envisager une 

prise en charge par ablation du circuit, réalisée dans un premier temps par chirurgie. Harken et 

al. 140 ont rapporté dès 1980 l’exérèse chirurgicale d’une zone cicatricielle guidée par 

électrophysiologie et ayant permis de traiter avec succès deux patients présentant des TVS à 

répétition dans les suites de correction de TF avec ventriculotomie. D’autres séries de cas ont 

suivi, avec recours aux techniques de cryoablation 90,91 qui sont encore aujourd’hui utilisées en 

peropératoire de remplacement valvulaire pour les patients à risque. Il s’agit de bloquer les 

potentiels circuits de macro-rentrée en créant une lésion connectant les cicatrices/patchs 

chirurgicaux aux anneaux valvulaires (figure 19).  Même si la supériorité par rapport à un RVP 

isolé n’a pas été démontrée, les résultats disponibles sont plutôt positifs : absence de récidive à 

5 ans dans la cohorte de Therrien et al.141 comprenant 9 patients aux antécédents de TV, 

seulement un épisode d’arythmie ventriculaire soutenue à 7 ans sur 22 patients à haut risque 

rythmique pour Sabate Roses et al. 107. 

 

 L’ablation percutanée par cathéter s’est parallèlement développée, le plus souvent au 

moyen de la radiofréquence, en utilisant diverses techniques de cartographie pour identifier la 

région critique en fonction de la tolérance de l’arythmie (activation et entraînement comme 

dans l’exemple de la figure 20,  pace-mapping, CAE du substrat, cartographie endocardique 

sans contact) 92,93,142-147.  Zeppenfeld et al.94 ont ainsi identifié les quatre isthmes anatomiques 

précédemment décrits et proposé l’ablation ciblée de ceux impliqués dans les TV avec un 

principe semblable à la technique chirurgicale, consistant en une ligne de lésions induites par 

radiofréquence en vue de créer un bloc bidirectionnel empêchant la rentrée. Le succès immédiat 
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de l’ablation est généralement défini par la non-inductibilité en fin de procédure, qui était 

obtenu ici chez les 11 patients pour toutes les TV induites avec, au final, 10 patients sans 

récurrence d’arythmie ventriculaire après plus de 30 mois de suivi. Les résultats des différentes 

études, reportés dans le tableau 6, font état de 18% de récidive en moyenne 148. Une étude plus 

récente impliquant 34 patients porteurs de cardiopathies congénitales, dont 28 TF, a obtenu une 

absence de récidive de TV à long terme (46 mois) en cas de succès immédiat (avec cependant 

un épisode de FV traité par DAI chez un patient présentant une fonction cardiaque altérée), 

contre 4 récidives pour 9 patients avec échec d’ablation 95.  

 

Les échecs et les récidives sont probablement en partie liés à l’épaisseur du myocarde 

ventriculaire droit dans cette population, qui peut empêcher d’obtenir une lésion de 

radiofréquence satisfaisante. La même équipe a d’ailleurs publié une série de quatre patients 

ayant bénéficié avec succès d’ablation de TV dépendantes d’isthmes anatomiques septaux par 

voie gauche,  après échec de la procédure habituelle au niveau des cavités droites 149 (figure 

21). Des  arythmies ventriculaires plus polymorphes en rapport avec un statut hémodynamique 

altéré peuvent également être impliquées même après élimination des circuits de réentrée 

classiques, notamment chez les patients plus âgés avec dysfonction VD avancée 148. 

 

 Les dernières recommandations précisent que l’ablation par cathéter dans les 

cardiopathies congénitales de l’adulte 114 : 

- est recommandée, comme traitement complémentaire du DAI, en cas de TV 

monomorphe récidivante, d’orage rythmique ou de multiples chocs appropriés non 

évitables par reprogrammation de l’appareil ou par traitement médicamenteux 

(Classe I, niveau de preuve C) ; 

- peut être considérée pour les TVS monomorphes chez les patients appareillés de 

DAI, en alternative au traitement médicamenteux (Classe IIa, niveau de preuve B) ; 

- peut être raisonnable en cas de TVNS ou de TV mal tolérée hémodynamiquement 

au moyen d’une approche empirique anatomique (Classe IIb, niveau de preuve C) ; 

- peut être raisonnable en cas d’extrasystolie ventriculaire fréquente responsable 

d’une dégradation de la fonction ventriculaire (Classe IIb, niveau de preuve C) ; 

- n’est pas indiquée en cas d’extrasystolie ventriculaire peu fréquente avec une 

fonction ventriculaire stable (classe III, niveau de preuve C) ; 

- n’est pas considérée de manière isolée comme un traitement prophylactique 

approprié en cas de cardiopathie à risque de MS (classe III, niveau de preuve C). 
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 Le dernier item inclut de manière évidente la TF et il apparaît en effet difficile en l’état 

actuel de sursoir à l’implantation de DAI en cas de TV rapide syncopale avec incertitude sur le 

succès d’ablation et a fortiori en cas de MS récupérée. Pourtant, la question du traitement par 

ablation en première intention commence à se poser en cas de TV monomorphes correctement 

tolérées chez certains patients avec un statut hémodynamique préservé, eu égard aux progrès 

des techniques d’ablation 150. 

 

 

 

 

 

Sherwin ED et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2013. [148] 

 

 

Tableau 6.  Résultats des différentes études sur l’ablation endocavitaire dans la TF. 

(F/U = follow-up duration = durée de suivi ; m = mois, recur = récidive).  
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Sabete Roses A et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2015.  [107] 

 

Figure 19. Lésions de cryoablation chirurgicale dans la TF réparée.  

A : du patch de fermeture de CIV à l’artère pulmonaire ; 

B : de la cicatrice/patch ventriculaire droit à l’anneau pulmonaire et à l’anneau tricuspide. 

  

 

Walsh EP et al., Circulation, 2007.  [150] 

 

Figure 20. Cartographie d’activation du ventricule droit avec manœuvre d’entraînement 

avant ablation de TV chez un patient opéré de TF. 

 

 

La propagation de l’influx selon 

le code couleur (rouge  jaune 

 vert  bleu  violet) montre 

une zone critique au niveau 

infundibulaire (RVOT), entre la 

valve pulmonaire et une cicatrice 

chirurgicale (surface grise), 

confirmée par entraînement 

(morphologie des QRS identique, 

temps stimulus-QRS suffisamment 

long, postpacing interval 

identique au cycle de la TV).  

Les suites de la procédure ont 

consisté en une ablation par 

radiofréquence dans la région du 

« pacing site » avec interruption 

de la TV et non-inductibilité dans 

les suites. (RV = ventricule droit, 

TV = valve tricuspide). 
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Kapel GF et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2014.  [149] 

 

Figure 21. Exemple d’ablation de TV par voie gauche, rétro-aortique.  

 

La carte électro-anatomique de voltage représente le VD et les cusps aortiques en vue 

postérieure droite modifiée chez un patient opéré de TF présentant une TV impliquant un 

isthme anatomique de type 3 entre l’anneau pulmonaire et la cicatrice de fermeture de la 

CIV. Après échec d’ablation à droite, l’application de radiofréquence entre le cusp non 

coronaire (NCC) et la cusp coronaire droite (RCC) permit la terminaison de la TV. 

 

(LCA os = ostium du tronc commun, LCC = cusp coronaire gauche,                                             

PV = valve pulmonaire, TV = valve tricuspide). 
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 Défibrillateur automatique implantable  

 
 

 Alors que l’implantation en prévention secondaire de MS récupérée sans cause aigüe 

réversible est consensuelle, l’indication de DAI en prophylaxie primaire dans la TF reste une 

question difficile, inhérente à la complexité de stratification du risque rythmique précédemment 

évoquée. Du fait de la faible prévalence de la pathologie, il n’existe pas d’étude randomisée 

comme celles ayant démontré le bénéfice du DAI prophylactique dans les cardiomyopathies 

ischémiques et non ischémiques avec altération sévère de FEVG 67. Les recommandations 

actuelles applicables à la TF 114 (tableau 7) préconisent ainsi l’implantation de DAI en cas de 

FEVG ≤ 35% et stade NYHA II ou III (classe I, niveau de preuve B ) voire stade I (classe IIb , 

niveau de preuve C), par analogie, mais aussi en cas de multiples facteurs de risque de MS tels 

que dysfonction systolique ou diastolique VG, TVNS, QRS ≥180 ms, cicatrice extensive du 

VD et TV inductible à l’EEP (classe IIa, niveau de preuve B). 

 

Se posent également les problématiques de modalités d’implantation (endocavitaire ou 

épicardique), non abordées ici, et  de complications iatrogènes dans une population relativement 

jeune 151. Une étude multicentrique prospective portant sur 121 patients opérés de TF et 

appareillés de DAI rapporte un taux annuel de chocs appropriés de 9,8% en prévention 

secondaire et 7,7% en prévention primaire avec, comme facteurs de risque indépendants, une 

élévation de la pression télédiastolique du VG ≥ 12 mmHg  et l’existence de TVNS 108. 

L’incidence des chocs inappropriés est de 5,8% par an dans cette cohorte, due à une 

tachyarythmie supraventriculaire pour la moitié des cas, à une tachycardie sinusale pour environ 

30% des épisodes et à une dysfonction de sonde ou un problème de sur-détection pour les 20% 

restants. Trente-six patients (29,8%) ont présenté des complications significatives pour un suivi 

médian de 3,7 ans : 6 complications péri-interventionnelles, 25 complications tardives liées aux 

sondes (fracture, dysfonction, endocardite) et 7 complications tardives en rapport avec le 

boîtier. Witte et al. 152 ont comparé des patients avec TF implantés de défibrillateur double 

chambre après MS, TV spontanée ou inductible et des patients appareillés sur myocardiopathie 

dilatée. Les premiers présentaient significativement plus de thérapies inappropriées (25% 

contre 4% pour les chocs) et de problèmes de sur-détection (45% contre 13%) avec moins de 

chocs appropriés (5% contre 23%). 

