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GLOSSAIRE 

 
BBD : bloc de branche droit 

CEA : cartographie électro‐anatomique 

CIV : communication inter‐ventriculaire 

DAI : défibrillateur automatique implantable 

DAVD : durée d’activation du ventricule droit 

DATVD : durée d’activation totale du ventricule droit 

ECG : électrocardiogramme 

EEP : exploration électrophysiologique 

ETT : échocardiographie trans‐thoracique 

FEVD : fraction d’éjection ventriculaire droite 

FEVG : fraction d’éjection ventriculaire gauche 

HVD : hypertrophie ventriculaire droite 

IRM : imagerie par résonance magnétique 

QRSd : durée du QRS 

QRSf : QRS fragmentés 

RVP : remplacement valvulaire pulmonaire 

TF : tétralogie de Fallot 

TV : tachycardie ventriculaire 

TVs : tachycardie ventriculaire soutenue 

TVns : tachycardie ventriculaire non soutenue 

VD : ventricule droit 

VG : ventricule gauche 

VTDVD : volume télédiastolique ventriculaire droit 

VTDVG : volume télédiastolique ventriculaire gauche 

VTSVD : volume télésystolique ventriculaire droit 

VTSVG : volume télésystolique ventriculaire gauche 
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LA TÉTRALOGIE DE FALLOT‐GÉNÉRALITÉS 

 

I. La malformation initiale 
 

La Tétralogie de Fallot (TF) est la cardiopathie congénitale cyanogène la plus fréquente 

touchant  3  à  5%  des  nouveaux  nés  avec  cardiopathie  congénitale  (1).  C’est  en  1888 

qu’Etienne‐Arthur Louis Fallot publie pour la première fois une série de cas décrivant ce 

qu’il  appelle  initialement  la  «  maladie  bleue  »  (2).  La  TF  est  une  cardiopathie  cono‐

troncale  liée à une anomalie de migration des cellules de  la  crête neurale  responsable 

d’une  bascule  antéro‐droite  du  septum  conal.  C’est  ce  défaut  d’alignement  du  septum 

conal qui va entraîner: 

‐ une communication inter‐ventriculaire (CIV) dite de l’outlet ou conoventriculaire 

par mal‐alignement septal 

‐ une dextroposition de l’aorte < 50 % 

‐ une  sténose  de  la  voie  pulmonaire  (qui  peut  être  infundibulaire,  valvulaire  ou 

communément les deux)  

‐ et  une  hypertrophie  ventriculaire  droite  secondaire  à  l’obstacle  de  la  voie 

d’éjection droite (Figure 1‐3). 

 

 

 

 

Figure 1. Configuration anatomique de la TF. Notez la bascule 
antéro‐droite du septum conal entraînant la dextroposition de 
l’aorte, la CIV, la sténose de la voie pulmonaire et l’HVD. 
SVC, veine cave supérieure ; RA, oreillette droite ; TV, valve 
tricuspide ; RV, ventricule droit ; PV, valve pulmonaire ; MPA, artère 
pulmonaire moyenne ; Ao, aorte ; AoV, valve aortique ; LV, ventricule 
gauche ; MV, valve mitrale ;  * septum conal. 
 

* 
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D’autres  anomalies  peuvent  y  être  associées,  des  CIV  multiples,  des  sténoses  des 

branches  pulmonaires,  des  anomalies  coronaires,  une  crosse  aortique  droite,  une 

communication inter‐auriculaire ou une veine cave supérieure gauche. 

La  TF  est  fréquemment  associée  à  des  anomalies  chromosomiques  et  génétiques 

notamment  au  syndrome  de  Di‐Georges  ou  syndrome  vélo‐cardio‐facial  (délétion 

22q1.1) dans 25% des cas et à la Trisomie 21 (1). 

Le  diagnostic  prénatal  de  la  TF  est  possible  dès  12  semaines  de  gestation,  le  taux  de 

dépistage pouvant atteindre 70% selon les centres (3). 

L’évolution naturelle est variable selon la sévérité de la sténose pulmonaire mais se fait 

inéluctablement vers l’aggravation de la cyanose et  l’apparition de malaises anoxiques. 

En  l’absence  de  correction  chirurgicale,  les  enfants  décèdent  en  général  des 

complications  liées  à  la  cyanose  chronique  (thrombophlébites,  accidents  vasculaires 

cérébraux, infections) ; cela concerne 25% des patients à 1 an et 70% des patients à 10 

ans. 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 2. Vue anatomique par le VD des anomalies constituant la TF. 
Aorta, aorte ; Pulmonary trunk, tronc de l’artère pulmonaire ; VSD, CIV ; 
Right atrium, oreillette droite ; Right ventricle, ventricule droit.  
* septum conal. 
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II. Physiopathologie 
 

La  communication  inter‐ventriculaire  (CIV)  est  généralement  large  et  non  restrictive 

assurant  une  égalisation  de  pression  entre  les  deux  ventricules.  Le  sens  du  shunt  à 

travers  la CIV dépend de  la sévérité de  l’obstacle pulmonaire. Une sténose pulmonaire 

serrée  va  être  responsable  d’une  surcharge  barométrique  du  ventricule  droit  (VD)  et 

d’un  shunt  droit  gauche  à  travers  la  CIV  entraînant  ainsi  une  cyanose.  L’hypertrophie 

ventriculaire droite est secondaire à l’obstacle de la voie de sortie d’éjection droite.  

 

 

 

 

Figure 3. Coupes échographiques de TF. 
A, coupe parasternale grand axe, notez la CIV (flèche) et la dextroposition de l’aorte; 
B, coupe parasternale petit axe, notez la CIV (flèche) conoventriculaire et la sténose de 
l’infundibulum par déviation antéro‐droite du septum conal (*) ; 
C, coupe parasternale petit axe et doppler couleur, aliasing au niveau de l’infundibulum 
représentant l’accélération du flux secondaire à l’obstacle créé par la déviation du septum conal 
D, coupe parasternale petit axe sur les artères pulmonaires 
RV, ventricule droit ; LV, ventricule gauche ; Aorta, aorte ; RVOT, infundibulum; PA, tronc 
pulmonaire ; RPA, artère pulmonaire droite ; LPA, artère pulmonaire gauche ; VSD, CIV.  
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III. La réparation chirurgicale 
 

En 1945,  la  survie des enfants avec TF  se  transforme grâce à  la  collaboration de  trois 

personnes,  Helen  Taussig,  Alfred  Blalock  et  Vivien  Thomas.  Ils  créent  la  première 

anastomose  systémico‐pulmonaire  reliant  l’artère  sous‐clavière  droite  à  l’artère 

pulmonaire  droite,  intervention  palliative  qui  assure  un  débit  pulmonaire  et  une 

hématose  suffisante  malgré  la  sténose  pulmonaire,  diminuant  ainsi  la  cyanose  et  la 

survenue  de  malaises  chez  ces  enfants  (Figure  4)  (4).  D’autres  types  d’anastomoses 

systémico‐pulmonaires  seront  réalisées  par  la  suite  (Potts  anastomosant  l’aorte 

descendante à  l’artère pulmonaire gauche et Waterston connectant l’aorte ascendante à 

l’artère pulmonaire droite).  

Avant l’ère de la réparation chirurgicale, environ 50% des patients avec TF mourraient 

dans les premières années de vie et peu d’entre eux atteignaient 30 ans (1). 

C’est en 1954 que la première réparation chirurgicale complète de la TF est réalisée par 

Lillehei  et  Varco  (5).  Initialement,  l’abord  chirurgical  se  faisait  par  une  large 

ventriculotomie verticale droite permettant dans un premier temps de fermer la CIV par 

un patch prothétique ou péricardique, puis dans un second temps de réséquer l’obstacle 

pulmonaire. Une infundibulotomie d’élargissement était réalisée, complétée par la mise 

en  place  d’un  patch.  L’anneau  pulmonaire  était  ensuite  calibré,  et  si  sa  taille  était 

inférieure  à  la  valeur  limite  (abaques  en  fonction  de  la  surface  corporelle)  un  patch 

trans‐annulaire était mis en place (Figure 5 A).  

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

avait pour avantage de traiter correctement la sténose pulmonaire mais présentait deux 

principaux écueils  :  l’apparition d’une fuite pulmonaire (surtout en cas de patch trans‐

annulaire) et la création d’un substrat arythmogène par le biais des cicatrices et/ou des 

patchs  constituant  des  zones  de  bloc  de  conduction  et  favorisant  l’apparition  de 

tachycardies ventriculaires par réentrée. 

Aujourd’hui,  si  les objectifs de  la  réparation  restent  inchangés  (fermeture de  la CIV et 

levée de l’obstacle à l’éjection du VD), les techniques chirurgicales se sont modifiées. Les 

incisions ventriculaires de petite taille et transverses ont été introduites pour préserver 

la fonction ventriculaire et diminuer le substrat arythmogène, puis les ventriculotomies 

ont été abandonnées au profit d’approches trans‐atriales et trans‐pulmonaires réduisant 

le risque potentiel d’arythmies ventriculaires. (Figure 5 B). 
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Dietl  et  al.  ont  montré  que  la  voie  trans‐atriale  diminuait  l’incidence  des  arythmies 

ventriculaires,  de  la  fuite  pulmonaire  et  de  la  dysfonction  ventriculaire  droite  en 

comparaison  avec  la  voie  trans‐ventriculaire  (6).  Les  chirurgiens  préfèrent  désormais 

préserver  la  valve  pulmonaire,  y  compris  au  prix  d’une  sténose  résiduelle  modérée, 

plutôt que de mettre en place un patch trans‐annulaire avec la fuite pulmonaire libre qui 

en résulte (7). 

Initialement faite après l’âge de 5 ans, désormais la réparation chirurgicale est réalisée 

lors de  la première année de vie, entre 3 et 6 mois (8). Le pronostic à court  terme est 

excellent  avec  une  mortalité  péri‐opératoire  proche  de  1%  pour  les  chirurgies  de 

correction complète (9,10). 

 

 

 

 

 

 

Figure 4. Anastomose systemico‐
pulmonaire de Blalock Taussig 
Thomas. 
 

Figure 5. Technique d’abord chirurgical. 
A, ventriculotomie verticale avec patch infundibulaire ;  
B, voie trans‐atriale et trans‐pulmonaire sans cicatrice ventriculaire. 
 

A  B 
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IV. L’évolution à moyen et long terme 
 

Grâce  aux  progrès  de  la  prise  en  charge  péri‐opératoire  de  ces  enfants,  la  prévalence 

d’adultes  porteurs  d’une  TF  réparée  augmente  et  la  survie  cumulée  à  40  ans  post‐

opératoire  atteint  86%  (11). Cependant,  ces  patients  ne  sont  pas  guéris  et  seulement 

25% d’entre eux seront indemnes de complications au cours de leur vie (12). L’évolution 

à long terme est marquée par la survenue de complications : 

‐ hémodynamiques :  régurgitation  pulmonaire,  surcharge  volumétrique  VD, 

remodelage et dysfonction ventriculaire droite puis gauche (13), 

‐ rythmiques :  troubles  conductifs  (bloc  de  branche  droit,  asynchronisme  inter‐

ventriculaire), arythmies atriales, ventriculaires et morts subites (14,15). 

Ces  événements,  associés  à  une  augmentation de  la morbi‐mortalité  des patients  sont 

détaillés ci‐dessous : 

 

1) La régurgitation pulmonaire 

La  réparation  chirurgicale  se  focalisant  principalement  sur  la  fermeture  de  CIV  et  la 

résection de  l’obstacle pulmonaire, peu d’attention a été portée  initialement à  la valve 

pulmonaire.  Durant  les  premières  chirurgies,  l’utilisation  de  larges  patchs  trans‐

annulaires  favorisait  la  survenue  d’une  régurgitation  pulmonaire  de  manière  quasi 

systématique.  

Si cette régurgitation pulmonaire est bien tolérée pendant  les deux ou trois premières 

décades  de  la  vie,  elle  semble  avoir  un  impact  majeur  sur  la  morbi‐mortalité  à  long 

terme.  Elle  entraîne  une  dilatation  du  VD  évoluant  vers  la  dysfonction  ventriculaire 

droite  puis  gauche  et  les  premières  études  publiées  sur  le  sujet  ont  rapporté  une 

association avec la survenue de tachycardie ventriculaire (TV) soutenue et mort subite 

(16,17).  La  durée  du  QRS  a  été  corrélée  positivement  à  la  dilatation  VD  (16,18), 

marqueur de risque robuste d’arythmies ventriculaires et de mort subite.  

Cependant, des travaux ultérieurs plus récents ont identifié d’autres facteurs de risque 

d’évolution  péjorative,  non  directement  associés  à  la  régurgitation  pulmonaire  et  à  la 

dilatation du VD. De  façon  intéressante,  l’étude multicentrique  la plus récente  incluant 

873  patients  avec  TF  a  montré  que  les  marqueurs  du  remodelage  VD  (volume 

télédiastolique  VD  (VTDVD)  et  volume  télésystolique  VD  (VTSVD))  n’étaient  pas  des 

facteurs prédictifs de décès ou de TV soutenue tandis que la présence d’une dysfonction 

ventriculaire ou d’une durée du QRS ≥ 180 ms l’étaient (19). 
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Depuis  plusieurs  années,  le  remplacement  valvulaire  pulmonaire  (RVP)  est  apparu 

comme  le  traitement  de  choix  pour  limiter  cette  évolutivité  et  40%  des  patients  en 

bénéficient  en moyenne  35  ans  après  la  réparation  complète  (Figure  6)  (12).  Le  RVP 

s’effectue  par  chirurgie  avec  la  mise  en  place  d’une  prothèse  biologique  ou  par 

cathétérisme  interventionnel  depuis  les  années  2000  avec  l’implantation  de  valves 

pulmonaires par voie percutanée (20). 

La  méta‐analyse  de  Ferraz  et  al.  a  démontré  que  le  RVP  chirurgical  permettait 

l’amélioration de la dilatation et de la fonction VD, de la fonction VG, la diminution de la 

durée du QRS,  et  l’amélioration des  symptômes  chez  ces patients  (21). Les  résultats  à 

moyen terme du RVP percutané sont eux aussi encourageants (22). 

Dans la plupart des centres, l’indication de RVP est posée pour limiter l’évolution vers la 

dysfonction  VD,  en  accord  avec  les  recommandations  européennes,  chez  les  patients 

symptomatiques et asymptomatiques en se basant notamment chez ces derniers sur des 

seuils volumétriques fixés par IRM (23). Les seuils définis dans plusieurs travaux étaient 

un  VTSVD  ≥  80ml/m2  et  un  VTDVD  ≥  150‐170ml/m2  (24,25).  Une  étude  récente  a 

montré que le remodelage VD précoce observé après le RVP était maintenu pendant une 

durée médiane de 6.3 ans après  le RVP et  le meilleur marqueur de normalisation était 

un VTSVD préopératoire < 80ml/m2 (26). 

Mais bien qu’il améliore la dilatation et la dysfonction VD secondaires à la régurgitation 

pulmonaire,  le RVP ne semble pas suffisant pour réduire  le risque d’arythmie, de mort 

subite  et  améliorer  la  survie,  de  plus  la  période  optimale  pour  la  procédure  reste 

débattue  (27,28).  La  seule étude  (rétrospective)  ayant  comparé  le devenir de patients 

avec TF réparée après RVP à une population contrôle appariée sur l’âge et  la durée du 

QRS n’a  pas montré de diminution  significative du  risque de TV  soutenue ou de mort 

subite après le RVP (27). La persistance d’une dysfonction et d’une dilatation VD après 

le RVP altère le pronostic à long‐terme (16) mais réaliser un RVP trop précoce expose au 

risque de multiples ré‐interventions du fait d’une dégénérescence et d’une dysfonction 

des  prothèses mises  en  place  entre  le  VD  et  l’artère  pulmonaire  (29).  Il  semble  donc 

licite de discuter  l’indication d’un RVP chez des patients asymptomatiques et avec une 

fonction bi‐ventriculaire  conservée mais  la détermination de  la période optimale ainsi 

que des marqueurs préopératoires fiables de RVP reste un défi pour les années à venir. 
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2) La dysfonction VD 

La  diminution  de  la  FEVD  mesurée  en  IRM  est  un  marqueur  pronostic  négatif 

indépendant dans  l’évolution à  long  terme des patients TF réparée  (19). L’obstruction 

progressive et/ou la régurgitation pulmonaire chronique altèrent le fonctionnement du 

VD,  qui  à  son  tour  affecte  le  VG.  La  fuite  pulmonaire  et  la  dilatation  VD  secondaire 

entraînent  une  diminution  du  ratio  masse/volume,  augmentent  la  tension  pariétale, 

menant à une dysfonction VD systolique et diastolique, ce qui prédispose ces patients à 

une altération des capacités fonctionnelles, aux arythmies ventriculaires, et parfois à la 

mort subite. 

D’autres  causes  de  dysfonction  ventriculaire  droite  ont  été  évoquées  tels  que 

l’asynchronisme  ventriculaire  lié  au  bloc  de  branche  droit  (BBD)  (30),  la  fibrose 

myocardique diffuse ou  les akinésies et dyskinésies  infundibulaires et septales comme 

suggéré par Geva et al. (13). Cependant la FEVD est un marqueur de dysfonction tardif et 

si  la  méthode  de  référence  pour  l’analyse  de  la  fonction  VD  reste  l’IRM  cardiaque, 

d’autres outils échocardiographiques ont émergé pour analyser la contractilité régionale 

du VD (31,32). 

 

 

Figure 6. Incidence cumulative du RVP et autres 
réinterventions. En ordonnée, incidence cumulative ; en 
abscisse, le délai depuis la chirurgie de correction complète. 
PVR, remplacement valvulaire pulmonaire ; all reinterventions, 
toutes les ré‐interventions. 

Judith A.A.E. Cuypers et al. Circulation. 2014;130:1944‐1953 
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3) Le remodelage VD 

La chronologie du remodelage et les modifications des propriétés électrophysiologiques 

du VD après la réparation complète de TF sont peu connues.  

Pour  un  même  degré  de  régurgitation  pulmonaire,  les  patients  présenteront  une 

évolution de la dilatation et de la dysfonction VD variable. Le processus de remodelage 

du  VD  après  la  chirurgie  de  réparation  complète  n’est  pas  bien  étudié  mais  il  est 

probable qu’il se fasse relativement tôt après la chirurgie. Kozak et al. ont observé chez 

des enfants TF réparée, la présence de fibrose au niveau de la paroi antérieure libre du 

VD  et  sa  corrélation  avec  le  VTDVD  (33).  Les  déterminants  du  remodelage  VD  sont 

illustrés selon Greutmann (Figure 6) (34). 

Bien que l’architecture et la contraction VD et VG soient différentes, il a été suggéré que 

les mécanismes physiopathologiques au sein du VD dilaté par la fuite pulmonaire soient 

similaires  à  ceux  du VG dilaté  par  une  fuite  aortique.  En  effet,  lorsque  le  VG  se  dilate 

suite à une fuite aortique chronique, il apparaît initialement une augmentation du VTD 

avec un ratio masse/volume conservé par hypertrophie compensatrice et on observe au 

niveau cellulaire une élongation, l’addition de myofibrilles et une diminution du contenu 

en  collagène.  Puis  ces  mécanismes  sont  dépassés,  le  VTD  augmente,  le  ratio 

masse/volume  et  la  fraction  d’éjection  diminuent  traduisant  l’altération  de  la 

contractilité myocardique et l’apparition de fibrose et de collagène interstitiel (35). 

La dysfonction VD et la dilatation des cavités présentées par les patients opérés d’une TF 

entraîneraient  le  développement  de  fibrose  myocardique  dans  différentes  zones, 

infundibulum et paroi  libre du VD mais aussi au sein du VG. La présence de cicatrices 

focales du VD analysées par  rehaussement de Gadolinium sur  IRM a été  corrélée à un 

pronostic péjoratif chez les patients TF réparée (36). La technique de quantification du 

volume extracellulaire par mapping T1 est  également utilisée pour mesurer  la  fibrose 

globale.  Chez  les  patients  TF  réparée,  le  taux  de  fibrose  globale  a  été  associé  à  la 

dilatation  VD  et  à  la  survenue  d’arythmies.  De  plus,  il  existe  une  corrélation  positive 

entre  la  fibrose  globale  du  VD  et  du  VG  appuyant  le  concept  d’une  dysfonction  VG 

secondaire  à  l’interaction  inter‐ventriculaire  (37).  Enfin,  l’asynchronisme 

électromécanique secondaire au BBD présenté par  la majorité des patients TF réparée 

participe au remodelage défavorable du VD (32,38). 
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4) Les complications rythmiques 

o Le bloc de branche droit 

L’activation  électrique  débute  du  nœud  sinusal  et  se  propage  au  nœud  auriculo‐

ventriculaire  puis  dans  le  faisceau  de  His‐Purkinje  dont  les  fibres  sont  isolées  du 

myocarde jusqu’à l’apex. Dans le myocarde normal, la dépolarisation débute sur les trois 

portions du septum inter‐ventriculaire et l’ensemble de la couche sous‐endocardique est 

dépolarisé en 30 ms. La paroi postéro‐basale est la dernière à être dépolarisée. 

La  majorité  des  patients  présente  un  bloc  de  branche  droit  (BBD)  après  une  cure 

complète  de  TF,  et  ce  BBD, matérialisé  entre  autres  par  l’allongement  de  la  durée  du 

QRS,  a  été  identifié  comme  un  facteur  prédictif  de  décès  et  d’arythmies  (13). 

L’allongement du QRS se poursuit plusieurs années après la chirurgie initiale traduisant 

des  modifications  électrophysiologiques  au  sein  du  myocarde  du  VD  au  cours  de 

l’évolution de ces patients (12). 

L’origine  de  ce  BBD  est  plurifactorielle,  plusieurs  travaux  suggèrent  qu’il  serait 

principalement lié aux lésions chirurgicales avec différents niveaux de bloc, de proximal 

(réparation de la CIV) près du faisceau de His à distal au niveau des fibres de Purkinje 

Figure 6. Déterminants du remodelage VD après réparation complète de TF et facteurs de 
risque d’arythmie ventriculaire soutenue et mort subite. 

Matthias Greutmann Eur Heart J 2016; 37:836‐839 
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(ventriculotomie ou résection myocardique) (39).  

Lorsque le BBD est proximal, l’ensemble de la masse myocardique du VD est activée via 

la branche gauche du  faisceau de His puis par  continuité via  le  septum, puis  l’apex,  la 

paroi  antérieure  libre  et  enfin  l’infundibulum.  Lorsque  le  BBD  est  terminal,  le  délai 

d’activation  est  restreint  à  l’infundibulum  (40).  D’autres  auteurs  rattachent 

l’allongement  de  la  durée  du QRS  à  des  anomalies  de  l’infundibulum et  enfin  certains 

évoquent le remodelage global du VD et l’impact de la fibrose qui s’y associe (41). 

Ce  trouble  conductif  conduit  à  une  contraction  myocardique  anormale  et  à  un 

asynchronisme  électromécanique  participant  au  remodelage  défavorable  et  à  la 

dysfonction du ventricule droit (VD) (30, 32,38, 42). 

On  sait  par  ailleurs  qu’un  même  aspect  de    BBD  sur  l’ECG  ne  reflétera  pas  le  même 

mécanisme de dépolarisation du VD et désormais les auteurs se focalisent sur l’analyse 

régionale  de  la  dépolarisation  et  de  la  contractilité  ventriculaire  droite  ainsi  qu’aux 

conséquences induites par ces anomalies (43). 

 

o Les arythmies 

Les  arythmies  sont  des  complications  tardives  importantes  et  fréquentes  qui 

augmentent le risque de mortalité chez les patients opérés d’une TF (Figure 8) (14,15). 

D‘après  la  cohorte  prospective  sur  40  ans  de  Cuypers  et  al.,  l’incidence  cumulée 

d’arythmies symptomatiques est de 17% à 35 ans post‐opératoire (Figure 9) (12). 

Les arythmies atriales sont fréquentes avec une prévalence atteignant 29.9% et elles ont 

été associées à la dysfonction VG (15) et au risque de mortalité chez ces patients (19). 

La  prévalence  d’arythmies  ventriculaires  varie  entre  8.3%  et  30%  selon  les  cohortes. 

L’étude multicentrique de Khairy et al. retrouvait une prévalence de 14.2% pour  la TV 

soutenue entre 25 et 35 ans et la TV était corrélée au nombre de chirurgies antérieures, 

à la durée du QRS et à la dysfonction diastolique du VG (15). La majorité des arythmies 

ventriculaires  documentées  chez  les  patients  TF  réparée  sont  des  TV  soutenues 

monomorphes (44). Ces arythmies sont susceptibles d’être fatales si non traitées, même 

chez les patients avec une fonction ventriculaire conservée. Le substrat dominant de ces 

TV  a  été  récemment  défini  par  Zeppenfeld  et  al.  comme  des  isthmes  anatomiques  de 

conduction  lente,  circuits  de  réentrées bordés par des  structures non  excitables  telles 

que les cicatrices chirurgicales, les patchs et anneaux valvulaires (45). 