 

  Des études plus larges 153-157, impliquant l’ensemble des cardiopathies congénitales, 

retrouvent autour de 30% en moyenne de chocs inappropriés et un taux proche de complications 
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liées au matériel, qui présente une longévité inférieure chez les patients jeunes 158, ainsi qu’un 

retentissement psychologique non négligeable et une altération de la qualité de vie. Ces 

différents éléments soulignent l’importante morbidité induite par les DAI, notamment dans 

cette population, qui est une des principales raisons pouvant conduire à envisager l’ablation 

percutanée ou chirurgicale comme une alternative raisonnable pour certains patients 

prudemment sélectionnées (classe I, niveau de preuve C) 114. 

 
 
 

 

Khairy P et al., Can J Cardiol, 2014.  [114] 

Tableau 7.  Recommandations PACES/HRS sur les indications de défibrillateur 

implantable dans le cadre des cardiopathies congénitales de l’adulte. 

(ICD = implantable cardioverter-defibrillator, CHD = congenital heart diseases). 
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Considérations hémodynamiques 

 

 Les anomalies hémodynamiques constituent des facteurs de risque reconnus d’arythmie 

ventriculaire chez les patients opérés de TF. Le remodelage délétère favorise probablement à la 

fois l’aggravation du substrat des TV monomorphes macro-réentrantes et l’apparition 

d’arythmies ventriculaires plus polymorphes en rapport avec le statut hémodynamique altéré, 

et ce même après élimination des circuits de réentrée classiques, notamment chez les patients 

plus âgés avec dysfonction ventriculaire avancée 148. 

 

 La survenue ou l’aggravation de troubles rythmiques devrait toujours amener à conduire 

une évaluation hémodynamique exhaustive comprenant échocardiographie transthoracique 

voire transœsophagienne et IRM en vue de rechercher des anomalies favorisantes telles qu’une 

régurgitation valvulaire sévère, une dysfonction ventriculaire ou une ischémie myocardique qui 

peut faire envisager un bilan coronarographique en cas de facteurs de risque, notamment après 

40 ans (Classe de recommandation I, niveau de preuve B) 114.  Miyazaki et al. 159 ont ainsi 

proposé un algorithme de prise en charge des tachyarythmies après correction de TF qui suggère 

l’intérêt d’une intervention hémodynamique (figure 22). Dans leur cohorte de 66 patients, 21 

cas (32%) nécessitaient un traitement à visée hémodynamique (chirurgie, cathétérisme 

interventionnel et pacemaker) avec un contrôle de l’arythmie dans 71% des cas au final, sous 

traitement médicamenteux et après ablation endocavitaire pour 8 patients.  

 

Néanmoins, alors que l’amélioration des symptômes, des volumes du VD et de la 

fonction cardiaque semble indéniable après chirurgie de RVP, comme le montre une méta-

analyse récente 160, le bénéfice de cette amélioration du statut hémodynamique sur les 

évènements rythmiques reste débattu. Therrien et al. 141 ont initialement montré que la chirurgie 

de revalvulation pulmonaire, éventuellement combinée à une cryoablation peropératoire, 

diminuait significativement l’incidence des TV avec un taux de récidive nulle à 4,7 ans de suivi 

moyen. Une autre étude  suggérait une tendance à la réduction de la charge d’arythmie après 

RVP et ablation chirurgicale de tachycardie supraventriculaire mais sans effet notable de 

l’ablation ventriculaire dans la limite d’un faible nombre de récidive de TV au cours du          

suivi 161.  Plus récemment, Harrild et al.162 n’ont pas retrouvé de différence en termes de survie 

et d’arythmie ventriculaire entre un groupe de patients bénéficiant d’un RVP et un groupe 

contrôle, similaire en terme d’âge et de durée de QRS, mais en précisant que les volumes 

ventriculaires droits apparaissaient inférieurs dans ce dernier.  Bien que la majorité des études 
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semble s’accorder sur le fait que l’intervention entraîne une stabilisation au long cours de la 

largeur du QRS, voire une diminution pour certains, la réduction du risque rythmique 

ventriculaire par un remodelage favorable dans les suites du RVP apparait finalement     

incertaine 160. Les prochaines études devraient explorer l’intérêt d’une intervention plus précoce 

pour prévenir le développement ultérieur de TV 163.  

 

 

 

Miyazaki A et al., Circ J, 2012.  [159] 

 

Figure 22. Stratégie de prise en charge des tachyarythmies après réparation de TF         

basée sur une évaluation hémodynamique.  

(AADs = anti-arrhythmic drugs, ICD =implantable cardioverter-defibrillator,                    

PMI = pacemaker implantation, RV = right ventricle) 

 

Outre la revalvulation pulmonaire, la prise en charge hémodynamique peut faire appel  

à la resynchronisation cardiaque qui a montré une réduction des tachyarythmies ventriculaires 

parallèlement au remodelage positif du ventricule gauche dans l’insuffisance cardiaque     

acquise 164,165. Ces résultats sont difficilement transposables aux cardiopathies congénitales et 

notamment à la TF dont l’asynchronisme implique une interaction électromécanique associant 

BBD complet et dilatation puis dysfonction VD avec une altération de la fonction systolique 
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VG seulement tardive 32,166. Les études préliminaires, menées entre autres dans notre centre, 

annoncent des résultats positifs en termes d’amélioration aigüe de paramètres hémodynamiques 

mais ne fournissent pas de données à long terme sur le bénéfice de la                     

resynchronisation 44,167-169. Aussi, l’amélioration du pronostic rythmique par la 

resynchronisation reste à ce stade très hypothétique et sera vraisemblablement difficile à 

démontrer. Toujours est-il qu’en pratique, un système de resynchronisation cardiaque est 

discuté au cas par cas, en fonction de critères fonctionnels, électriques et morphologiques, 

essentiellement lorsqu’une indication de DAI est retenue (figure 23). 

 

 

  
 

Figure 23. Radiographie thoracique (face et profil) avec défibrillateur multisite pour 

resynchronisation cardiaque mis en place en épicardique lors d’une chirurgie de 

remplacement valvulaire pulmonaire.  

 

 

 

Au final, la correction isolée des problèmes hémodynamiques ne permet 

vraisemblablement pas de prévenir ni de traiter les complications rythmiques ventriculaires 

développées après réparation de TF mais s’inscrit dans le prise en charge thérapeutique globale 

de ces patients qui peut impliquer réadaptation cardiaque, traitements médicamenteux,  reprise 

chirurgicale, cathétérisme interventionnel, appareils implantables de défibrillation ± 

resynchronisation et étude électrophysiologique avec ablation endocavitaire. 
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RESUME 

 

Introduction.  Depuis les progrès chirurgicaux, les patients atteints de tétralogie de Fallot (TF) 

sont essentiellement exposés à des complications tardives avec nécessité de remplacement 

valvulaire pulmonaire (RVP) pour la majorité et risque significatif de tachycardies 

ventriculaires (TV) macro-réentrantes potentiellement fatales. Ces arythmies impliquent des 

isthmes anatomiques dépendants des cicatrices chirurgicales de la réparation initiale. Ce travail 

vise à étudier l’intérêt clinique d’une évaluation rythmique invasive avant reprise chirurgicale. 

Méthodes.  Ont été inclus les patients opérés de TF présentant une indication de RVP et ayant 

accepté une étude électrophysiologique (EEP) préopératoire entre 2010 et 2014. Le bilan 

standard incluant une imagerie par résonance magnétique était complété par une cartographie 

électro-anatomique endocardique du ventricule droit et une stimulation ventriculaire 

programmée. En fonction des résultats, étaient envisagés une ablation endocavitaire par 

radiofréquence, une cryoablation associée à la chirurgie, une implantation de défibrillateur ou 

d’autres traitements. 

Résultats.  Sur trente-sept patients inclus avec un âge moyen de 33,2 ± 16,5 ans et un nombre 

d’isthme anatomique identifié moyen de 1,8 ± 0,8,  huit  (21,6%) étaient inductibles (TV 

soutenue monomorphe, cycle moyen de 282 ± 66 ms). Les facteurs de risque de substrat 

arythmogène responsable de TV inductible étaient : antécédent de reprise chirurgicale après 

réparation (p=0,013), sévérité de la dilatation ventriculaire droite évaluée par le volume 

télésystolique (p= 0,039), altération de la fraction d’éjection ventriculaire droite (p=0,034), 

antécédent de TV non soutenues  (p=0,026) ainsi que vitesse de conduction plus lente (p=0,037) 

et présence de potentiels locaux pathologiques (p=0,038) pour l’isthme entre anneau 

pulmonaire et patch septal qui était majoritairement impliqué. L’EEP a modifié la prise en 

charge à court terme pour 13 patients (35,1%) avec 9 ablations endocavitaires ventriculaires, 

11 cryoablations peropératoires et 2 indications de défibrillateurs. Le suivi de 38,8 ± 14,8 mois 

a identifié deux épisodes de TV (une récidive après ablation ; une arythmie inaugurale, de 

mécanisme atypique probablement focal) et un décès mais de cause non rythmique. 

Conclusion. L’EEP préopératoire permet de préciser le risque rythmique ventriculaire en 

analysant le substrat arythmogène, plus à risque en cas de conduction isthmique lente et de 

potentiels locaux anormaux, et de proposer une prise en charge prophylactique individualisée 

au moment du RVP. 
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INTRODUCTION 

 
 

 La tétralogie de Fallot (TF) représente la cardiopathie congénitale cyanogène la plus 

fréquente 1. La réparation chirurgicale a considérablement amélioré la survie dans cette 

pathologie, avec un faible risque péri-opératoire, un excellent pronostic chez l’enfant et une 

population adulte croissante 2-4. Les cicatrices chirurgicales exposent cependant ces patients à 

des complications plus tardives incluant la nécessité fréquente d’une reprise chirurgicale pour 

remplacement valvulaire pulmonaire (RVP) et la survenue de troubles rythmiques, notamment 

de tachycardies ventriculaires (TV),  responsables d’un risque de mort subite (MS) estimé à 

0,2% par an 5-8.  