Dans  une  récente  étude  bi‐centrique  réalisée  avec  cette  même  équipe,  nous  avons 

montré que les vitesses de conduction au sein de ces isthmes étaient un élément critique 



  21 

dans  la  survenue  de  ces  arythmies  ventriculaires,  ces  isthmes  constituant  une  cible 

thérapeutique de choix pour l’ablation percutanée des TV chez ces patients, (Figure 10) 

(46). 

 

      

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 8. Prévalence des arythmies chez les 
patients TF réparée.  
IART/AF, tachycardie atriale non 
automatique/fibrillation atriale ;  
VT/VF,  tachycardie ventriculaire/fibrillation 
ventriculaire. 

Paul Khairy et al. Circulation. 2010; 122:868‐875 
 

Figure 9. Incidence cumulative d’arythmies supra‐
ventriculaires et ventriculaires. 
All arrhythmias : toutes les arythmies ; SVT, :tachycardie 
supra‐ventriculaire ; VT : tachycardie ventriculaire. 
En ordonnée, incidence cumulative ; en abscisse, le délai en 
années depuis la chirurgie de correction complète. 

Judith A.A.E. Cuypers et al. Circulation. 2014; 130:1944‐1953 
 

Figure 10. Isthmes anatomiques selon Kapel et al. 
Les 4 isthmes anatomiques, potentiels substrats de circuits de réentrées et de tachycardie ventriculaire, sont 
représentés par les traits bleus. Ils sont bordés par des structures inexcitables telles que les cicatrices 
chirurgicales, les anneaux valvulaires et les patchs. 
Isthme 1 : entre l’anneau tricuspide et le patch infundibulaire/cicatrice d’infundibulotomie 
Isthme 2 : entre l’infundibulotomie et la valve pulmonaire 
Isthme 3 : entre la valve pulmonaire et le patch de CIV (communication inter‐ventriculaire) 
Isthme 4 : entre le patch de CIV et l’anneau tricuspide 
TA : anneau tricuspide ; RVOT patch, patch infundibulaire ; RV incision : infundibulotomie ; pulmonary valve : 
valve pulmonaire ; VSD patch : patch de CIV. 
Gijsbert F.L. Kapel et al. Arrhythmogenic anatomical isthmuses identified by electroanatomical mapping are the substrate for 
ventricular tachycardia in repaired tetralogy of Fallot. Eur Heart J 2016 
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o La mort subite 

L’incidence  globale  de mort  subite  chez  les  adultes  avec  cardiopathie  congénitale  est 

assez basse (< 0.1% par an) (47). Chez les patients porteurs d’une TF réparée,  la mort 

subite secondaire à la tachycardie ventriculaire est la principale cause de mortalité, avec 

une incidence estimée à 0.2 % par an (48). Le taux d’événements n’est pas linéaire avec 

la  majorité  des  morts  subites  survenant  plusieurs  décennies  après  la  réparation 

complète (17).  

Beaucoup d’auteurs se sont consacrés à caractériser des facteurs prédictifs péjoratifs et 

à  stratifier  le  risque  de  mortalité  chez  ces  patients  (17,49).  Cependant,  les  cohortes 

concernées étaient de petite  taille, avec des patients opérées entre  les années 1950 et 

1970, alors que les techniques chirurgicales s’amélioraient très rapidement.  

L’équipe de Gatzoulis et al. a été une des premières à  identifier que la durée du QRS ≥ 

180  ms  était  un  facteur  prédictif  de  décès  dans  cette  population  (17).  Par  la  suite, 

d’autres  auteurs ont observé que  les patients  avec un antécédent de  shunt palliatif, d’ 

arythmies atriales, une hypertrophie VD ou une dysfonction ventriculaire présentaient 

un risque de mort subite (12,19). 

L’implantation d’un DAI est actuellement recommandée chez les patients TF opérés par 

les sociétés savantes (ESC/ACC/AHA) (23) dans les cas suivants :  

‐ mort subite récupérée sans cause aigue réversible (classe IB) ‐ TV soutenue avec échec 

d’une procédure d’ablation (classe IC)  

‐  syncope  chez  un  patient  présentant  une  dysfonction  ventriculaire  ou  une  syncope 

inexpliquée et chez qui aucune étiologie n’a pu être définie (classe IIaB). 

  

 

5) La dysfonction VG 

Récemment,  la  dysfonction  VG  a  été  décrite  comme  facteur  de  risque  de mort  subite 

chez  les patients TF  réparée  (50) et  la  survenue de TV a été associée à  la dysfonction 

diastolique du VG (15). La cyanose préopératoire et le défaut de protection myocardique 

sont des hypothèses avancées pour expliquer cette dysfonction.  

En  outre,  en  raison  de  l’interaction  inter‐ventriculaire,  la  dysfonction  VG  semble 

associée à la dilatation et à la dysfonction du VD. En effet les deux ventricules partageant 

des  fibres  myocardiques,  les  modifications  du  VD  peuvent  altérer  l’architecture  et  la 

fonction du VG (12,51). 
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En reconstruisant le VD des patients TF réparée en trois dimensions et en le comparant 

au  VD  d’une  population  normale,  l’équipe  de  Sheehan  et  al.  a  pu  montrer  que  ces 

patients présentaient une dilatation VD principalement  apicale pouvant  amener  à une 

déformation  apicale  VG,  altérer  l’orientation  des  fibres  myocardiques  et  donner  une 

rotation  apicale  VG  diminuée  (52).  La  diminution  de  la  rotation  apicale  VG  étant 

significativement associée à la dysfonction bi‐ventriculaire (53). 

 

6) L’asynchronisme inter‐ventriculaire 

L’asynchronisme  électromécanique  associé  à  une  contraction  inefficace,  à  une 

dysfonction régionale, à la dilatation VD et au bloc de branche droit est commun chez les 

patients  TF  réparée  et  contribue  à  la  dysfonction VD. Hui  et  al.  ont  en  effet  décrit  un 

asynchronisme mécanique VD reflété par l’activation septale précoce droite ainsi qu’une 

contraction retardée de  la paroi  libre VD avec un raccourcissement myocardique post‐

systolique  chez  les  patients  TF  réparée  avec  BBD  comparativement  à  une  population 

contrôle (Figure 11) (32). 

La  place  de  la  resynchronisation  ventriculaire  droite  ou  bi‐ventriculaire  semble 

prometteuse mais reste incertaine (54,55). 

Notre équipe a récemment montré à la fois sur un modèle animal de TF réparé et chez 

des  patients  opérés  d’une  TF  que  la  stimulation  VD  seule  améliorait  peu  le  délai 

d’activation  électrique  du  VD  et  le  débit  cardiaque  droit  du  fait  notamment  de  la 

persistance  d’un  asynchronisme  inter‐ventriculaire  tandis  que  la  stimulation  bi‐

ventriculaire  semblait  diminuer  significativement  l’asynchronisme  VD‐VG  en 

augmentant par ailleurs la dP/dT du VG (38,56).  

D’autres  études  sont  nécessaires  pour  comprendre  les  mécanismes  d’asynchronisme 

afin de cibler la population pouvant tirer un bénéfice de la resynchronisation. 
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Figure 11. Déformation longitudinale de la paroi VD par Strain 2D. 
A, TF réparée 
B, Contrôles 
Notez la contraction septale précoce (early stretch) traduisant la contraction protosystolique 
du septum basal droit lié à la dépolarisation par la branche gauche, le délai jusqu’au début de 
la contraction (time to onset shortening), l’allongement du temps de contraction ventriculaire 
(total shortening time), la diminution de l’amplitude de contraction effective (effective 
shortening) secondaire au temps de contraction post‐systolique (PSS time). 
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ACTIVATION ÉLECTRIQUE DU VENTRICULE DROIT 

 

I. Activation électrique du VD normal 
 

L’onde  d’activation  électrique  naît  dans  l’oreillette  droite  au  niveau  du  nœud  sinusal 

puis diffuse à travers les deux oreillettes pour atteindre le nœud auriculo‐ventriculaire. 

Elle subit un ralentissement à ce niveau puis parcourt le système His‐Purkinje. 

La branche droite du faisceau de His, qui descend le long de la face droite du septum, est 

longue et se termine près de la pointe du ventricule droit ; la branche gauche sur la face 

opposée est plus courte et se termine à la partie moyenne du septum ce qui explique que 

cette zone soit activée la première. En effet, l’activation ventriculaire débute à la partie 

moyenne de la  face gauche du septum inter‐ventriculaire. L’activation gagne ensuite  la 

profondeur du septum de gauche à droite et d’arrière en avant.  

L’activation endocardique des parois libres des ventricules est rapide grâce au réseau de 

Purkinje et  se  fait à  la vitesse moyenne d’environ 4 mètres/seconde,  si bien qu’elle  se 

termine avant la fin de l’activation septale. L’activation des parois libres des ventricules 

se  fait  de  l’endocarde  vers  l’épicarde.  Le  complexe  QRS  représente  l’inscription  sur 

l’électrocardiogramme du déroulement de la dépolarisation ventriculaire. Une onde R de 

grande  amplitude  dans  les  dérivations  précordiales  gauches  reflète  l’activation  de  la 

paroi  libre du ventricule gauche. L’activation de  la paroi  libre du ventricule droit n’est 

habituellement  pas  visualisée  en  raison  de  la  prépondérance  électrique  et 

anatomique  du ventricule gauche.  

L’activation  des  parois  libres  est  suivie  de  l’activation  basale  et  des  zones  les  plus 

postérieures des deux ventricules et du septum  inter‐ventriculaire  (Figure 1 et 2)  (1). 

L’activation de  l’infundibulum semble également précoce. En effet,  l’activation du VD a 

été  décrite  par  différentes  techniques  d’imagerie.  L’équipe  de  Jing  et  al.,  en  analysant 

l’activation électromécanique du VD de sujets sains en IRM, retrouvait que la contraction 

débutait au niveau de l’infundibulum du VD pour se poursuivre vers les régions basales 

et enfin le septum (2). De même, Auger et al. par une technique de cartographie en ciné‐

IRM 3D,  observaient  une  séquence de  contraction  au  sein  du VD  sain  débutant  par  la 

région basale, puis l’infundibulum, la partie médiane du VD et enfin l’apex (3). 
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Figure 1. Activation électrique du VD normal. 
1 : nœud sinusal au niveau de l’oreillette droite, début de 
l’influx électrique 
2 : nœud auriculo‐ventriculaire à partir duquel débute le 
réseau de His‐Purkinje (bleu). 
OD, oreillette droite ; VD, ventricule droit ; SIV ; septum 
inter‐ventriculaire ; VG, ventricule gauche ; AO, aorte ; AP, 
artère pulmonaire. 

Figure 2.  Régions anatomiques du ventricule droit en modélisation 3D. 
A, Vue postéro‐latérale droite montrant les segments inférieurs basal et médial (basal inferior, mid inferior) et 
latéraux basal et médial (basal lateral, mid lateral) 
B, Vue antérieure montrant l’infundibulum (outflow), les segments antérieurs basal et médial (basal anterior, 
medial anterior) et l’apex. 
C, Vue latérale gauche montrant le septum postérieur basal, médial et apical (basal posterior septum, mid 
posterior septum, apical septum) ainsi que le septum antérieur basal et médial (basal anterior septum, mid 
anterior septum). TV, valve tricuspide ; PV, valve pulmonaire. 

Atsumi et al.  J Am Soc Echocardiogr. 2016 :402‐411

 

A  B 
 

C 
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II. Activation électrique d’un patient sain avec BBD 
 
Le  bloc  de  branche  est  un  diagnostic  électrocardiographique,  il  se  produit  lorsque  le 

cheminement  de  l’onde  d’excitation  est  ralenti  (bloc  incomplet)  ou  interrompu  (bloc 

complet) dans les voies de conduction en dessous de la bifurcation du faisceau de His en 

branche droite et gauche. L’impact d’un bloc de branche a été étudié initialement sur des 

modèles animaux :  la section d’une des branches induit un allongement de la durée du 

QRS, un retard de la déflexion intrinsécoïde dans les dérivations recueillies en regard du 

ventricule homolatéral et de troubles secondaires de la repolarisation (4). 

Plusieurs  modifications  électriques  sont  induites  par  un  bloc  de  branche  droit.  Le 

ventricule  droit  est  activé  avec  retard,  la  durée  totale  du  processus  de  dépolarisation 

ventriculaire est prolongée,  ce qui explique l’allongement de la durée du QRS. Un BBD 

complet  sera défini par une durée de QRS ≥ 120 ms alors qu’elle  sera  comprise entre 

100  et  120 ms  pour  un  BBD  incomplet.  La  branche  droite  du  faisceau  de  His  est  un 

cordon très long qui n’émet aucune branche de division avant d’avoir atteint l’endocarde 

du ventricule droit à la hauteur du muscle papillaire antérieur, près du septum. Les BBD 

auront un aspect similaire sur l’ECG quelque soit le niveau de l’interruption. 