 

 La stratification et la prise en charge de ce risque rythmique reste complexe dans la 

mesure où les différents facteurs de risque cliniques identifiés précédemment ont une valeur 

prédictive limitée et s’avèrent difficile à intégrer à l’échelon individuel 7,9. Alors que l’intérêt 

pronostique de la stimulation ventriculaire programmée (SVP) dans la TF a été confirmé par 

une étude multicentrique 10, d’autres travaux ont montré que les TV impliquaient des circuits 

de rentrée dépendants d’isthmes prédéfinis anatomiquement, limités par les anneaux 

valvulaires, les cicatrices d’incision et les patchs chirurgicaux 11-13.  

 

 L’exploration électrophysiologique (EEP) pourrait ainsi permettre une évaluation 

individualisée du risque rythmique en identifiant directement le substrat à risque de TV, dont 

les caractéristiques précises restent à définir, avant de proposer un traitement adapté intégrant 

les techniques d’ablation endocavitaire et/ou chirurgicale rapportées dans la littérature 12-17. 

  

  L’objectif de ce travail est d’étudier l’intérêt clinique de la réalisation d’une EEP 

systématiquement avant chirurgie de RVP chez les patients opérés de TF afin d’évaluer plus 

précisément le risque rythmique de cette population et d’envisager une éventuelle prise en 

charge spécifique prophylactique. Il s’agit : (1) d’examiner les caractéristiques 

électrophysiologiques des cicatrices chirurgicales et des isthmes anatomiques, (2) de rechercher 

les éléments prédictifs de substrat arythmogène responsable de TV inductible, (3) d’évaluer 

l’impact de l’EEP préopératoire sur la stratégie thérapeutique à court terme et (4) sur le 

pronostic clinique à moyen terme. 
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METHODES 

 
 

I. POPULATION 

 

 Inclusion des patients 

 

 Ont été inclus dans l’étude tous les patients opérés de TF présentant une indication de 

RVP validée après concertation médico-chirurgicale et ayant accepté une EEP préopératoire 

dans notre centre entre janvier 2010 et juin 2014.  

 

 

 Données cliniques  

 

 Les dossiers médicaux ont été examinés pour préciser l’historique chirurgical (date et 

type d’interventions), les données cliniques (symptômes, stade NHYA), les traitements 

médicamenteux ainsi que les antécédents d’arythmie supraventriculaire et ventriculaire 

documentés pour chaque patient. Une extrasystolie ventriculaire était considérée significative 

devant au moins deux morphologies différentes et/ou la présence de formes répétitives 18,19. La 

durée des QRS était mesurée sur l’ECG 12 dérivations réalisé à l’admission.  

 

  

 Données paracliniques 

 

 Les différents paramètres hémodynamiques étaient déterminés par IRM cardiaque, 

systématiquement réalisée en complément d’une échocardiographie en l’absence d’évaluation 

récente de moins de 6 mois : volumes télédiastoliques et télésytoliques ventriculaires, fractions 

d’éjection ventriculaire droite (FEVD) et ventriculaire gauche (FEVG), présence et sévérité des 

insuffisances pulmonaire (IP) et tricuspide (IT) étaient ainsi recueillis. La sévérité de l’IP était 

évaluée par la fraction de régurgitation (FR) à l’IRM en accord avec des publications 

précédentes 20,21, soit IP moyenne en cas de FR >20% et IP sévère en cas de FR >40%. 
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 D’autres examens complémentaires comme le test d’effort avec, éventuellement, 

mesure des échanges gazeux étaient réalisés à la discrétion du praticien. 

 

 

II. ETUDE ELECTROPHYSIOLOGIQUE 

 

 Modalités  

 

 Une EEP était réalisée par accès veineux fémoral  sous anesthésie locale éventuellement 

associée à un  protocole de sédation vigile (midazolam 0,05 mg/kg), sauf pour les patients de 

moins de 16 ans pour qui était préconisée une anesthésie générale. L’EEP consistait en la 

réalisation d’une carte électro-anatomique (CEA) endocardique du ventricule droit (VD) en 

rythme sinusal, suivie d’une SVP sans puis avec isoprénaline. 

 

 La CAE utilisait le système de reconstruction tridimensionnelle CARTO®3 (Biosense 

Webster ®) à partir des caractéristiques des électrogrammes (amplitudes bipolaire et unipolaire, 

temps d’activation) recueillis successivement par un cathéter adapté explorant l’ensemble du 

VD au contact de l’endocarde.  

  

 

 Définition des isthmes anatomiques et des zones cicatricielles 

 

 En cartographie de voltage bipolaire, l’échelle de couleur était positionnée entre 0,5 et 

1,5 mV pour définir les zones cicatricielles 12, 22. Les sites de très faible amplitude, < 0.5 mV, 

correspondaient à la cicatrice dense assimilée à du tissu non excitable électriquement, constitué 

essentiellement de matériel prothétique type patch chirurgical ou secondaire à une incision. Une 

stimulation unipolaire pouvait confirmer le caractère non excitable électriquement en cas 

d’absence de capture à haute intensité (> 10 mA pour 2 ms de durée d’impulsion) 23. La limite 

de l’anneau pulmonaire ou les éventuels patchs transannulaires étaient localisés par cette 

méthode ;  l’anneau tricuspide était identifié par des électrogrammes atriaux et ventriculaires 

d’amplitude approximativement égale.  
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Kapel GF et al., Circ Arrhythm Electrophysiol, 2014.  [24] 

 

 

Figure 1. Schéma des isthmes anatomiques responsables de TV après réparation de TF. 

 

Quatre types d’isthmes anatomiques ont été identifiés : 

- type 1,  entre anneau tricuspide et cicatrice/patch infundibulaire ou ventriculaire antérieur ; 

- type 2, entre anneau pulmonaire et cicatrice/patch ventriculaire antérieur ou latéral ; 

- type 3, entre anneau pulmonaire et cicatrice/patch de fermeture de CIV ; 

- type 4, entre anneau tricuspide et cicatrice/patch de fermeture de CIV. 

 

(RV = ventricule droit, RVOT = infundibulum pulmonaire, TA = anneau tricuspide,           

VSD = CIV = communication interventriculaire, CW = clockwise =sens horaire,          

CCW= counter clockwise = sens antihoraire). 
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 Les anneaux valvulaires et les cicatrices/patchs chirurgicaux constituaient des zones de 

bloc de conduction, « frontières » de quatre isthmes anatomiques potentiels comme 

précédemment décrits par Zeppenfeld et al. 12 et représentés sur la figure 1 24. La distance la 

plus courte entre deux structures « frontières » devait être inférieure à 50 mm pour définir un 

isthme ; elle constituait sa largeur. La longueur représentait la distance parcourue par l’influx 

électrique au sein de l’isthme, à laquelle correspondait un temps de conduction en rythme 

sinusal (différence entre le temps d’activation local à l’entrée de l’isthme et celui à sa sortie). 

Le rapport entre ces deux paramètres, mesurés via le logiciel du système de cartographie, 

permettait de calculer la vitesse de conduction à l’intérieur de l’isthme anatomique.  

 

 L’existence de potentiels pathologiques, souvent tardifs, dits LAVA (local abnormal 

ventricular activities) était également renseignée. Ce terme désigne les signaux ventriculaires 

de haute fréquence, éventuellement fractionnés, distincts de l’électrogramme ventriculaire     

far-field et enregistrés généralement après celui-ci en rythme sinusal avec connexion altérée au 

reste du myocarde, comme définis par des publications précédentes 25,26.  

 

 La surface des différentes zones cicatricielles était par ailleurs mesurée en cartographie 

de voltage bipolaire (régions de bas voltage avec amplitudes des signaux < 1,5 mV) mais aussi 

en cartographie de voltage unipolaire (régions de bas voltage avec amplitudes des signaux < 

5,0 mV). La surface cicatricielle totale par patient était déterminée puis indexée, d’une part, à 

la surface corporelle et, d’autre part, à la surface totale de la CAE. Les valeurs obtenues en 

bipolaire et unipolaire étaient comparées.   

 

 

 Stimulation ventriculaire programmée et inductibilité 

 

 La SVP était réalisée en deux sites, apex du VD et infundibulum, au moyen de trois 

extrastimuli appliqués sur un train de stimulation à 600 ms puis à 400 ms, avant et pendant 

perfusion d’isoprénaline (2-10 µg/min). L’inductibilité était définie comme le déclenchement 

d’une tachycardie ventriculaire soutenue (TVS) monomorphe ou polymorphe, en accord avec 

les résultats de Khairy et al.10.  

 

 Le circuit de la TV inductible était déterminé selon les méthodes électrophysiologiques 

habituelles (cartographie d’activation et manœuvres d’entraînement en cas de TV bien tolérée 
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ou pace-mapping en cas de TV instable) afin de définir l’implication éventuelle d’un isthme 

anatomique. Une ablation par radiofréquence était alors réalisée avec, comme critère de succès 

immédiat, l’absence de TV inductible en fin de procédure. En l’absence de réalisation de SVP 

après ablation, on parlait de succès indéterminé.  

 

 Les différents paramètres cliniques, hémodynamiques, rythmiques et électro-

anatomiques étaient comparés entre le groupe de patients avec TV inductible et le groupe de 

patients non inductibles pour identifier les facteurs de risque de substrat arythmogène 

responsable de TV inductible. 

 

 

III. SUIVI 

 

 Devenir à court terme 

 

 La survenue de complications secondaires à la procédure d’EEP était recherchée dans 

les dossiers médicaux (en particulier complication vasculaire post-ponction et épanchement 

péricardique avec retentissement clinique). 

 

 Les modalités de prise en charge des patients dans les suites étaient analysées en termes 

de traitement médicamenteux, traitement invasif, chirurgie et implantation de stimulateur ou 

défibrillateur cardiaque pour identifier les implications de l’EEP préopératoire dans la stratégie 

thérapeutique. 

 

 

 Suivi à moyen terme 

 

 Le début de suivi correspondait à la date de l’EEP préopératoire. 

 

 Les patients étaient suivis régulièrement au sein de l’unité des cardiopathies 

congénitales de l’adulte de notre centre. En cas de dernière visite datant de plus d’un an, ils 

étaient directement contactés ainsi que leurs médecins ou cardiologues traitants pour actualiser 

les données. 
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 Les événements cliniques suivants étaient rapportés : décès toute cause confondue, MS, 

survenue ou récidive de TVS documentée, syncope, hospitalisation pour insuffisance cardiaque 

congestive, arythmie atriale soutenue. 

 

 

 Analyses statistiques 

 

 Les données sont exprimées en moyennes ± écart-types pour les variables continues et 

en nombres et pourcentages pour les variables qualitatives. Le test exact de Fisher, le test du 

chi2, le test t de Student, le test t de Student pour échantillons appariés et le test de corrélation 

de Pearson ont été utilisés de manière appropriée afin d’évaluer les différences entre les sous-

groupes. La significativité statistique était considérée pour une valeur de p < 0,05. Les analyses 

de données ont été réalisées au moyen du logiciel « R » (the R foundation©). 
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RESULTATS 

 
 

I. CARACTERISTIQUES DE LA POPULATION 

 

  Caractéristiques épidémiologiques 

 

 Trente-sept patients (27 de sexe masculin ; âge moyen de 33,2 ± 16,5 ans, avec 

minimum de 13 ans et maximum de 70 ans) aux antécédents de réparation de TF (réalisée en 

moyenne à 7,8 ± 11,7 ans) ont été inclus entre janvier 2010 et juin 2014 dans le cadre d’une 

EEP préopératoire de RVP.  

 

 Le délai moyen depuis la correction chirurgicale initiale était de 24,9 ± 9,9 ans.  

 

 Les détails chirurgicaux sont représentés dans le tableau 1, avec une ventriculotomie 

systématique sauf pour un patient. Une intervention palliative par anastomose systémico-

pulmonaire avait préalablement été réalisée dans 15 cas. Six patients avaient nécessité une 

reprise chirurgicale dans l’intervalle : un pour plastie d’une sténose serrée d’artère pulmonaire 

et cinq pour prise en charge d’une sténose résiduelle de la voie d’éjection droite avec mise en 

place d’une bioprothèse pulmonaire à l’âge de 8 ans pour l’un d’eux. Cette intervention s’était 

d’ailleurs compliquée d’un infarctus du myocarde ventriculaire droit par lésion de la coronaire 

droite peropératoire. 

 

 

 Caractéristiques hémodynamiques 

 

 Le stade NHYA moyen des patients était de 1,8 ± 0,55 avec une performance de 123,2 

± 31,5 W au test d’effort réalisé pour 25 patients et un pic de VO2 à 21,1 ± 6,3 ml/kg/min mais 

mesuré chez seulement dix patients. 

 

 L’évaluation échocardiographique a été complétée par une IRM cardiaque pour tous les 

patients sauf un en raison d’un problème de claustrophobie. Il existait une IP de sévérité au 

moins moyenne pour 33 patients avec une FR moyenne de 42 ± 11 % évaluée à l’IRM et une 
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IT  moyenne à sévère pour 8 patients. Les volumes télédiastoliques indexés du ventricule droit, 

les volumes télésystoliques indexés du ventricule droit et la FEVD étaient respectivement de 

155 ± 29 mL/m², 93 ± 28 mL/m² et 41,3 ± 8,8%. La FEVG moyenne était évaluée à 55,6 ± 

10,7%, soit une fonction systolique préservée en dehors de 8 patients présentant une FEVG 

entre 40 et 50% et surtout du patient le plus âgé présentant une dysfonction systolique sévère 

avec FEVG altérée à 20% à l’IRM. 

 

 

 Caractéristiques rythmiques 

 

 Aucun patient n’avait expérimenté de syncope avant l’inclusion.  

 

 La durée moyenne des QRS étaient de 154 ± 24 ms avec un aspect de bloc de branche 

droit présent à l’électrocardiogramme chez tous les patients. La durée des QRS excédait             

180 ms dans 13,5% des cas. 

 

 Huit patients (21,6%) présentaient des antécédents de tachycardie supraventriculaire 

documentée : fibrillation atriale persistante (n=3), flutter commun (n=3) et flutter auriculaire 

droit cicatriciel (n=2) avec une ablation endocavitaire préalablement réalisée dans 2 cas ou 

programmée à l’occasion du bilan électrophysiologique préopératoire dans 3 autres.  

 

 Il était documenté une extrasystolie ventriculaire significative (au moins deux 

morphologies et/ou formes répétitives) pour 7 patients (18,9%) et des accès de TV non soutenus 

(TVNS) pour 4 patients (10,8%) dont un présentant ensuite une TVS à 145/min correctement 

tolérée mais réduite par choc électrique externe après échec de cardioversion médicamenteuse. 

Ce dernier épisode est survenu quelques semaines après échec d’une première tentative d’EEP 

préopératoire en raison d’une thrombose veineuse fémorale bilatérale et a fait réaliser en semi-

urgence une procédure par abord jugulaire.  

 

 Treize patients (35,1%) étaient traités par médicaments antiarythmiques : bétabloquants 

de classe II au premier plan (n=9), sotalol (n=4) et amiodarone (n=2). Aucun n’était appareillé 

d’un défibrillateur automatique implantable (DAI) prophylactique.  
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Age (ans) 33,2 ±16,5 

Sexe masculin 27 (73,0%) 

Surface corporelle (m²) 1,80 ±0,26 

      

Age lors de la réparation chirurgicale (ans) 7,8 ±11,7 

Shunt palliatif préalable 15,0 (40,5%) 

Temps entre shunt palliatif et correction (ans) 9,9 ±12,4 

Temps depuis la réparation chirurgicale (ans) 24,9 ±9,9 

      

Réparation chirurgicale 37 (100,0%) 

  Détails inconnus 3/37 (8,1%) 

  Infundibulotomie 33/34 (97,1%) 

  Patch transannulaire 12/34 (35,3%) 

  Patch non transannulaire 17/34 (47,1%) 

      

Reprise chirurgicale 6 (16,2%) 

      

Traitement antiarythmique 13 (35,1%) 

  Bétabloquant  9/13 (62,2%) 

  Sotalol 4/13 (30,8%) 

  Amiodarone 2/13 (15,4%) 

      

DAI 0 (0,0%) 

      

Stade NYHA 1,84 ±0,55 

      

Durée des QRS (ms) 154 ±24 

      

IP moyenne à sévère (FR > 20%) 33 (89,2%) 

FEVD (%) 41,3 ±8,8 

FEVG (%)  55,6 ±10,7 

      

Arythmie ventriculaire significative 11 (29,8%) 

  ESV 7/11 (63,6%) 

  TVNS 4/11 (36,4%) 

  TVS 1/11 (9,1%) 

      

Arythmie supraventriculaire significative 8 (21,6%) 

 

Tableau 1. Caractéristiques de la population (n=37). 

 

(DAI = défibrillateur automatique implantable, IP = insuffisance pulmonaire, FR = fraction 

de régurgitation, FEVD = fraction d’éjection ventriculaire droite, FEVG = fraction 

d’éjection ventriculaire gauche, ESV = extrasystolie ventriculaire, TVNS = tachycardie 

ventriculaire non soutenue, TVS = tachycardie ventriculaire soutenue). 
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II. ETUDE ELECTROPHYSIOLOGIQUE 

 

 Cartographie électro-anatomique du ventricule droit 

 

 Des cartographies du VD satisfaisantes ont été obtenues avec une moyenne de 239 ± 83 

acquisitions de points par patient. Le temps d’activation moyen du VD était estimé à                  

127 ± 23 ms. 

 

 La surface et le volume moyens étaient respectivement de 307 ± 79 cm² soit                     

174 ± 37 cm²/m² de surface corporelle et 275 ± 108 mL soit 154 ± 49 mL/m². Il existe une 

association globalement linéaire entre ces valeurs et les dimensions ventriculaires mesurées à 

l’IRM (figure 2).  Le volume de la CAE était corrélé de manière forte avec le volume 

télédiastolique (coefficient de corrélation de Pearson à 0,746 ; [0,553 ; 0,863] ; p < 0,000001)  

ainsi qu’avec le volume télésystolique du VD à l’IRM (coefficient de corrélation de Pearson à 

0,626 ; [0,375 ; 0,792] ; p < 0,0001).  

 

 

 Substrat arythmogène en rythme sinusal 

 

En cartographie réalisée en rythme sinusal, le nombre d’isthme anatomique moyen par 

patient était de 1,8 ± 0,8 (figures 3A et 3B). L’isthme 3 - entre anneau pulmonaire et patch de 

CIV - était présent pour 35 patients (94,6%) ; l’isthme 1 - entre anneau tricuspide et 

cicatrice/patch infundibulaire ou ventriculaire antérieur - concernait 15 patients (40,5%) ; 

l’isthme 2 -  entre anneau pulmonaire et cicatrice/ patch ventriculaire antérieur ou latéral -  était 

retrouvé pour 12 patients (32,4%) et l’isthme 4 - entre anneau tricuspide et patch de CIV -  pour 

3 patients (8,1%).  

 

Les caractéristiques des isthmes anatomiques sont détaillées dans le tableau 2. A noter 

que le patient de 70 ans présentait un seul isthme identifiable, de type 3, qui s’est avéré déjà 

bloqué lors des manœuvres de stimulation différentielle. 
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Figure 2. Comparaison entre les volumes ventriculaires droits mesurés à l’IRM et les 

dimensions issus de la cartographie électro-anatomique (CAE). 

(VTDVD = volume télédiastolique du ventricule droit,                                                             

VTSVD = volume télésystolique du ventricule droit). 
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Figure 3A. Cartographie électro-anatomique de voltage du ventricule droit en bipolaire,  

vue antérieure. 