 

Dans le cas d’un BBD, l’activation de la musculature ventriculaire commence au niveau 

de  la  face septale gauche et  se poursuit de gauche à droite en avant et en bas. La  face 

droite  du  septum  est  activée  avec  retard,  il  existe  donc  un  retard  physiologique 

d’activation du ventricule droit.  

Lorsque le BBD est complet, la conduction électrique étant totalement interrompue dans 

la  branche droite,  l’activation du ventricule  gauche  se  fait  normalement  et  l’activation 

septale initiale n’est pas modifiée tandis que celle du ventricule droit est retardée. 

La  face  gauche du  septum  inter‐ventriculaire  est  donc  activée  la première,  à  sa partie 

médiane et haute, puis le septum s’active normalement de gauche à droite et l’activation 

de la cavité gauche suit immédiatement l’activation septale en se faisant de l’endocarde 

vers  l’épicarde.  Le  temps  de  traversée  du  septum  par  voie  musculaire  est  souvent 

prolongé et l’activation du ventricule droit se fait alors par conduction musculaire lente 

de proche en proche et contribue à l’élargissement du QRS (5). 
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III. Techniques de cartographie 
 

L’électrocardiogramme  de  surface  12  dérivations  est  un  paramètre  utile  reflétant 

l’activation ventriculaire dans sa globalité mais il reste limité pour analyser l’activation 

électrique du VD et du VG de manière dissociée et segmentaire. Dans cette optique, les 

techniques    de  cartographie,  épicardique  ou  endocardique,  invasives  ou  non  sont  des 

outils plus performants dans l’analyse précise de l’activation électrique ventriculaire. 

Nous détaillerons ci‐après 2 techniques de cartographie, dont le système CARTO 3 que 

nous avons utilisé dans notre étude. 

 

1) La cartographie électro‐anatomique par le système CARTO®3 

Le système de cartographie électro‐anatomique (CEA) fait appel à un enregistrement de 

l’activation  électrique  endocavitaire  «  point  par  point  »  couplé  à  la  possibilité  de 

localiser  chaque  point  dans  les  3  plans  de  l’espace.  Ce  système  intègre  3  fonctions 

principales:  la  caractérisation  des  électrogrammes  endocavitaires  (délai  d’activation, 

voltage) en fonction de la position anatomique du cathéter, la localisation de ce dernier 

dans  la  cavité  étudiée  sans  fluoroscopie  et  l’intégration  de  ces  informations  sur  une 

reconstruction tridimensionnelle de la (des) cavité(s) cardiaque étudiée(s). 

Dans  le  système  CARTO®  3  (Biosense Webster,  Diamond  Bar,  Californie),  le  cathéter 

(émetteur/récepteur)  de  CEA  recueille  un  signal  électrique  qui  va  être  transformé  en 

information  3D  par  un  champ  électromagnétique  de  faible  amplitude  (5  à  50μT) 

constitué  de  3  aimants  situés  sous  le  patient  grâce  à  un  algorithme  de  triangulation 

(détermination  de  la  localisation  et  de  l'orientation  précise  du  signal  dans  l’espace 

électromagnétique). Les informations sur la géométrie et l'activité électrique sont ainsi 

recueillies en déplaçant le cathéter à différents sites dans la cavité cardiaque (Figure 3). 

Le  système  informatique  reconstruit  en  temps  réel  la  géométrie  cardiaque.  Le  codage 

couleur  dépend  des  temps  d’activation  électrique  locaux  par  rapport  à  un 

électrogramme de référence (6,7). 

Les  électrogrammes  unipolaire  et  bipolaire  sont  recueillis  à  chacun  des  points 

endocardiques  et  archivés  par  le  système  avec  leurs  coordonnées  spatiales  exactes. 

Ainsi,  les  différentes  données  (géométrie,  activation,  voltage)  sont  acquises  dans  le 

même temps. 
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Ce système permet d’obtenir plusieurs informations au niveau du ventricule droit (VD): 

‐  les  caractéristiques  de  l’électrogramme  endocavitaire  (délai  d’activation, 

séquence d’activation, Figure 4) 

‐  l’analyse  des  cicatrices  par  détection  des  zones  de  fibrose  (carte  de  voltage, 

Figure 5) 

‐ le volume et la surface du VD. 

Ces  systèmes  offrent  l’avantage  de  mieux  appréhender  anatomiquement  le  substrat 

arythmogène avant l’ablation tout en diminuant la durée de fluoroscopie. Cependant, la 

précision  de  ces  cartographies  est  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  (en  général  200)  répartis  de manière homogène 

dans la zone ou cavité étudiée, ceci en ayant un bon contact entre le cathéter et la paroi.  

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure  3.  Les  3  hémisphères  représentent  les  3  champs magnétiques  générés 
par les électro‐aimants situés sous le patient.  
L'extrémité́  du  cathéter  contient  un  élément  détecté  par  ces  champs 
magnétiques  permettant,  après  triangulation  informatique,  d'obtenir  la 
localisation précise et l'orientation du cathéter dans le cœur.  
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Figure 4 . Exemple d’une carte d’activation d’un ventricule droit de TF réparée.  
Pour chaque point étudié au sein du VD, un électrogramme endocavitaire est recueilli. Le délai entre la 
partie positive  la plus voltée de cet électrogramme et un éléctrogramme de référence recueilli par un 
cathéter immobile permet de reconstruire point par point l’activation électrique du VD. Le code couleur 
utilisé sur la carte tridimensionnelle (rouge et violet pour les parois activées respectivement en premier  
et en dernier) permet de visualiser la séquence d’activation avec l’ordre des différentes parois activées. 
La durée d’activation du VD correspond au délai entre le 1er et le dernier point activé sur cette carte. 

 

Figure 5. Exemple d’une carte de voltage d’un ventricule droit de TF réparée. Système CARTO3. 
Les zones de bas voltage (0,50mV‐1,50mV représentées en rouge, flèche blanche) sont des zones de 
fibrose,  correspondant  aux  cicatrices  et  patchs  chirurgicaux  au  niveau  de  la  communication  inter‐
ventriculaire et de l’infundibulum. 
RVOT, infundibulum ; VSD, communication inter‐ventriculaire ; Scar, cicatrice 
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2) La cartographie épicardique non invasive : le système Cardio‐Insight® 

 

La  méthode  consiste  à  réaliser  une  cartographie  par  enregistrement  d’un  ECG  haute 

résolution  couplé  à  un  examen  tomodensitométrique  (TDM).  Les  électrodes  de  l'ECG 

standard sont ici remplacées par une veste contenant 256 électrodes, placée autour du 

thorax des patients et connectée à un système de cartographie à canaux multiples. Les 

enregistrements sont effectués pendant quelques secondes s’il s’agit d'étudier l’activité 

électrique  basale  ou  plusieurs  minutes  s’il  faut  saisir  un  phénomène  électrique 

intermittent  ou  effectuer  des  manœuvres  provocatives  d’arythmie  ou  des  tests 

pharmacologiques.  

Les  électrodes  disposées  sur  le  thorax  seront  ensuite  spatialement  localisées 

(emplacement  et  distance)  par  rapport  aux  structures  atriales  et  ventriculaires  de 

l’individu  au  cours  d’un  scanner  cardiaque. L’analyse  de  ces  données  consiste  à 

transformer par une équation inverse les potentiels recueillis sur le thorax du patient en 

potentiels  épicardiques.  À  partir  de  ces  potentiels  sont  ensuite  calculés  les  temps 

d’activation  et  de  repolarisation.  Le  résultat  apparaît  sous  la  forme  de  carte  en  trois 

dimensions. Le système offre la possibilité de choisir de multiples paramètres comme le 

voltage des potentiels, la séquence d'activation ou la séquence de repolarisation (Figure 

6).  

Ce système a  fait  l’objet de multiples études chez  l’animal, au cours desquelles  il a été 

comparé à une mesure invasive et simultanée des potentiels épicardiques, permettant sa 

validation. Par la suite, la technologie du Cardio‐Insight®
 
a été appliquée chez l’homme 

dans  le  cadre  de  travaux  permettant  une  comparaison  à  la  cartographie  invasive 

chirurgicale ou endocavitaire (localisation d’une TV focale ou de voies accessoires)(8,9). 

D’autres études ont montré  la  capacité de cette  technologie à évaluer  l’asynchronisme 

électrique (10) ou à déterminer  le siège proximal ou distal d’un bloc de branche droit 

(11). 

Si  l’innocuité  de  ce  système  et  la  possibilité  qu’il  offre  d’étudier  de  multiples 

phénomènes électrophysiologiques  le rendent attrayant,  il  faut rappeler que  le Cardio‐

Insight® reste  en  cours  d’évaluation  et  n’a  pas  pour  le moment  d’application  clinique 

quotidienne.  Il  comporte  également  certaines  limites  comme  celle  de  ne  pas  pouvoir 

étudier le septum inter‐ventriculaire. 
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Figure 6. La cartographie épicardique non invasive : le Cardio‐Insight® 
Sont représentées ici les différentes étapes d’une procédure de CardioInsight : 
(a) enregistrement ECG par une veste d’électrodes et réalisation du scanner, 
(b) coupes scannographiques montrant les contours cardiaques en rouge ainsi 
que la position des électrodes, (c) reconstruction de la géométrie thoracique, 
(d) électrogrammes obtenus lors de l’enregistrement initial, (e) représentation 
spatiale des potentiels de surface, (f) analyse informatique, (g) résultat sous 
forme de carte d’activation, de carte de voltage ou de potentiel épicardique  
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IV. Activation électrique d’un patient avec TF 
 

1) L’ECG de surface 12 dérivations 

L’ECG  est  un  outil  simple  et  reproductible  utilisé  pour  le  suivi  des  patients  avec  TF 

réparée. Il a permis de stratifier le risque d’événements rythmiques futurs et d’orienter 

les  thérapeutiques.  Plusieurs  marqueurs  électrocardiographiques  ont  été 

particulièrement étudiés pour leur valeur prédictive du devenir de ces patients : 

 

‐ La durée du QRS : 

Comme  nous  l’avons  décrit  précédemment,  la majorité  des  patients  présente  un  BBD 

après  une  cure  complète  de  TF, matérialisé  par  l’allongement  de  la  durée  du QRS.  Ce 

paramètre  est  largement  utilisé  depuis  la  publication de Gatzoulis  et  al.  (12)  en 1995 

suggérant une association forte entre un QRS ≥ 180 ms et un mauvais pronostic. Si cette 

association  a  été  confirmée  dans  d’autres  travaux  (13,14,15),  il  semblerait  que 

l’amélioration  des  techniques  chirurgicales  et  l’âge  plus  précoce  lors  de  la  réparation 

complète compromette la valeur pronostique de ce facteur, ou du moins déplace le seuil 

de 180 ms vers des valeurs plus basses (16). 

De plus,  la morphologie du QRS ne permet pas d’indiquer où se situe  l’interruption du 

faisceau  de  conduction  et  le  BBD  chez  les  patients  TF  réparée  n’est  pas  uniforme  ni 

statique. On observe un allongement de cette durée d’activation dans le temps pour un 

même  patient  suggérant  une  modification  des  propriétés  électrophysiologiques  du 

myocarde ventriculaire. La dilatation du ventricule droit consécutive à la présence d’une 

fuite pulmonaire pourrait également expliquer ce phénomène. 

Enfin,  certains  auteurs,  en  se  basant  sur  une  étude  échographique  ont  suggéré  que 

l’allongement du QRS chez les patients TF réparée serait principalement lié à la présence 

d’anomalies morphologiques et  fonctionnelles de  l’infundibulum, région de conduction 

hétérogène créant un substrat arythmogène (17). 

 

‐ Les QRS fragmentés: 

La fragmentation des QRS (QRSf) avec BBD est définie par la présence de > 2 encoches 

(notches)  sur  l’onde  R  ou  S  situées  dans  deux  dérivations  continues  au  sein  des 

territoires antérieur, inférieur ou latéral) (Figure 7) (18). Il a été montré que la présence 

de  QRSf  reflétait  une  hétérogénéité  de  dépolarisation  au  sein  du  myocarde  liée 

notamment  à  la  fibrose  myocardique  et  était  associée  à  la  survenue  d’arythmies 
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ventriculaires (18). Récemment, deux études rétrospectives ont évalué la pertinence de 

ce  paramètre  chez  les  patients  TF  réparée  en  analysant  le  rehaussement  tardif  par 

gadolinium sur IRM cardiaque. Une association étroite était observée entre les QRSf et la 

dysfonction VD,  la  fibrose myocardique  et  les  anévrismes de  l’infundibulum.  Les QRSf 

dans les dérivations antérieures étaient corrélés positivement à la dysfonction VD et les 

QRSf  des  dérivations  inférieures  étaient  prédictifs  de  la  présence  d’anévrismes 

infundibulaires et associés au risque de mort subite (19,20,21). 