 

Deux isthmes anatomiques sont identifiables : 

- l’isthme 1, entre l’anneau tricuspide et la cicatrice du patch ventriculaire antérieur ; 

- l’isthme 2, entre l’anneau pulmonaire et la cicatrice du patch ventriculaire antérieur.    



98 
 

 
 

Figure 3B. Cartographie électro-anatomique de voltage du ventricule droit en bipolaire, 

vue postérieure modifiée. 

 

Deux isthmes anatomiques sont identifiables : 

- l’isthme 3, entre l’anneau pulmonaire et la cicatrice du patch de CIV ; 

- l’isthme 4, entre l’anneau pulmonaire et la cicatrice du patch de CIV.    

 

 

 

 

 

type d'isthme nombre  largeur (mm) longueur (mm) vitesse de conduction (m/s) LAVA 

1 15/37 28 ± 12 20 ± 6,5 1,1 ± 0,28 0/15 

2 12/37 22 ± 14 19 ± 5,5 0,67 ± 0,27 2/12 

3 35/37 16 ± 6,5 18 ± 5,4 0,51 ± 0,22 12/35 

4 3/37 12 ± 2,1 13 ± 3,7 0,33 ± 0,08 1/3 

- Tableau 2. Caractéristiques des isthmes anatomiques.  

(LAVA = local abnormal ventricular activities). 
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Figure 4. Différents exemples de 

cartographie électro-anatomique 

de voltage du venticule droit,         

en bipolaire . 

 

Les cicatrices, en rouge, dépendent 

de la réparation chirurgicale 

initiale (patch transannulaire, en 

haut, ou patch ventriculaire 

antérieur, au milieu à droite) et  

sont de taille variable avec une part 

de  séquelle ischémique pour un cas 

(ci-contre).  
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Les zones cicatricielles en bipolaire (voltage des EGM < 1,5 mV) représentaient une 

surface moyenne de 20 ± 21 cm² et correspondaient à 6.8 ± 7,0 % de la surface totale de la CEA 

du VD en moyenne. Il existait une importante variabilité de taille de cicatrice entre les patients 

entre un minimum de 0,61% de la surface totale du VD et un maximum de 26 % qui concernait 

le patient avec séquelle d’infarctus du myocarde ou de 14% si l’on exclut ce dernier (figure 4). 

Une cicatrice correspondant à la fermeture de CIV était retrouvée pour tous les patients alors 

qu’il était observé une cicatrice infundibulaire dans 51,3% des cas et une cicatrice ventriculaire 

droite plus basse dans 37,8% des cas (tableau 3). Les surfaces de bas voltage en unipolaire       

(< 5 mV) étaient plus importantes avec une différence statistiquement significative (p < 0,0001).   

 

 

 
Surface des zones cicatricielles en cm² 

 Pourcentage  

 
CIV (n=37) RVOT (n=19) VD (n=14) total total /m² de SC  

de  surface 

Bipolaire (< 1,5 mV)   8,0 ± 6,2  12 ± 9,0 9,3 ± 11 20 ± 21 12 ± 9,8 6,8 ± 6,9 % 

Unipolaire (< 5 mV) 12 ± 10 15 ± 11 12 ± 12 27 ± 18 15 ± 12 8,8 ± 5,7 % 

 

Tableau 3. Etendue des cicatrices mesurées en cartographie électro-anatomique. 

(CIV = communication interventriculaire, RVOT = infundibulum pulmonaire,                          

VD = ventricule droit). 

 

 

 

 Inductibilité 

 

 Huit patients (21,6%) ont présenté une TVS monomorphe inductible avec un cycle 

moyen de 282 ± 66 ms (soit une fréquence moyenne de 213/min). Les facteurs significativement 

associés à l’inductibilité étaient : un antécédent de reprise chirurgicale après réparation 

(p=0,013), la sévérité de la dilatation ventriculaire droite évaluée par le volume télésystolique 

mesuré à l’IRM (p= 0,039) avec une tendance non statistiquement significative pour le volume 

télédiastolique (p=0,057), l’altération de la FEVD (p=0,034) et les antériorités de TVNS 

(p=0,026). D’autres éléments comme l’âge actuel, l’âge au moment de la réparation, un 

antécédent d’intervention palliative, la durée des QRS et la valeur de la FEVG ne présentaient 

pas de différence significative entre les patients inductibles et les patients non inductibles de la 

cohorte (tableau 4A). 
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TV inductible (n=8) Non inductible (n=29) p 

  

Age 34,4 ± 19,2 32,8 ± 16,0 0,84 

Age de la chirurgie réparatrice 10,2 ± 18,2 7,1 ± 9,6 0,66 

Shunt palliatif préalable 4 (50,0%) 11 (37,9%) 0,69 

Reprise chirurgicale 4 (50,0%) 2 (6,9%) 0,013 

          

IP sévère (FR > 40% ) 5 (62,5%) 14 (48,3%) 0,69 

IP moyenne à sévère  (FR > 20%) 7 (87,5%) 26 (89,7%) 1,0 

DTDVD (mL/m²) 173 ± 26,1 150 ± 28,9 0,057 

DTSVD (mL/m²) 113 ± 28,4 86,9 ± 26,0 0,039 

FEVD (%) 34,6 ± 8,9 43,1 ± 7,9 0,034 

FEVG (%) 55,6 ± 9,7 55,5 ± 11,1 0,98 

          

Antécédent de tachyarythmie atriale 2 (25,0%) 6 (20,7%) 1,0 

QRS 162 ± 24,3 151 ± 24,1 0,38 

QRS ≥ 180 ms 2 (25,0%) 3 (10,3%) 0,29 

TVNS 3 (37,5%) 1 (3,4%) 0,026 

 

Tableau 4A. Comparaison entre patients inductibles et patients non inductibles. 

(FR = fraction de régurgitation, VTDVD = volume télédiastolique du ventricule droit,       

VTSVD = volume télésystolique du ventricule droit, FEVD = fraction d’éjection ventriculaire 

droite, FEVG = fraction d’éjection ventriculaire gauche, TVNS = tachycardie ventriculaire 

non soutenue) 

 

 Les zones cicatricielles mesurées par CAE apparaissaient légèrement plus étendues dans 

le groupe de TV inductible mais de manière non statistiquement significative (tableau 4B).  

 

 Cinq TV (62,5%)  inductibles dépendaient d’un isthme anatomique de type  3 avec un 

cycle moyen de 306 ± 66 ms. En comparaison aux isthmes du même type n’impliquant pas de 

TV (tableau 5A), la vitesse de conduction au niveau de l’isthme était significativement plus 

lentes (0,36 ± 0,13 m/s versus 0,54 ± 0,23 m/s ; p=0,039) et la présence de potentiels anormaux 

plus fréquente (4/5 versus 8/30 ; p=0,030). Une TV était une macro-rentrée empruntant un 

isthme anatomique de type 2 (tableau 5B). Les deux dernières TV semblaient indépendantes 

des isthmes anatomiques classiques. La première correspondait à un flutter ventriculaire à 

300/min dont la région critique identifiée par pace-mapping était une zone pathologique avec 

potentiels très tardifs situées au niveau antérieur du VD, la seconde était une TV rapide à 

270/min de morphologie apicale VD sans substrat retrouvé en endocavitaire dans cette région. 
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TV inductible (n=8) Non inductible (n=29) p =  

  

Cicatrice électrique :         

- surface indexée en bipolaire (cm²/m²) 17,7 ± 17,3 10,2 ± 5,9 0,26 

- pourcentage de surface totale en bipolaire (%) 9,2 ± 8,2 6,1 ± 3,4 0,33 

- surface indexée en unipolaire (cm²/m²) 20,4 ± 18,8 14,5 ± 10,4 0,42 

- pourcentage de surface totale en unipolaire (%) 10,7 ± 9,2 8,4 ± 4,6 0,51 

- cicatrice infundibulaire 4 (50,0%) 15 (51,7%) 0,94 

- cicatrice VD 4 (50,0%) 10 (34,4%) 0,44 

          

Nombre d'isthmes 2,0 ± 0,9 1,7 ± 0,8 0,46 

          

Isthme  1 :          

- nombre 4 (50,0%) 11 (37,9%) 0,69 

- vitesse (m/s) 1,03 ± 0,39 1,13 ± 0,26 0,67 

- largeur (mm) 31,5 ± 12,8 27,1 ± 12,0 0,57 

- longueur (mm) 23,6 ± 8,7 12,3 ± 5,4 0,32 

- présence de LAVA 0 (0,0%) 0 (0,0%) 1,0 

          

Isthme  2 :         

- nombre 3 (37,5%) 9 (31,0%) 1,0 

- vitesse (m/s) 0,48 ± 0,06 0,74 ± 0,29 0,038 

- largeur (mm) 21,1 ± 8,6 22,4 ± 15,8 0,87 

- longueur (mm) 21,1 ± 3,2 18,6 ± 6,1 0,39 

- présence de LAVA 0 (0,0%) 2 (22,2%) 1,0 

          

Isthme  3 :         

- nombre 8 (100%) 27 (93,1%) 1,0 

- vitesse (m/s) 0,46 ± 0,19 0,53 ± 0,23 0,35 

- largeur (mm) 16,9 ± 7,9 15,1 ± 6,8 0,47 

- longueur (mm) 20,8 ± 6,3 17,6 ± 5,0 0,22 

- présence de LAVA 4 (50,0%) 8 (27,6%) 0,39 

          

Isthme  4 :         

- nombre 1 (12,5%) 2 (6,9%) 0,53 

- vitesse (m/s) 0,32   0,34 ± 0,11 - 

- largeur (mm) 11,0   12,0 ± 2,8 - 

- longueur (mm) 16,3   11,2 ± 3,1 - 

- présence de LAVA 1   0   0,33 

  

Tableau 4B. Comparaison entre patients inductibles et patients non inductibles. 