 

 

 

 

 

 

 

2) La cartographie électro‐anatomique CARTO®3 

Certaines  équipes  ont  étudié  l’activation  électrique  du  VD  par  cartographie  électro‐

anatomique sur de petites cohortes de patients avec TF réparée. La méthode utilisée par 

l’équipe  de  Nanthakumar  et  al.  était  un  système  d’enregistrement  simultané  des 

électrogrammes  endocavitaires  par  un  ballon  multi‐électrodes  associé  à  un 

enregistrement de surface par un éventail d’électrodes épicardiques disposées au niveau 

du VD et du VG. Ils observaient une augmentation du temps d’activation VD non corrélée 

à  la  durée  du  QRS  et  concernant  la  séquence  d’activation,  l’infundibulum  était  la 

dernière paroi à s’activer électriquement. Ils constataient également un allongement du 

délai  d’activation  du  VG  au  niveau  de  zones  de  bas  voltage  suggérant  un  remodelage 

myocardique  sous‐jacent  (22).  La  technique  de  cartographie  électrique  employée  par 

l’équipe de Plymen et al.  était différente,  ils  réalisaient en complément de  la  chirurgie 

cardiaque indiquée chez leurs patients, un enregistrement épicardique direct sur le VD 

en disposant des électrodes  sur 9  régions pré‐déterminées.  Ils  constataient  également 

un  allongement  de  l’activation  électrique  du  VD,  mais  la  région  la  plus  sujette  aux 

Figure 7. Exemples de QRS fragmentés avec BBD. 
Notez la présence de > 2 encoches (notches) sur l’onde R ou S situées dans 
deux dérivations continues (V2, V3). 
 



  39 

retards d’activation électrique était la paroi libre du VD. L’infundibulum présentait aussi 

un  retard  d’activation  électrique  mais  les  résultats  étaient  très  variables  selon  les 

patients,  dépendants  de  l’anatomie  et  du  type  de  réparation  chirurgicale  antérieure. 

Leurs  résultats  électrophysiologiques  n’étaient  pas  corrélés  à  la  dilatation  du VD,  à  la 

régurgitation pulmonaire ni à la FEVG (23). 

Ces  2  études  retrouvaient  une  augmentation  significative  du  temps  d’activation 

électrique du VD. 

La  technique  de  cartographie  par  CARTO  3  a  également  été  utilisée  pour  identifier  le 

substrat  à  l’origine  des  arythmies  ventriculaires  dans  cette  population.    Le  substrat 

dominant  des  tachycardies  ventriculaires  soutenues  a  été  défini  comme  des  isthmes 

anatomiques  de  conduction  lente,  circuits  de  réentrées  bordés  par  les  cicatrices 

chirurgicales et  les patchs  (24). Dans une étude bi‐centrique  récente avec  cette même 

équipe,  nous  avons  montré  que  les  vitesses  de  conduction  (notamment  lorsqu’elles 

étaient  basses)  au  sein  de  ces  isthmes  étaient  déterminantes  dans  la  survenue 

d’arythmies ventriculaires (25). 

 

3) La cartographie épicardique non invasive Cardio‐Insight®  

L’activation  électrique  chez  les  patients  TF  réparée  avec  BBD  a  été  étudiée  par  le 

système de cartographie non invasive. Notre équipe a montré par cette technique qu’il 

existait  un  allongement  du  temps  d’activation  électrique  VD  de  ces  patients  et  que  la 

séquence d’activation électrique du VD et sa sévérité étaient variables selon les patients. 

Certains  présentaient  un  bloc  de  conduction  au  niveau  septal  et  l’ensemble  de 

l’activation électrique de la cavité VD était diminuée, tandis que d’autres présentaient un 

délai d’activation limité à l’infundibulum avec une activation du VD normale (Figure 8) 

(11). Derrière un aspect de BBD similaire sur l’ECG, il existait des délais et séquences de 

conduction  sous‐jacent  différents  entre  les  patients.  La  limite  majeure  de  cette 

technique était de ne pas explorer le septum inter‐ventriculaire. 
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Figure 8. Cartographie épicardique non invasive chez des patients TF réparée. 
Les zones rouges sont activées précocement, et les zones bleues tardivement. La cartographie 
montre un aspect de BBD proximal avec un délai d’activation allongé dans l’ensemble du VD et la 
présence d’une ligne septale de bloc. 
RV, VD ; LV, VG ; LAD, coronaire inter‐ventriculaire antérieure 
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PROBLÉMATIQUE 

 

Bien  que  la  population  des  patients  opérés  d’une  tétralogie  de  Fallot  augmente,  ces 

patients ne peuvent être considérés comme guéris. La prise en charge des complications 

tardives  associées  à  leur  cardiopathie  ou  consécutives  à  la  réparation  chirurgicale 

constitue un défi majeur pour les cardiologues et pédiatres spécialisés en cardiopathies 

congénitales. 

De  nombreuses  complications,  parmi  celles  que  nous  avons  détaillées  en  préambule, 

présentent  un  dénominateur  commun :  l’activation  électrique  anormale  du  ventricule 

droit caractérisée sur l’ECG par la présence d’un bloc de branche droit. En effet, qu’il soit 

une cause ou une conséquence, cet élément ressort dans  la plupart des études comme 

facteur  prédisposant,  prédictif  ou  pronostic  de  la  dysfonction  et  des  arythmies 

ventriculaires notamment. 

La  compréhension  des  mécanismes  d’activation  du  VD  de  ces  patients  ainsi  que  des 

phénomènes  anatomiques  et  physiologiques  qui  s’y  associent  constitue  un  axe  de 

recherche prioritaire dans le domaine des cardiopathies congénitales. 

Dans  ce  contexte,  l’objectif  de  notre  étude  était  d’analyser,  par  le  biais  d’une 

cartographie  électro‐anatomique endocavitaire,  les mécanismes d’activation électrique 

du  VD  de  patients  opérés  d’une  TF  afin  de  tenter  d’apporter  des  réponses  à  cette 

problématique.  

 

L’étude  est  rédigée  sous  forme  d’article  original  prêt  à  être  soumis  à  une  revue 

scientifique.  

 

   



  44 

 

 

 

 

ÉTUDE 
   



  45 

INTRODUCTION 

 

La Tétralogie de Fallot (TF) est la cardiopathie congénitale cyanogène la plus fréquente 

touchant 3 à 5% des nouveaux nés avec cardiopathie congénitale (1). Grâce aux progrès 

de  la  prise  en  charge  péri‐opératoire  de  ces  enfants,  la  prévalence  d’adultes  porteurs 

d’une TF réparée augmente et  la survie cumulée à 40 ans post‐opératoire atteint 86% 

(2,3).  Cependant,  ces  patients  ne  sont  pas  guéris  et  leur  évolution  à  long  terme  est 

marquée  de  complications  hémodynamiques  (remodelage  et  dysfonction  ventriculaire 

droite  puis  gauche)  et  rythmiques  (troubles  conductifs  inter‐ventriculaires,  arythmies 

atriales, ventriculaires, morts subites) (3,4,5,6,7). Plusieurs auteurs ont caractérisé des 

facteurs prédictifs péjoratifs et stratifié le risque de mortalité de cette population (8,9). 

La  majorité  des  patients  présente  un  bloc  de  branche  droit  (BBD)  après  une  cure 

complète de TF, et ce BBD, matérialisé entre autres par la durée du QRS, a été identifié 

comme  un  facteur  prédictif  de  décès  et  d’arythmies  (10).  De  plus,  il  conduit  à  une 

contraction myocardique anormale et à un asynchronisme électromécanique participant 

au remodelage défavorable et à la dysfonction du ventricule droit (VD) (11,12). La place 

de la resynchronisation bi‐ventriculaire semble prometteuse dans ce contexte bien que 

les  résultats  à  long  terme  restent  à  démontrer  (13,14,15).  L’origine  de  ce  BBD  est 

plurifactorielle,  plusieurs  travaux  suggèrent  qu’il  serait  principalement  lié  aux  lésions 

chirurgicales avec différents niveaux de bloc, de proximal près du faisceau de His à distal 

au  niveau  des  fibres  de  Purkinje,  d’autres,  le  rattachent  à  des  anomalies  de 

l’infundibulum et enfin certains évoquent  le remodelage global du VD et  l’impact de  la 

fibrose  qui  s’y  associe  (4,16,17).  On  sait  par  ailleurs  qu’un même  aspect  de    BBD  sur 

l’ECG  ne  reflétera  pas  le même mécanisme  de  dépolarisation  du  VD  et  désormais  les 

auteurs  se  focalisent  sur  l’analyse  régionale  de  la  dépolarisation  et  de  la  contractilité 

ventriculaire droite ainsi qu’aux conséquences induites par ces anomalies (18,19,20). 

La  compréhension  des  mécanismes  d’activation  du  VD  de  ces  patients  ainsi  que  des 

phénomènes anatomiques et physiologiques qui s’y associent reste un élément crucial. 

Dans  ce  contexte,  les  objectifs  de  notre  étude  étaient  1)  de  caractériser  l’activation 

électrique du VD des patients opérés de TF par la réalisation d’une cartographie électro‐

anatomique  endocavitaire,  2)  d’étudier  les  caractéristiques  anatomiques  et/ou 

hémodynamiques qui s’y associent et 3) d’appréhender son impact sur le devenir à long 

terme de ces patients. 
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MÉTHODES 

 
Protocole de l’étude 

Il  s’agit  d’une  étude  prospective  monocentrique  observationnelle.  Tous  les  patients 

porteurs  d’une  TF  réparée  et  hospitalisés  entre  Février  2010  et  Avril  2016  dans  le 

service  de  Cardiologie  pédiatrique  et  congénitale  du  CHU  de  Bordeaux  pour  le  bilan 

préopératoire  de  remplacement  valvulaire  pulmonaire  (RVP)  ou  pour  ablation 

endocavitaire par radiofréquence d’une arythmie ont été inclus prospectivement. 

Chaque  patient  inclus  bénéficiait  d’un  protocole  standardisé  avec  un  bilan  clinique 

complet,  un  électrocardiogramme  (ECG)  12  dérivations  (25mm/s,  1mV/cm),  une 

échocardiographie  trans‐thoracique  (ETT)  et  une  imagerie  par  résonance magnétique 

(IRM) cardiaque haute  résolution avec analyse de  la  fibrose myocardique ainsi qu’une 

exploration  électrophysiologique  (EEP)  endocavitaire  avec  cartographie  électro‐

anatomique du VD et stimulation ventriculaire programmée. L’EEP était éventuellement 

suivie  d’une  ablation  par  radiofréquence  d’arythmies  supra‐ventriculaires  ou 

ventriculaires  (extrasystoles  ventriculaires,  tachycardie  ventriculaire  (TV)  soutenue  et 

non  soutenue).  L’indication de RVP était décidée en  réunion médico‐chirurgicale pour 

une  valvulopathie  pulmonaire  symptomatique  ou  ayant  un  retentissement 

hémodynamique significatif en accord avec les recommandations actuelles (21). 

Le protocole d’étude était  conforme aux  recommandations d’éthique de  la déclaration 

d’Helsinki de 1975. Un consentement écrit était signé par tous les patients inclus. 

 

Données cliniques et électrocardiographiques 

Pour  chaque  patient  inclus,  nous  avons  analysé  de  manière  rétrospective  les 

caractéristiques  démographiques,  l’anamnèse  rythmique  et  les  antécédents 

chirurgicaux :  le  shunt  palliatif  initial  et  l’âge  lors  de  sa  réalisation,  l’âge  lors  de  la 

correction  complète  de  la  TF  et  l’abord  chirurgical  employé  (ventriculotomie  ou  voie 

atrio‐pulmonaire),  la  présence  d’un  patch  trans‐annulaire  et  les  chirurgies  ultérieures 

réalisées.  

Sur  l’ECG  standard 12 dérivations,  la  fréquence  cardiaque,  l’intervalle  PR,  la  durée du 

QRS  (QRSd),  la  présence  d’un  bloc  de  branche,  la  durée  du  QT  corrigé  en ms  étaient 

mesurés. La fragmentation des QRS (QRSf) avec BBD était définie par la présence de > 2 

encoches (notches) sur l’onde R ou S situées dans deux dérivations continues.  
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Le  territoire  (antérieur,  inférieur  ou  latéral)  concerné  par  la  fragmentation  était 

également noté (22). Les ECG des patients stimulés étaient exclus de l’analyse. 