(LAVA = local abnormal ventricular activities). 
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 Isthme 3 critique Isthme 3 non critique 
p = 

 (n=5) (n=30) 

vitesse (m/s) 0,36 ± 0,13 0,54 ± 0,23 0,037 

largeur (mm) 17,4 ± 7,4 15,2 ± 6,5 0,55 

longueur  (mm) 22,4 ± 4,6 17,6 ± 5,2 0,077 

présence de LAVA 4 (80,0%) 8 (26,7%) 0,038 

 
Tableau 5A. Comparaison des caractéristiques des isthmes de type 3 impliqués  

dans une TV inductible (isthmes critiques) ou non (isthmes non critiques). 

(LAVA = local abnormal ventricular activities). 

 

 

 

 

 

 

 

 Isthme 2 critique Isthme 2 non critique 

 (n=1) (n=11) 

vitesse (m/s) 0,42 0,70 ± 0,27 

largeur (mm) 17 22,5 ± 14,6 

longueur  (mm) 18 19,3 ± 5,8 

présence de LAVA 0 (0,0%) 2 (18,2%) 

 

Tableau 5B. Caractéristiques des isthmes de type 2 impliqués 

 dans une TV inductible (isthme critique) ou non (isthmes non critiques). 

(LAVA = local abnormal ventricular activities). 
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III. PRISE EN CHARGE ET DEVENIR  

 

 Ablation endocavitaire 

 

 Concernant les TV inductibles, une ablation endocavitaire par radiofréquence a été 

réalisée pour 7 patients avec succès immédiat défini par une non-inductibilité en fin de 

procédure dans 5 cas, issue indéterminée pour un patient pour lequel il n’a pas été réalisé de 

SVP de contrôle car il avait déjà nécessité l’administration de deux chocs électriques externes 

pendant la procédure et échec d’ablation dans le dernier cas avec persistance d’une inductibilité 

sous isoprénaline. La TV inductible provenant de l’apex du VD n’a pas été prise en charge par 

ablation. 

 

  Trois patients non inductibles ont également bénéficié d’une ablation 

ventriculaire prophylactique : deux patients qui présentaient une extrasystolie ventriculaire 

fréquente infundibulaire dans la région de l’isthme anatomique 3 et une patiente avec un isthme 

de type  2 apparaissant pathologique avec des potentiels fragmentés, tardifs et prolongés. Alors 

que les ESV ont pu être éliminées, l’ablation du substrat arythmogène de la dernière patiente 

n’a pas pu être complète. 

 

 L’exploration électrophysiologique préopératoire a par ailleurs été associée à une 

ablation d’arythmie atriale dans 3 cas, à savoir un flutter commun et deux flutters atypiques 

cicatriciels dont un impliquant le patient de 70 ans. L’ablation a échoué uniquement pour ce 

dernier dans un contexte d’oreillette très pathologique, présentant une activité électrique 

seulement au niveau de l’auricule droit. 

 

 Il n’y a eu aucune complication aigue au décours de l’EEP, y compris en cas d’ablation 

endocavitaire.   

 

 

 Prise en charge à court terme 

 

 Le remplacement valvulaire a été réalisée dans les suites pour l’ensemble de la cohorte 

excepté le patient de 70 ans dont l’état clinique s’est rapidement aggravé dans un contexte de 

dysfonction biventriculaire, insuffisance tricuspide massive et tachyarythmie atriale avec 



105 
 

cadence ventriculaire mal contrôlée ayant fait préférer une stratégie moins lourde associant 

resynchronisation biventriculaire par voie endocavitaire et ablation de la jonction atrio-

ventriculaire. 

 

 L’EEP a modifié la prise en charge à court terme pour 13 des 36 patients restants 

(36,1%) avec introduction d’un antiarythmique (bisoprolol ou sotalol) dans 3 cas, indication de 

11 cryoablations peropératoires, indication de défibrillateur pour l’unique cas d’échec immédiat 

d’ablation de TV inductible et indication de resynchronisation triple chambre avec défibrillateur 

retenue pour le patient ayant bénéficié d’une ablation après TVS spontanée devant notamment 

des QRS très élargis à 210 ms (tableau 6). 

 

 La réalisation d’une cryoablation peropératoire a été préconisée au niveau des isthmes 

impliquées dans les TV inductibles de manière complémentaire à l’ablation endocavitaire mais 

aussi pour 5 patients non inductibles devant la mise en évidence de zones particulièrement 

anormales reflétant une conduction lente et altérée.  

 

 La chirurgie valvulaire pulmonaire a par ailleurs associée pour certains patients une mise 

en place épigastrique de dispositif implantable (n=3 : 1 stimulateur triple chambre,  1 

défibrillateur double chambre et 1 défibrillateur triple chambre), une annuloplastie tricuspide 

(n=3), une procédure de Maze (n=2), une fermeture de CIV résiduelle (n=1) ou une fermeture 

de CIA (n=1).  

 

 Le taux de complication de l’intervention chirurgicale est bas puisqu’il ne concernait 

qu’un seul patient (2,1%) ayant présenté un syndrome coronarien aigu antérieur par 

compression de l’artère interventriculaire antérieure pris en charge en urgence par angioplastie 

percutanée avec mise en place d’un stent. Il n’y a eu aucun trouble conductif postopératoire 

sévère. 

 

 Une SVP  de contrôle a été réalisée quelques mois  après la chirurgie dans deux cas afin 

de préciser l’évolution du risque rythmique en postopératoire. Elle s’est avéré négatif pour le 

patient ayant présenté une TV inductible d’origine apicale VD après amélioration 

hémodynamique et introduction d’un traitement par sotalol  tout comme pour le patient avec 

succès incertain d’ablation endocavitaire de TV inductible très rapide (pas de recherche 

d’inductibilité en fin de procédure) qui a ensuite bénéficié d’une cryoablation peropératoire.  
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Introduction de traitement antiarythmique 3 (8,1%) 

      

Ablation endocavitaire 12 (32,4%) 

  TV inductible 6 (16,2%) 

  Substrat ventriculaire 3 (8,1%) 

  Arythmie atriale 2 (5,4%) 

  Jonction atrio-ventriculaire 1 (2,7%) 

      

Intervention chirurgicale 36 (97,3%) 

  RVP 36 (97,3%) 

  Cryoablation peropératoire 11 (29,7%) 

  Plastie tricuspide 3 (8,1%) 

  Fermeture de shunt résiduel 2 (5,4%) 

  Procédure de Maze 2 (5,4%) 

      

Dispositif implantable 4 (10,8%) 

  CRT 3 (8,1%) 

  DAI 2 (5,4%) 

      

EEP de contrôle postopératoire  2 (5,4%) 

 

Tableau 6. Modification de la prise en charge au décours de l’étude électrophysiologique. 

(TV = tachycardie ventriculaire, RVP = remplacement valvulaire pulmonaire, CRT = 

thérapie de resynchronisation cardiaque, DAI = défibrillateur automatique implantable). 

  

 

 Devenir à moyen terme 

 

 Le suivi moyen était de 38,8 ± 14,8 mois, incluant un seul perdu de vue après un suivi 

de 14 mois, suite à un déménagement. Les événements cliniques sont rapportés dans le       

tableau 7. 

 

 Aucune mort subite n’est survenue dans cet intervalle mais un patient est décédé en 

soins intensifs d’insuffisance cardiaque terminale avec défaillance polyviscérale. Il s’agit du 

patient de 70 ans pour lequel la chirurgie n’avait pas été réalisée devant un état trop avancée de 

la maladie avec dysfonction biventriculaire et tachyarythmie atriale rapide prise en charge par 

ablation de la jonction atrio-ventriculaire et resynchronisation biventriculaire avec une survie 

de 7 mois après l’exploration électrophysiologique. Le taux de mortalité de la cohorte est ainsi 

d’environ 0,8% par an. 
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 Parmi les patients inductibles, le suivi a objectivé une seule récidive précoce à 9 mois 

du RVP malgré un succès immédiat de l’ablation endocavitaire de l’isthme critique de type 3. 

Il s’agissait d’une TVS plus lente autour de 165/min chez un jeune patient dont l’histoire était 

marqué par plusieurs reprises chirurgicales dont une s’était compliqué d’un infarctus du 

ventricule droit et des épisodes de TVNS. Une nouvelle procédure d’exploration endocavitaire 

a été réalisée avec reprise de la ligne d’ablation au niveau de l’isthme critique, qui avait 

récupéré, déclenchement d’un autre type de TV très rapide dépendante du substrat ischémique 

de la paroi latérale du VD et élimination des potentiels pathologiques de cette région. Le patient 

est ensuite resté libre de trouble rythmique notable à plus de deux ans de recul. Les autres 

patients ayant bénéficié d’une ablation endocavitaire et/ou chirurgicale n’ont pas présenté 

d’événement suspect d’arythmie ventriculaire significative. 

 

 Une syncope est survenue chez une jeune fille 43 mois après la chirurgie de RVP 

réalisée à l’âge de 16 ans alors que l’EEP préopératoire retrouvait un seul isthme anatomique,  

de type 3 (vitesse de conduction 0,7 m/s, pas de potentiel pathologique) sans aucune arythmie 

inductible. Le bilan initial de la syncope, incluant une nouvelle évaluation électrophysiologique 

sans TV inductible à l’état basal ou sous isoprénaline, n’a pas retrouvé d’anomalie rythmique 

en dehors d’une extrasystolie ventriculaire infundibulaire plutôt rare, sans phénomène répétitif. 

Un holter implantable (Reveal XT, Medtronic ®) a finalement été mis en place devant la 

survenue de plusieurs malaises lipothymiques avec palpitations. Alors que de nombreux 

épisodes de symptômes n’étaient pas corrélés à un tracé pathologique au contrôle du dispositif, 

un événement a montré un accès de tachycardie soutenue avec accélération progressive jusqu’à 

une fréquence moyenne d’environ 200/min, compatible avec une TVS mais de mécanisme 

plutôt focal (figure 5). Une indication à un défibrillateur implantable a été retenue dans ce 

contexte. 