 

IRM cardiaque haute résolution 

L’acquisition des  images  IRM était  standardisée  et  effectuée  par  un  expert  utilisant  la 

technique  de  « phased‐array »  sur  le  système  1.5  T  (Sonata,  Siemens,  Erlangen, 

Allemagne).  Les  images étaient  synchronisées  à  l’électrocardiogramme. Les  incidences 

en double obliquité et quatre cavités étaient acquises pour obtenir une coupe petit axe 

de  référence.  Les  séquences  cinétiques  SSFP  (steady‐state  free  precession)  englobant 

tout  le VD, synchronisées à  l’ECG et en apnée, étaient acquises en coupe petit axe sans 

espacement  entre  les  coupes  (séquence TrueFISP,  épaisseur de  coupe :  7mm, TE :1.53 

ms, TR : 33.6 ms selon l’intervalle R‐R, matrice :256x256 mm, champ de vision 38 cm). 

Les flux artériels pulmonaires et aortiques étaient acquis par cartographie de flux grâce 

aux  séquences  en  écho  de  gradient  (TR :  27  ms,  TE ;  3.2  ms,  réglage  angle :  30°, 

épaisseur des coupes : 5mm, matrice : 256x240 mm) pendant une respiration  libre. Le 

plan  d’acquisition  était  placé  perpendiculairement  au  flux mesuré,  au milieu  du  tronc 

artériel  pulmonaire  pour  l’artère  pulmonaire  et  juste  au  dessus  du  niveau  des  sinus 

coronaires  pour  l’aorte  ascendante.  Les  données  de  flux  (30  acquisitions  par  cycle 

cardiaque)  étaient  enregistrées  en  utilisant  une  synchronisation  cardiaque 

rétrospective.  Après  injection  de  gadolinium,  les  séquences  en  rehaussement  tardif 

étaient  acquises  pour  explorer  la  présence  de  fibrose  intra‐myocardique.  Les 

appareillages (pacemakers ou défibrillateurs) et la claustrophobie contre‐indiquaient la 

réalisation de l’examen. 

Les  analyses  IRM  de  quantification  et  de  fonction  ventriculaire  et  de  flux  étaient 

réalisées  sur  la  station  post‐traitement  (Leonardo,  Siemens)  grâce  au  logiciel  Syngo 

Argus Siemens, par un expert unique du service de radiologie du CHU de Bordeaux selon 

une méthode standardisée. La fraction de régurgitation pulmonaire était calculée grâce à 

la  fonction d’analyse de  flux comme un ratio entre  le volume du  flux  rétrograde et du 

flux antérograde exprimé en pourcentage.  Les flux artériels étaient calculés à partir des 

images en contraste de phase en utilisant un algorithme semi‐automatique de détection 

des parois des vaisseaux  (Argus,  Siemens Medical  Systems) et  corrigés manuellement. 

Tous  les  volumes  et  flux  étaient  indexés  à  la  surface  corporelle  et  exprimés  en 

ml/bpm/m2  (23).  Une  dilatation  VD  était  définie  selon  Haddad  et  al.  par  un  volume 

télédiastolique VD≥105ml/m2 (24). 
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Exploration électrophysiologique et cartographie électro‐anatomique  

Les patients étaient conscients et sédatés par Midazolam (0.05mg/kg) sous surveillance 

continue par un ECG 12 dérivations. Un cathéter d’ablation de 7F (Navi‐Star, Biosense 

Webster)  était  inséré  par  voie  veineuse  fémorale  jusqu’au  VD  et  enregistrait  durant 

toute la procédure des électrogrammes unipolaire et bipolaire (filtrés de 30 à 400 Hz). 

L’enregistrement de l’activation électrique endocavitaire de l’ensemble des parois du VD 

se  faisait  «  point  par  point  »  en déplaçant  l’extrémité du  cathéter  au  sein de  la  cavité 

ventriculaire et était couplé à la localisation de chaque point dans les 3 plans de l’espace 

grâce  au  système  CARTO®3  (Biosense  Webster,  Diamond  Bar,  Californie),  par 

transformation  du  signal  électrique  en  information  3D  grâce  à  un  champ 

électromagnétique de faible amplitude (5 à 50 μT) constitué de 3 aimants situés sous le 

patient.  Ce  système  permettait  ensuite  une  reconstruction  informatique 

tridimensionnelle de la cavité étudiée. 

L’amplitude  des  électrogrammes  recueillis  sur  l’ensemble  de  l’endocarde  du  VD 

permettait  de  construire  des  cartes  de  voltage  permettant  d’appréhender  le  substrat 

arythmogène.  Les  seuils  de  voltage  permettant  de  discriminer  la  fibrose  des  zones 

saines  étaient  de  0.50  et  1.50 mV  (25,26).  Les  sites  de  bas  voltage  étaient  stimulés  à 

10mA  pour  une  durée  d’impulsion  de  10ms.  Les  isthmes  de  conduction  lente  étaient 

définis  comme des  zones  étroites  situées  entre 2  zones de bas  voltage  (<0.5mV et/ou 

avec seuil de stimulation >10mA) (27). Les cartes de voltage permettaient également de 

calculer la surface (en cm2) et le volume du VD (ml)  ainsi que la surface des cicatrices 

(en cm2). 

Nous avons ensuite construit des cartes d’activation sur lesquelles nous avons analysé : 

‐  le délai d’activation électrique du VD (délai en ms entre le QRS de surface servant de 

référence et le 1er électrogramme endocardique activé dans le VD) 

‐  la  durée  d’activation  du  VD  ou  DAVD  (temps  en  ms  entre  le  1er  et  le  dernier 

électrogramme  endocardique  activé  dans  le  VD).  Nous  avons  exclu  pour  ce  calcul  les 

zones de bas voltage qui présentaient des électrogrammes  fragmentés sur  lesquels  les 

mesures n’étaient pas reproductibles. 

‐  la  durée  totale  d’activation  du  VD  ou  DATVD    qui  correspond  à  la  somme  des  2 

variables précédentes (délai d’activation VD + DAVD) 

‐  la séquence d’activation électrique du VD définie par l’ordre d’activation des 4 parois 

suivantes: le septum, l’apex, la paroi antérieure libre et l’infundibulum. 
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Après la cartographie du VD, une stimulation ventriculaire programmée était réalisée à 

partir de l’apex et de l’infundibulum du VD (3 extra‐stimuli, 2 cycles de 600 ms et 400 

ms)  pour  induire  une  TV.  Si  une  TV  monomorphe  était  induite,  une  ablation  par 

radiofréquence  des  isthmes  critiques  était  réalisée.  Le  succès  de  l’ablation  était  défini 

comme l’absence d’inductibilité d’une nouvelle TV. 

 

Devenir des patients 

Le recueil des données a été fait en mai 2016 à partir d’une base de donnée informatique 

et par analyse des dossiers complets disponibles aux archives du CHU de Bordeaux. La 

date et les données cliniques de la dernière visite ont été retenues. 

 

Analyses statistiques 

Les  variables  continues  étaient  exprimées  en  médiane  et  quartiles  tandis  que  les 

variables  qualitatives  étaient  exprimées  en nombre  et  pourcentage.  Les  comparaisons 

entre  les  variables  quantitatives  des  différents  sous‐groupes  étaient  réalisées  avec  le 

test  t  de  Student    lorsque  n  ≥  20  et  le  test  de  Mann‐Whithney  si  n  <  20.    Pour  les 

variables nominales, un test de Chi2 était utilisé si n ≥ 5 dans tous les groupes et un test 

de Fisher exact si au moins 1 groupe était n < 5. 

Un test de régression linéaire était utilisé pour les analyses de corrélation. 

Une probabilité p < 0.05 était considérée significative. 
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RÉSULTATS 

 
Entre Février 2010 et Avril 2016, 61 patients porteurs d’une TF opérée ont été  inclus 

(âge  médian    36  ans  [25‐48]  ;  hommes  73.8%),  dont  40  patients  pour  le  bilan 

préopératoire de RVP et 21 patients pour ablation endocavitaire de trouble du rythme. 

Dix patients entrés pour RVP (16.4%) avaient également une  indication d’ablation par 

radiofréquence. L’indication de RVP était une  régurgitation pulmonaire avec dilatation 

significative  du  VD  (volume  télédiastolique  indexé  ≥  150ml/m2  en  IRM)  chez  39 

patients (97.5%) et une sténose pulmonaire serrée chez 1 patient (2.5%). L’ablation par 

radiofréquence  était  indiquée  dans  23.8%  (n=5)  des  cas  pour  une  tachycardie  supra‐

ventriculaire,  dans  61.9%  (n=13)  des  cas  pour  des  extrasystoles  ventriculaires,  dans 

14.3% (n=3) des cas pour une tachycardie ventriculaire (TV) et dans 9.5% (n=2) des cas 

pour une TV non soutenue. Deux patients présentaient des extrasystoles ventriculaires 

associées à une TV non soutenue. 

 

Antécédents chirurgicaux 

Concernant  l’histoire  chirurgicale  de  la  TF,  36.1%  (n=22)  des  patients  avaient  eu  un 

shunt palliatif dans l’enfance à l’âge médian de 6 mois [2.3‐33]. Les patients avaient eu 

une correction complète de la TF à l’âge médian de 3 ans [2‐6.3]. Lors de l’inclusion, le 

délai médian depuis la correction complète était de 25.5 ans [18‐37.3].  

Le compte rendu chirurgical détaillé était disponible chez 55 patients (91%). 

Parmi  ces  patients,  l’abord  chirurgical  utilisé  était  une  ventriculotomie  droite  dans 

90.9% des cas (n =50) et la voie atrio‐pulmonaire dans 9.1% (n=5) des cas. Lorsqu’une 

ventriculotomie  était  réalisée  et  son  sens  précisé,  celle‐ci  était  verticale  dans  65.2% 

(n=15) et horizontale dans 34.8% (n=8). Douze patients (19.7%) avaient bénéficié d’une 

chirurgie  ultérieure  à  la  correction  complète.  Les  caractéristiques  démographiques  et 

chirurgicales des patients sont détaillées dans le Tableau 1. 
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Tableau 1. Caractéristiques démographiques et chirurgicales 

 

 
 

 

 

Le  tableau 2 compare  les caractéristiques des patients en  fonction de  l’indication avec 

laquelle  ils ont été  inclus dans  l’étude  (i.  e.  bilan préopératoire avant RVP ou ablation 

endocavitaire d’une arythmie). On note ainsi que les patients inclus pour un RVP étaient 

plus jeunes, avaient eu une correction complète de TF plus précoce et avaient un VD plus 

dilaté à  l’IRM. Les patients  inclus pour ablation avaient bénéficié de plus de chirurgies 

antérieures et présentaient un VG plus dilaté sur l’IRM. Les 2 groupes étaient par ailleurs 

comparables pour les autres critères étudiés. 

 
 

 
 

 
 

TF, tétralogie de Fallot. Médiane (quartiles) ou nombre (pourcentage). 
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Tableau 2. Comparaison des patients en fonction de l’indication d’inclusion 

 

 

 

Caractéristiques rythmiques et électrocardiographiques 

Sur le plan clinique, 39.3% (n=24) des patients avaient des symptômes potentiellement 

liés  à  une  arythmie ;  31.1%  (n=19)  se  plaignaient  de  palpitations,  8.2%  (n=5)  avaient 

présenté  une  syncope  ou  lipothymie.  Un  défibrillateur  automatique  (DAI)  avait  été 

implanté chez 3 patients, l’un pour une syncope sur TV soutenue et les deux autres pour 

une TV non soutenue. Ces patients étaient électro‐entraînés et leur ECG, ainsi que celui 

de    3  autres  patients  porteurs  d’un  stimulateur  cardiaque  n’ont  pas  été  analysés.  La 

proportion de patients symptomatiques et présentant une arythmie diagnostiquée était 

plus importante dans le groupe Ablation par rapport au groupe RVP. 

Au  total,  nous  avons  donc  analysé  56  ECG  12  dérivations.  Un  bloc  de  branche  droit 

complet était présent dans 91.1% (n=51) des cas. La durée médiane du QRS était de 159 

ms [140‐171], 17.8% (n=10) des patients présentaient un QRS ≥ 180 ms, 46.4% (n=26) 

des  patients  présentaient  un  QRS  ≥  160 ms..  Seize  patients  (29.6%)  avaient  des  QRS 

fragmentés (QRSf). Parmi eux, 13 (76.5%) avaient une fragmentation dans le territoire 

antérieur,  1  (5.9%)  avait  une  fragmentation  dans  le  territoire  latéral  et  2  (12.5%) 

avaient  une  fragmentation  dans  le  territoire  inférieur.  La  durée  du  QRS  était 

significativement plus importante dans le groupe avec QRS fragmentés, respectivement 

164 ms [159‐180] pour  les patients avec QRSf versus 152.5 ms [129.5‐168.2] pour  les 

patients sans QRSf (p=0.01). 