 

 Concernant les arythmies atriales, il n’a pas été documenté d’épisode de novo au cours 

du suivi. Une fibrillation auriculaire paroxystique est survenue chez un patient de 42 ans ayant 

bénéficié d’une ablation de flutter commun en préopératoire et chez une patiente de 67 ans 

opérée d’un RVP associé à une procédure de Maze devant une fibrillation atriale persistante. 
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Décès 1 (2,7%) (0,84% /an) 

Mort subite 0 (0,0%)   

Insuffisance cardiaque congestive 2 (5,4%) (1,7% /an) 

Syncope 1 (2,7%) (0,84% /an) 

TVS 2 (5,4%) (1,7% /an) 

Tableau 7. Devenir des patients (suivi moyen de 3,2 ± 1,2 ans). 

(TVS = tachycardie ventriculaire soutenue). 

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 5. Tracé de holter implantable Reveal® obtenu lors du suivi d’une jeune patiente 

ayant présenté une syncope. 
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DISCUSSION 

 
 

I. EVALUATION DU RISQUE RYTHMIQUE VENTRICULAIRE AVANT REMPLACEMENT 

VALVULAIRE PULMONAIRE  

 

 La difficulté dans le suivi des patients opérés de TF est d’identifier les individus à risque 

d’arythmie ventriculaire soutenue et de MS. Une réintervention chirurgicale pour RVP est un 

tournant dans l’évolution de ces patients. A notre connaissance, il s’agit de la première étude 

évaluant le risque rythmique au stade d’indication de RVP au moyen d’une EEP préopératoire 

permettant d’envisager une prise en charge spécifique et individualisée des patients jugés à 

risque d’événements rythmiques graves. 

 

 Nous avons identifié différents facteurs de risque de substrat arythmogène responsable 

de TV inductible, comportant, d’une part, des paramètres cliniques précédemment reconnus et, 

d’autre part, des éléments électrophysiologiques originaux (vitesse de conduction lente et 

présence de potentiels anormaux). 

 

 

 Facteurs de risque cliniques 

 

 Les facteurs de risque cliniques retrouvé dans notre cohorte correspondent à des 

éléments décrits par différentes études antérieures : antécédents de reprise chirurgicale, 

dilatation ventriculaire droite évaluée par le volume télésystolique, altération de la fonction 

systolique du VD évaluée par la FEVD et antériorités de TVNS 6,27-31. Ce dernier critère apparaît 

plus spécifique que sensible puisqu’il ne concernait que 37,5% des patients inductibles. 

 

 D’autres paramètres classiques ne montrent en revanche pas de différence significative 

entre le groupe de patients inductibles et le groupe de patients non inductibles. Cela est 

possiblement dû au manque de puissance lié à un effectif réduit pour certaines variables comme 

l’âge de la chirurgie réparatrice ou la durée des QRS mais pourrait également refléter une 

certaine uniformité dans le stade évolutif de la cardiopathie au moment de la décision de RVP 

au sein d’une population suivie régulièrement. 
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  En particulier, la fonction systolique ventriculaire gauche se dégrade tardivement et 

s’avérait globalement préservée pour la grande majorité des patients, apparaissant ainsi comme 

un critère probablement moins pertinent pour identifier les patients plus à risque d’arythmie 

ventriculaire à ce stade d’évolution. L’évaluation du risque rythmique au moyen des seuls 

critères cliniques semble donc limitée voire insuffisante dans ce contexte. 

 

 

 Caractéristiques électrophysiologiques des isthmes de réentrée  

 

 L’intérêt de l’exploration électrophysiologique est d’essayer de préciser la stratification 

du risque rythmique. L’induction d’une TVS lors de la SVP a ainsi été validée de manière 

multicentrique comme un facteur de risque indépendant d’arythmie ventriculaire soutenue 

spontanée et de MF  dans le cadre de la TF réparée même s’il existe un taux non négligeable de 

faux positifs et faux négatifs 10,32. 

 

 Les travaux de Zeppenfeld et al. 12,13 sur l’ablation endocavitaire des TVS  ont permis 

de définir le substrat arythmogène des patients opérés de TF avec mise en évidence des 4 

isthmes anatomiques impliquées dans les circuits de macro-rentrée ventriculaires. Ces 

différents isthmes ont été retrouvés de manière superposable dans notre étude, avec néanmoins 

des proportions moindres pour l’isthme de type 1, probablement en raison de technique 

chirurgicale plus conservatrice avec cicatrice ventriculaire plus limitée dans notre centre. 

L’isthme de type 3 semble le plus impliqué dans le développement de TV par macro-rentrée 

d’après une publication récente 13, ce qui correspond à nos résultats. Il n’en reste pas moins que 

les anomalies anatomiques secondaires à la chirurgie, notamment la présence d’un patch de 

CIV formant un potentiel isthme avec l’anneau pulmonaire, sont présents quasiment chez tous 

les patients. Une étude des caractéristiques de ces isthmes semblait donc nécessaire pour 

identifier plus précisément le substrat arythmogène exposant davantage certains patients au 

risque d’arythmie ventriculaire potentiellement fatale. 

 

 Dans ce travail, les caractéristiques anatomiques des isthmes ne montrent pas de 

différence significative entre patients avec TV inductible et patients non inductibles même si la 

longueur mesurée tendait à être plus importante pour les isthmes 3 « critiques » par rapport aux 

autres. Intuitivement, une distance plus longue à parcourir par l’influx électrique en zone de 
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conduction lente semble exposer davantage au risque de développer une TV mais cela n’a pas 

été démontré. 

 

 Les caractéristiques électrophysiologiques différaient par contre de manière 

significative entre les deux groupes, semblant indiquer qu’une vitesse de conduction plus lente 

et la présence de LAVA seraient des facteurs de risque de TVS inductible. Ces paramètres n’ont 

à ce jour jamais été rapportés dans la littérature en dehors d’une étude préliminaire de Jalal et 

al. 33  réalisée dans notre centre sur 18 patients et suggérant une vitesse de conduction inférieure 

à 0,40 m/s comme prédictive d’inductibilité. L’application de ce seuil à notre cohorte 

signifierait une sensibilité de 60% (3/5 patients) et une spécificité de 77% (23/30 patients). 

Considérer une vitesse de conduction inférieure à 0,50 m/s augmenterait la sensibilité à 100% 

(5/5 patients) au détriment d’une spécificité moindre à 50% (15/30 patients) alors qu’une valeur 

plus basse à 0,35 m/s ou 0,30 m/s majorerait le spécificité, respectivement à 83 % (25/30 

patients) ou 90% (27/30 patients) pour des sensibilités à 60% (3/5 patients) ou 40% (2/5 

patients). Les  performances prédictives de la présence de LAVA semblent légèrement 

supérieures dans ce travail (sensibilité 80% et spécificité 73 %). Zimmermann et al. avait déjà 

suggéré l’intérêt de potentiels ventriculaires tardifs pour prédire l’inductibilité des patients 

opérés de TF 34. L’interprétation de ces éléments électrophysiologiques à l’échelon individuel 

doit toutefois rester prudente à ce stade et des études supplémentaires plus larges seront 

nécessaires pour déterminer des critères précis et valider leur intérêt pronostique dans le risque 

d’arythmie ventriculaire. 

 

 

 Etendue des zones cicatricielles 

 

 La présence et l’étendue de zones myocardiques de fibrose évaluées à l’IRM par 

rehaussement tardif au gadolinium apparaissent par ailleurs prédictifs de TV dans de 

nombreuses cardiopathies et en particulier après correction de TF 35,36. Ces zones anormales et 

cicatricielles correspondent aux régions concernées par des incisions chirurgicales et du 

matériel prothétique type patch, entourés par une dégénérescence fibreuse en périphérie, 

d’aggravation progressive. Elles se manifestent en EEP par des sites de bas voltage avec une 

surface mesurable en CAE. La comparaison de cette dernière entre les deux groupes de patients 

définis en fonction de l’inductibilité ne montrait pas de différence significative mais là encore 

dans la limite d’un effectif faible limitant la puissance statistique. 
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II. APPORTS DE L’EXPLORATION ELECTROPHYSIOLOGIQUE DANS LA PRISE EN 

CHARGE  

 

 Dans notre cohorte, l’EEP préopératoire a un impact dans la stratégie thérapeutique dans 

environ 36% des cas en proposant une prise charge rythmique spécifique soit dans le même 

temps, par ablation endocavitaire, soit pendant la chirurgie (cryoablation) ou la période péri-

opératoire (traitement médicamenteux, défibrillateur). L’objectif recherché est de prévenir ou 

de traiter les complications rythmiques ventriculaires auxquelles sont exposés certains patients. 

 

 

 Nécessité d’une approche complémentaire à la correction des anomalies 

hémodynamiques 

 

 L’intervention isolée de revalvulation de la voie d’éjection droite ne permet pas  

d’éliminer le substrat arythmogène constitué par les isthmes anatomiques, en particulier celui 

entre l’anneau pulmonaire et le patch de CIV qui était le plus impliqué dans la survenue de TV 

inductible au sein de notre cohorte. La diminution de l’incidence d’arythmie ventriculaire après 

RVP a ainsi seulement été montrée en cas d’association à une cryoablation 37,38. Il convient 

cependant de cibler les indications de ce traitement qui peut potentiellement dégrader 

l’activation électrique ventriculaire droite s’il est appliqué en l’absence de zone pathologique 

et même être arythmogène en induisant une conduction lente en cas non-transmuralité de la 

lésion. En cela, l’EEP permet de déterminer les isthmes critiques ou suffisamment anormaux  

pour justifier d’une ablation curative ou prophylactique. 

 

 Il est par ailleurs intéressant de noter que deux des arythmies ventriculaires déclenchées 

lors de l’EEP ne correspondaient pas à des TV macro-réentrantes au niveau des isthmes 

anatomiques classiques. Il s’agissait de tachyarythmies ventriculaires très rapides (270/min et 

300/min) survenant dans un contexte de dysfonction ventriculaire droite. Ces données sont à 

interpréter sous réserve d’une valeur prédictive de la SVP imparfaite mais illustrent 

possiblement l’implication d’un statut hémodynamique altéré dans la survenue d’arythmie 

menaçante. Le suivi régulier des patients par des équipes spécialisées est donc indispensable 

pour dépister les complications hémodynamiques en suivant plus particulièrement la dilatation 

et la fonction du VD. La dégradation de ces paramètres après réparation de TF est un facteur de 
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risque d’arythmie ventriculaire bien établi et également retrouvé dans notre population : elle 

doit faire envisager une réintervention chirurgicale précoce pour valvulation pulmonaire en cas 

de fuite significative même si le bénéfice sur le pronostic rythmique est incertain. 