 
 

RVP, remplacement valvulaire pulmonaire. Médiane (quartiles) ou nombre (pourcentage). 
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Table 3. Données rythmiques et électrocardiographiques 

 

 

 

 
IRM cardiaque haute résolution 

Sur les 61 patients inclus, 55 ont bénéficié d’une IRM cardiaque haute résolution. Chez 6 

patients,  l’examen  n’avait  pas  pu  être  réalisé  du  fait  de  la  présence  d’un  stimulateur 

cardiaque/DAI ou d’une claustrophobie.  

Une  régurgitation  pulmonaire  était  observée  chez  80%  (n=44)  des  patients  avec  une 

fraction de régurgitation médiane de 40 % [30‐50]. Une dilatation ventriculaire droite 

était  observée  chez  45  patients  (81.8%).  Les  volumes  télédiastolique  (VTD)  et 

télésystolique  (VTS)  ventriculaires  droits  indexés  médians  étaient  augmentés 

respectivement  à  143 ml/m2  [124.2‐172.8]  et  82 ml/m2  [61‐101].  Les  patients  inclus 

pour  un  RVP  avaient  un  VTDVD  et  un  VTSVD  significativement  plus  élevés  que  ceux 

inclus  pour  ablation  de  trouble  du  rythme.  Ces  derniers  présentaient  un  VTDVG 

significativement plus grand que ceux inclus pour RVP. 

La fraction d’éjection (FE) médiane du VD était à 43% [37.1‐48.3] et diminuée (< 45%) 

chez  30  patients  (54.5%).  La  FEVG  médiane  était  mesurée  à  58%  [51.5‐63],  65.5% 

(n=36) des patients avaient une FEVG ≥ 55%.  

L’analyse quantitative de la fibrose myocardique par IRM avait pu être réalisée chez 39 

patients  (70.9%).  La  qualité  des  mesures  effectuées  chez  les  autres  patients  ne 

permettait pas une analyse précise. 

DAI, défibrillateur automatique implantable; TV, tachycardie ventriculaire ; ECG, électrocardiogramme; BBD, bloc 
de branche droit. Médiane (quartiles) et nombre (pourcentage). 
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Au sein des 39 patients analysés, la surface de cicatrice médiane présente sur la totalité 

du VD était de 18.2 cm2 [14‐24.6]. Lorsque l’on segmentait cette surface cicatricielle en 

fonction  des  cicatrices  chirurgicales,  on  retrouvait  une  surface  médiane  de  cicatrice 

septale  (patch  de  CIV)  de  6.5  cm2  [5.1‐8.7]  et  une  surface  médiane  de  cicatrice 

infundibulaire de 10.1 cm2 [7.2‐14.3].   

Chez  les patients ayant bénéficié d’un abord chirurgical atrio‐pulmonaire: 1 présentait 

une surface de cicatrice au niveau de l’infundibulum mesurée à 3.3cm2, chez les 4 autres 

patients,  l’analyse  de  la  fibrose  sur  IRM  n’avait  pas  pu  être  réalisée  (examen  de 

mauvaise qualité). 

Les données IRM des patients sont résumées dans les Tableaux 4 et 5. 

 
 
Tableau 4. Caractéristiques hémodynamiques et anatomiques des patients en IRM 

 

 

 
 

    

     Tableau 5. Fonction ventriculaire droite et gauche des patients en IRM 

 

VTDVD, volume télédiastolique ventriculaire droit; VTSVD, volume télésystolique ventriculaire droit; VTDVG, volume 
télédiastolique  ventriculaire  gauche;  VTSVG,  volume  télésystolique  ventriculaire  gauche;  FEVD,  fraction  d’éjection 
ventriculaire  droite;  FEVG,  fraction  d’éjection  ventriculaire  gauche ;  CIV,  communication  inter‐ventriculaire ;  VD, 
ventricule droit. Médiane (quartiles) et nombre (pourcentage). 

 

FEVD,  fraction  d’éjection  ventriculaire  droite;  FEVG,  fraction  d’éjection 
ventriculaire gauche. 
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La  présence  et  l’étendue  de  la  fibrose  ont  été  évaluées  en  fonction  des  données 

chirurgicales,  rythmiques  et  hémodynamiques  des  patients  (Tableau  6).  Nous 

retrouvions comme résultat notable que  la surface de la fibrose infundibulaire et totale 

était  significativement  associée  à  un  antécédent  de  shunt  palliatif  (respectivement 

p=0.021 et p=0.029). Lorsque les patients avaient un QRS ≥ 180 ms, la surface totale de 

fibrose VD avait  tendance à être augmentée sans différence significative. Par contre,  la 

surface  de  fibrose  septale  était  significativement  augmentée  lorsque  les  patients 

présentaient  un  QRS  ≥  160  ms.  Concernant  les  autres  paramètres  rythmiques  et 

hémodynamiques, la surface de fibrose VD n’était pas significativement différente entre 

les différents sous groupes. La présence de fibrose infundibulaire analysée par IRM est 

illustrée sur la figure 1. 

 

 

 

 

 
 

 
 

 
 

Figure 1. Exemple d’une analyse de fibrose par IRM chez un patient admis pour 
RVP. La fibrose infundibulaire apparaît en rouge sur l’analyse. 
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Tableau 6. Analyse de la fibrose VD en IRM en fonction des caractéristiques chirurgicales, 
rythmiques et hémodynamiques des patients. 

 

 

 

 

 

RVP,  remplacement  valvulaire  pulmonaire ;  QRSf,  QRS  fragmentés ;  VTDVD,  volume 
télédiastolique  ventriculaire  droit;  FEVD,  fraction  d’éjection  ventriculaire  droite;  FEVG, 
fraction d’éjection ventriculaire gauche. Médiane (quartiles) et nombre (pourcentage). 
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Cartographie électro‐anatomique endocavitaire 

 
1) Donnés quantitatives 

Le nombre médian de points  cartographiés  au  sein du VD était  de 209  [188‐308] par 

patient. Le délai d’activation VD médian, défini comme le délai entre le QRS de surface 

de  référence  et  le  1er  point  activé  dans  le  VD  était  mesuré  à  20 ms  [7‐34].  La  durée 

d’activation  électrique  VD  (DAVD),  définie  comme  le  temps  entre  le  1er  et  le  dernier 

point activé dans le VD, était allongée avec une durée médiane de 135 ms  [120‐156]. La 

durée  d’activation  totale  VD  (DATVD),  définie  comme  la  somme des  deux  précédents, 

avait une durée médiane de 146 ms  [133‐176] (Tableau 7).  

Lorsque l’on comparait ces données quantitatives en fonction des données chirurgicales, 

hémodynamiques de ces patients, nous retrouvions que les patients ayant eu un shunt 

palliatif,  ou  un  patch  trans‐annulaire,  ne  présentaient  pas  d’allongement 

significativement  différent  du  délai  d’activation,  de  la  DAVD  et  de  la  DATVD 

comparativement aux patients qui n’en avaient pas bénéficié (Tableau 8).  

En  revanche,  lorsque  les  patients  avaient  eu  une  correction  complète  par  voie  atrio‐

pulmonaire le délai d’activation VD était significativement allongé  (p=0.038). 

Si les patients présentaient un QRS ≥ 180 ms, le délai d’activation, la DAVD et la DATVD 

étaient  significativement  allongés  (p=0.0013,  p=0.047,  p=0.01).  De même  si  des  QRSf 

étaient  présents,  le  délai  d’activation  VD  et  la  DATVD  étaient  significativement  plus 

longs,  respectivement  35 ms   [13‐38]  versus  17.5 ms   [4.5‐29.3]  (p=0.036)  et  167 ms  

[145‐192] versus 145 ms  [129‐174.3] (p=0.025).  

Lorsque l’on séparait les patients en deux groupes : QRS ≥ 160 ms et QRS < 160 ms, on 

pouvait observer que la DAVD et la DATVD étaient significativement allongées pour les 

patients avec un QRS ≥ 160 ms (p=0.029, p=0.005).  

Sur le plan hémodynamique, les patients avec un VTDVD ≥ 150 ml/m2 présentaient une 

DAVD augmentée comparativement aux patients sans dilatation ventriculaire droite. 
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Tableau 7. Cartographie électro‐anatomique endocavitaire 

 
 

 

 
   Tableau 8. Analyse des données d’activation VD en fonction des  
   caractéristiques chirurgicales, rythmiques et hémodynamiques. 

 

VD, ventricule droit; DAVD, temps activation électrique VD; DATVD, temps d’activation total VD; CIV, 
communication inter‐ventriculaire. Médiane (quartiles) et nombre (pourcentage). 

DAVD, délai activation VD; VD, ventricule droit; DATVD, durée activation 
totale VD; QRSf, QRS fragmentés ; VTDVD, volume télédiastolique VD ; FEVD, 
fraction d’éjection VD ; FEVG, fraction d’éjection VG. Médiane (quartiles). 
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2) Séquence d’activation du ventricule droit 

La  séquence  d’activation  retrouvée  chez  la  majorité  des  patients  était  la  suivante : 

émergence  de  l’influx  au  niveau  du  septum  inter‐ventriculaire  (78.7%),  puis 

propagation de l’influx au niveau de l’apex (2ème paroi activée dans 68.3% des cas), suivi 

de  l’infundibulum  (67.8%)  et  enfin  la  paroi  libre  (77.6%)  (Tableau  7,  Figure  2). 

L’infundibulum  était  la  dernière  paroi  activée  chez  18.6%  des  patients.  Lorsque  l’on 

comparait les patients en fonction de la dernière paroi activée, ceux dont l’infundibulum 

s’activait  en  dernier  avaient  une  DAVD  significativement  plus  longue  164  ms  [145‐

180.5] vs 131 ms   [113.8‐151] (p<0.001), une surface de fibrose infundibulaire en IRM 

plus  grande  17.7  vs  6.1  cm2  (p<0.001).  En  revanche  le  type  d’abord  chirurgical,  la 

largeur du QRS de surface, la présence de QRSf ou la volumétrie ventriculaire droite en 

IRM n’étaient pas significativement différents en fonction de la séquence d’activation. 

 

 
 

 

 

Lorsqu’on  superposait  les  cartes  d’activation  de  voltage  d’un même  patient,  on  notait 

que les cicatrices chirurgicales impactaient la transmission de l’activation électrique de 

2 manières (cf. Figure 3) : 

‐  L’influx  naissant  au  niveau  septal  subissait  un  bloc  de  conduction  au  niveau  de  la 

portion  basale  du  septum  inter‐ventriculaire  dans  une  zone  qui  correspondait  sur  les 

cartes de voltages au patch de CIV 

‐ L’influx se propageant sur la paroi antérieure du VD semblait contourner les cicatrices 

de ventriculotomies et ou patchs infundibulaires/trans‐annulaires. 

Figure  2.  Séquence  d’activation.  La  1ère  paroi  activée  était 
principalement le septum, suivi par l’apex, l’infundibulum et enfin 
la paroi libre du VD. RVOT, infundibulum; VD, ventricule droit. 
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Figure 3. Exemple d’une cartographie électro‐anatomique du VD d’un patient de 30 ans admis pour bilan 
avant remplacement valvulaire pulmonaire. Vues antérieure ( A et B) et postérieure (C et D) du ventricule 
droit. 
A, D, cartes d’activation du VD :  l’activation électrique émerge au niveau de la portion moyenne du septum inter‐
ventriculaire (en rouge), se poursuivant par l’apex et l’infundibulum avant de se terminer par la paroi libre du VD.  
B, C, cartes de voltage du VD : On note le présence de zones de bas voltage (rouge) correspondant aux cicatrices 
chirurgicales au niveau des patchs de CIV et infundibulaire . 
Lorsqu’on  analyse  l’activation  en  fonction  des  zones  cicatricielles,  on  note  que  l’influx  naissant  au  niveau  septal 
subit un bloc de conduction au niveau de la portion basale du septum inter‐ventriculaire (* sur le panel D) dans une 
zone qui correspond au patch de CIV sur la carte de voltage correspondante (C). Par ailleurs, l’influx se propageant 
sur  la  paroi  antérieure  du  VD  (A)  semble  contourner  le  patch  infundibulaire  visible  sur  la  carte  de  voltage 
correspondante (B). 
RVOT,  infundibulum ;  PA,  artère  pulmonaire ;  IVS,  septum  inter‐ventriculaire ;  VSD,  communication  inter‐
ventriculaire ; TA, anneau tricuspide ; RV free wall, paroi libre ventriculaire droite. 
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3) Stimulation ventriculaire droite programmée 

Lors  de  l’EEP,  10  patients  (16.4%)  ont  présenté  une  TV  inductible.  L’ablation  par 

radiofréquence  a  été  effectuée  chez  23  patients  (37.7%),  dont  12  dans  le  groupe 

Ablation et 11 dans le groupe RVP. 