   

 

Rationalité d’une évaluation rythmique invasive préopératoire 

 

La réalisation d’un bilan rythmique exhaustif préopératoire avec EEP se justifie ainsi 

par la possibilité de proposer des traitements spécifiques au cours de l’intervention 

chirurgicale : cryoablation des isthmes à risque de TV, qui concernent quasiment un tiers des 

cas dans notre cohorte, et mise en place de défibrillateur avec sondes épicardiques chez des 

patients jeunes. 

 

Il s’agit d’une procédure certes invasive mais sans complication significative recensée 

et qui peut être réalisée au moyen d’un seul accès veineux avec une exposition aux radiations 

minimum via le système de CAE limitant le recours à la fluoroscopie. 

 

L’EEP avant réintervention chirurgicale conservera probablement un intérêt pour les 

patients qui auront bénéficié d’une correction chirurgicale par voies transatriale et 

transpulmonaire, aujourd’hui préférée à l’intervention classique transventriculaire. Cette 

technique permet certes de limiter le substrat arythmogène en évitant les isthmes anatomiques 

de types 1 et 2 mais ne prévient pas la présence d’un isthme 3 entre patch de CIV et anneau 

pulmonaire. Ce dernier constituait le substrat arythmogène prédominant dans notre cohorte et 

concernait 9 des 11 cryoablations chirurgicales réalisées.  

 

 

Impact sur le pronostic rythmique 

 

L’objectif de cette stratégie d’évaluation et de prise en charge rythmique invasive au 

moment du RVP est d’améliorer le pronostic des patients dont l’incidence  de MS peut atteindre 

jusqu’à 0,6 à 1,0 % par an après  25 ans 7. Les deux tiers des cas de MS concernent d’ailleurs 

des adultes jeunes ou d’âge moyen présentant une fonction cardiaque préservée, avec, comme 

mécanisme principal, la survenue de TV rapides dépendantes des isthmes anatomiques 28. 

L’intérêt de l’ablation prophylactique des isthmes pathologiques, pouvant combiner procédure 



114 
 

endocavitaire et cryoablation chirurgicale, en réservant l’implantation de défibrillateur aux cas 

d’échec d’ablation de TV inductible, reste cependant à évaluer dans de plus vastes études. Il 

s’agirait de diminuer l’incidence d’événements fatals mais aussi de limiter la survenue 

d’arythmie ventriculaire spontanée et ainsi de réduire le taux d’implantation de défibrillateurs 

qui sont une source de morbi-mortalité non négligeable dans la population de cardiopathie 

congénitale 39-41. 

 

 Il n’y a eu aucune MS recensée dans notre étude alors que deux cas de TVS spontanées 

sont survenus au cours du suivi, mais dans un contexte particulier. Ainsi, le jeune patient ayant 

récidivé après ablation d’une TV inductible présente un substrat particulier, impliquant une 

séquelle d’infarctus du ventricule droit.  Le deuxième cas de TVS, documenté au moyen d’un 

holter implantable, évoque une origine focale, indépendante des macro-rentrées classiques 

impliquant les isthmes anatomiques. Un cas similaire a été rapporté dans la littérature 42. Ce 

type d’arythmie n’est pas inductible par SVP et n’a pas pu être prévenu par la stratégie d’EEP 

± ablation préopératoire. Les TV focales, qui se voient principalement en l’absence de 

cardiopathie, sont vraisemblablement assez rares dans la population de TF réparée mais cet 

exemple illustre la complexité d’évaluation et de prise en charge de ces patients. 

 

 

 

III. LIMITES DE L’ETUDE 

  

 Population 

 

 L’étude est limitée par le faible nombre de patients inclus et par le caractère 

monocentrique qui influence probablement les caractéristiques des patients, notamment en 

termes de réparation chirurgicale initiale et de prise en charge ultérieure. Il existe également 

une hétérogénéité importante concernant l’âge des patients, entre 13 et 70 ans, mais ces 

différences sont atténués par un stade d’évolution hémodynamique de la cardiopathie 

semblable, à l’exception du patient le plus âgé qui n’avait bénéficié d’aucun suivi spécialisé et 

présentait une dysfonction biventriculaire sévère. 
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 Etude électrophysiologique 

 

 L’examen de l’inductibilité comme critère de jugement pour déterminer les facteurs de 

risque rythmique ventriculaire cliniques et électrophysiologiques est à interpréter avec les 

limites inhérentes à la SVP et à sa valeur diagnostique imparfaite pour prédire la survenue de 

TV cliniques ou de MS. A l’inverse d’autres pathologies, cet examen reste cependant largement 

validé dans l’évaluation des cardiopathies congénitales et de la TF en particulier. De plus, 

l’incidence des arythmies ventriculaires et MS dans cette population rend difficilement 

applicable l’analyse des événements cliniques en tant que critère de jugement principal en 

dehors d’études portant sur de larges effectifs avec une durée de suivi longue. 

 

 Par ailleurs, les mesures de distance et le calcul de la vitesse de conduction au moyen 

du logiciel Carto 3® n’ont pas été validés précédemment. La précision des valeurs dépend du 

nombre de points acquis pour construire la CAE, qui était parfois plus limité en raison des 

difficultés de positionnement et de stabilité du cathéter dans certaines régions du VD. Un 

cathéter avec mesure de la force de contact a été utilisé mais de manière non systématique pour 

vérifier la bonne acquisition des potentiels endocavitaires.  

 

 

 Suivi 

 

 Il n’existe pas de paramètres robustes pour évaluer la validité des différentes prises en 

charge spécifiques proposées à l’issue de l’EEP préopératoire. 

 

 Les résultats sont issus d’une étude observationnelle non contrôlée et à interpréter avec 

les limites inhérentes à cette approche. Le recours à un groupe contrôle pour étudier l’effectivité 

de la stratégie d’évaluation et de prise en charge rythmique invasive pré- et per-interventionnel 

nécessiterait une population importante, difficile à inclure en pratique, et pourrait être discutable 

sur le plan éthique.  

 

   Enfin, le suivi de l’étude est limité à moins de quatre ans en moyenne et une durée plus 

longue serait nécessaire pour évaluer l’impact de l’EEP préopératoire sur le pronostic rythmique 

à long terme. 
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CONCLUSION 

 

 Depuis les progrès de prise en charge chirurgicale, les problématiques des cardiopathies 

congénitales ont évolué pour concerner la population adulte, aujourd’hui exposée à des 

complications tardives d’ordres hémodynamique et rythmique.  

 

 La tétralogie de Fallot en est l’illustration en associant un risque d’altération 

ventriculaire droite secondaire à une insuffisance pulmonaire et un risque d’arythmie 

ventriculaire potentiellement fatale, à distance de la réparation chirurgicale réalisée dans 

l’enfance. La stratification du risque rythmique sur les seuls paramètres cliniques s’avère 

insuffisante. L’étude électrophysiologique est un outil complémentaire pour rechercher une 

inductibilité, validée comme un facteur prédictif de survenue de TV clinique et de mort subite 

dans cette pathologie, mais aussi pour apprécier le substrat arythmogène. Ce dernier est 

constitué d’isthmes anatomiques bordés par les cicatrices ou patchs chirurgicaux et les 

structures valvulaires du VD. Il s’aggrave avec le temps par dégénérescence fibreuse péri-

cicatricielle jusqu’au développement de macro-rentrées pour certains patients. Les 

caractéristiques précises du substrat à risque restent cependant mal connues. 

 

 Ce travail constitue la première étude, à notre connaissance, évaluant l’intérêt d’une 

étude électrophysiologique préopératoire systématique avant remplacement valvulaire 

pulmonaire dans la tétralogie de Fallot. Les patients inductibles présentaient une dilatation et 

une altération de la fonction systolique du VD significativement plus importantes, ce qui plaide 

pour un valvulation pulmonaire précoce. Les antécédents de TVNS apparaissaient comme un 

critère prédictif d’inductibilité peu sensible mais spécifique. L’isthme entre l’anneau 

pulmonaire et le patch de CIV, qui ne peut pas être prévenu par réparation transatriale et 

transpulmonaire, était le plus fréquemment retrouvé à l’état basal. Il était majoritairement 

impliqué dans les TV inductibles,  avec un substrat arythmogène constitué d’une vitesse de 

conduction significativement plus lente avec présence de potentiels anormaux. L’étude 

électophysiologique permettait d’optimiser la prise en charge dans plus d’un tiers des cas en 

proposant un traitement prophylactique aux patients jugés à risque rythmique, basé 

principalement sur l’ablation endocavitaire et/ou chirurgicale et l’implantation de défibrillateur 

en seconde intention.  Le taux d’événements du suivi était faible et illustrait la complexité de 

certaines situations (substrat ischémique surajouté ; TV de mécanisme différent, focal). 
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 D’autres études seront nécessaires pour évaluer l’intérêt de cette stratégie à plus long 

terme et pour déterminer plus précisément les caractéristiques du substrat arythmogène, 

notamment le seuil inférieur de vitesse de conduction pour identifier un isthme anatomique 

critique. Dans cette perspective, l’IRM haute résolution, non étudié dans ce travail mais dont 

l’apport est grandissant, offre une approche complémentaire qui mérite d’être intégrée par les 

investigations futures. L’objectif à terme est de réaliser une stratification rythmique 

individualisée au-delà des seuls facteurs de risque cliniques, en évaluant directement le substrat 

arythmogène, avant de proposer un prise en charge prophylactique adaptée visant à minimiser 

le risque de mort subite dans la tétralogie de Fallot et plus globalement dans la population 

atteinte de cardiopathies congénitales.  
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