 

 
4) Corrélations  entre  la  durée  d’activation  ventriculaire  droite  et  les  autres 

paramètres 

L’allongement de la durée d’activation VD était corrélée à l’augmentation de la durée du 

QRS  sur  l’ECG  (r=0.44,  p<0.001)  (Figure  4),  ainsi  que  faiblement  à  la  dilatation 

ventriculaire droite (r=0.35, p=0.01). Plus la chirurgie de réparation complète avait été 

tardive, plus le DAVD était allongé (r=0.33, p=0.01). Concernant le groupe Ablation, cette 

dernière  corrélation  était  particulièrement  significative  (r=0.59,  p=0.005).  Les  autres 

paramètres  tels  que  les  fonctions  ventriculaires  et  la  surface  de  fibrose  n’étaient  pas 

corrélées à l’allongement du DAVD. 
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Figure 4. Corrélation entre la durée du QRS et la durée 
d’activation VD. 
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 Devenir des patients 

Après un suivi médian de 3 ans [1‐4], 1 seul patient était décédé (1.7%) de cause non 

cardiaque et 1 a été perdu de vue. Six patients ont nécessité par la suite un appareillage 

par DAI, parmi eux, 3 patients avaient été  initialement  inclus pour ablation d’arythmie 

(extrasystoles ventriculaires n=1, TV soutenue n=1 et syncope n=1) et 3 pour RVP (dont 

2  avaient  également  une  indication  d’ablation  (TV  soutenue  n=1  et  TVns  n=1).  Une 

récidive d’arythmie ventriculaire (TV soutenue et TVns) a été observée chez 3 patients 

lors du suivi, et 15 patients ont présenté par la suite des extrasystoles ventriculaires. 
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DISCUSSION 

Dans le cadre de cette étude,   nous avons analysé par cartographie électro‐anatomique 

endocavitaire  les  caractéristiques  électrophysiologiques  et  notamment  l’activation 

électrique du ventricule droit de patients ayant une TF réparée. Nous avons montré qu’il 

existait  une  séquence  d’activation  type  chez  la  majorité  des  patients  et  que  la  durée 

d’activation  électrique  du  ventricule  droit  était  allongée  chez  tous  les  patients  du  fait 

notamment de facteurs anatomiques et hémodynamiques. 

 

Séquence d’activation 

La  séquence  d’activation  retrouvée  chez  la  majorité  des  patients  consistait  en  une 

émergence de l’influx au niveau du septum inter‐ventriculaire suivie d’une propagation 

de  l’influx  au niveau de  l’apex puis  de  l’infundibulum pour  finir  au niveau de  la  paroi 

libre du VD.  

Ces  résultats  sont  en  accord  avec ceux  présentés  par  l’étude  récente  de  Plymen  et  al. 

constatant au sein de la même population, un retard d’activation de la paroi libre du VD 

en comparaison avec l’infundibulum (28). Bordachar et al., Vogel et al. et Motonaga et al. 

observaient également une séquence d’activation modifiée avec la paroi  libre du VD se 

dépolarisant en dernier (14,15,19). 

Cependant,  d’autres  travaux    suggèrent  que  les  modifications  électriques  du  VD 

proviendraient  de  l’infundibulum.  Sur  la  cohorte  présentée  par  Nanthakumar  et  al. 

analysant  le  VD  de  15  patients  par  cartographie  endocavitaire,  dans  73%  des  cas 

l’infundibulum  se  dépolarisait  en  dernier.  Mais  les  auteurs  relevaient  une  variabilité 

entre les résultats non négligeable concernant la dernière paroi activée chez les patients 

(17). De même, une précédente étude analysant le délai électromécanique segmentaire 

VD par imagerie multimodale retrouvait que l’allongement de la durée du QRS présenté 

par  leurs 67 patients reflétait principalement une anomalie de l’infundibulum. Le délai 

d’activation électromécanique de l’infundibulum était plus fortement corrélé à la durée 

du  QRS  que  celui  de  la  paroi  libre  (16).  Les  différents  niveaux  de  bloc  au  sein  de  la 

branche droite décrits de longue date pourraient expliquer ces variations concernant la 

séquence d’activation du VD (18). 

 

L’autre  principale  séquence  d’activation  retrouvée  était  globalement  similaire mais  se 

terminait au niveau de l’infundibulum chez 19% des patients. Par ailleurs, ce groupe de 

patients présentait une DAVD  et une surface de fibrose IRM au niveau de l’infundibulum 
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significativement augmentée par rapport aux patients dont  l’activation se  terminait au 

sein de la paroi  libre, 164 ms [145‐180.5] vs 131 ms [113.8‐151], p<0.001 et 17.7 cm2 

[10.8‐18]  vs  6.1  cm2  [3.8‐10.2],  p<0.001.  Ces  résultats  rejoignent  d’autres  analyses 

effectuées récemment par notre équipe grâce à la technique de cartographie épicardique 

non invasive montrant une plus longue durée d’activation électrique observée à la base 

du  VD,  près  de  l’infundibulum  (29).  Pourtant,  au  sein  de  notre  cohorte,  lorsque 

l’infundibulum se dépolarisait en dernier, cela n’était pas associé à une infundibulotomie 

ou  à  la  présence  d’un  patch  trans‐annulaire.  Il  est  possible  que  la  répartition  de  nos 

effectifs  (90.9%  avaient  eu  une  infundibulotomie,  36.4%  avaient  eu  un  patch  trans‐

annulaire) ne nous ait pas permis de mettre en évidence une différence significative. 

 

L’activation électrique est prolongée sur l’ensemble du VD 

Les patients de notre cohorte présentaient une durée d’activation électrique VD allongée 

avec une durée médiane de 135 ms [120‐156]. Quelques études ont analysé  le VD par 

cartographie électro‐anatomique sur de petites cohortes et retrouvaient également une 

augmentation de la durée d’activation électrique VD (17,28). Cet allongement diffus de 

la  conduction  au  sein  de  la  paroi  ventriculaire  droite  semble  traduire  une maladie  de 

l’ensemble du ventricule et semblait résulter à la fois de l’histoire chirurgicale mais aussi 

de l’état hémodynamique. 

 

Impact des cicatrices chirurgicales 

Les antécédents chirurgicaux contribuent à l’évolution péjorative de ces patients par les 

lésions  myocardiques  créées  et  les  patchs  mis  en  place,  qui  sont  des  tissus  non 

conductifs. De récents travaux confirment que la présence d’un shunt palliatif reste un 

facteur  pronostique  péjoratif  (3,4).  Il  a  été  montré  que  les  complications  rythmiques 

présentées  par  les  patients  ayant  une  TF  réparée  étaient  la  conséquence  des  isthmes 

anatomiques  de  conduction  lente  décrits  par  Zeppenfeld  et  al.,  circuits  de  ré‐entrées 

bordés par des structures non excitables telles que les cicatrices chirurgicales, les patchs 

et anneaux valvulaires (27,30). 

Ces  séquelles  chirurgicales  influent  également  sur  l’activation  ventriculaire  droite 

puisque les différents niveaux de blocs de la branche droite décrits par Horowitz et al. 

(10) étaient la conséquence d’une infundibulotomie ou d’une fermeture de CIV. Grâce à 

la  cartographie  endocavitaire  nous  avons  pu  confirmer  ces  résultats,  puisqu’en 

superposant  les  cartes  d’activation  et  de  voltage  d’un même  patient,  nous  avons  noté 
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que les cicatrices chirurgicales impactaient la transmission de l’activation électrique au 

sein du VD, par la survenue notamment d’un bloc de conduction survenant en regard du 

patch de CIV. Dans notre  série,  la mise en place d’un patch  trans‐annulaire n’était pas 

associée  à  une  augmentation  de  la  DAVD  (8).  En  revanche,  et  de manière  étonnante, 

lorsque l’abord chirurgical était atrio‐pulmonaire, le délai d’activation électrique du VD 

était  significativement  plus  court  que  par  ventriculotomie.  Nous  n’avons  pas 

d’hypothèse permettant d’expliquer ce résultat. 

 

Impact de la dilatation du VD 

L’IRM cardiaque a émergé comme un outil essentiel dans la surveillance des patients TF 

réparée,  apportant  des  données  quantitatives  et  des  informations  pronostiques  (12). 

Chez  ces  patients,  la  dilatation  ventriculaire  droite,  conséquence  d’une  régurgitation 

pulmonaire  chronique  liée  à  la  réparation  chirurgicale,  est  fréquente  et  associée  à  un 

pronostic péjoratif avec la survenue de complications telles que l’insuffisance cardiaque, 

les  arythmies  ou  le  décès  (7,9,31).  Au  sein  de  notre  cohorte,  le  DAVD  était  corrélé 

positivement mais faiblement (r=0.35) à la dilatation ventriculaire droite et uniquement 

concernant  le VTDVD  (p=0.01). On notait  en  revanche de manière  intéressante que  le 

DAVD  était  significativement  plus  allongé  chez  les  patients  ayant  un  VTDVD  ≥  150 

ml/m2  en  IRM.  La  DAVD  refléterait  les  modifications  des  propriétés 

électrophysiologiques  du  VD  par  l’effet  combiné  de  la  dilatation  progressive  VD 

secondaire à  la  fuite pulmonaire et du remodelage myocardique global. En effet, notre 

équipe a montré récemment sur un modèle animal porcin de tétralogie de Fallot réparée 

que  cette  valvulopathie  pulmonaire  chronique  entraînait  un  remodelage 

électrophysiologique  du  VD  à  l’étage  cellulaire  avec  notamment  un  allongement  de  la 

durée du potentiel d’action (Dubes et al. Heart 2016. In press). 

Concernant la fibrose ventriculaire droite, elle n’était pas corrélée à la durée d’activation 

du VD, mais elle impactait la séquence d’activation ventriculaire comme nous l’avons vu 

précédemment. 

 

Quelles informations peut‐on tirer de l’ECG de surface ? 

La durée du QRS sur l’ECG reflète la dépolarisation ventriculaire. Depuis  la publication 

de Gatzoulis et al. (11) en 1995 suggérant une association forte entre une durée de QRS 

≥  180  ms  et  un  mauvais  pronostic  chez  les  patients  TF  réparée,  l’analyse  de  ce 

paramètre  est  apparu  comme  un  outil  simple,  fiable  et  reproductible  pour  surveiller 
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l’évolution  de  ces  patients.  Si  cette  association  a  été  confirmée  dans  d’autres  travaux 

(4,6,9)  il  semble  que  l’amélioration  des  techniques  chirurgicales  et  l’âge  plus  précoce 

lors de la réparation complète compromette la valeur pronostique de ce facteur, ou du 

moins déplace le seuil de 180 ms vers des valeurs plus basses (32). Dans notre cohorte, 

la majorité des patients présentaient un BBD sur  l’ECG avec une durée de QRS médian 

mesurée à 159 ms [140‐171],  résultat similaire à de précédentes études (33). Le délai 

d’activation VD était également allongé à 20 ms [7‐34] reflétant un blocage plutôt distal 

de la branche droite. 

Comme attendu, l’augmentation de la durée du QRS était corrélée à l’allongement de la 

DAVD,  ceci  apparaissait  de  manière  significative  pour  une  largeur  du  QRS  ≥  160ms 

(p=0.029).  Toutefois,  la  corrélation  entre  DAVD  et  durée  du  QRS  est  loin  d’être 

excellente,  montrant  que  d’autres  paramètres  comme  notamment  l’activation  du  VG 

entrent en  ligne de compte dans  l’élargissement du QRS de surface. Ceci a notamment 

été  montré  par  Nanthakumar  et  al.  qui  retrouvaient  un  allongement  significatif  de 

l’activation du VG  sur des  cartographies  épicardiques  chirurgicales de patients opérés 

d’une TF (17). 

Sur  l’ECG de surface,  le QRS ne permet pas d’identifier  le  type de BBD présenté par  le 

patient. Notre équipe avait déjà montré par cartographie épicardique qu’un même QRS 

sur  l’ECG  pouvait  refléter  un  BBD  par  lésion  proximale  du  faisceau  de  His  droit 

(réparation de  la  CIV)  entraînant  une  activation  électrique  ralentie  globale  du VD par 

activation du VD via le faisceau de His gauche et le septum inter‐ventriculaire, mais aussi 

un  BBD  terminal  (ventriculotomie,  résection  myocardique)  entraînant  un 

ralentissement de l’activation électrique localisé à l’infundibulum (29). 

En plus de  l’analyse de  la durée du QRS,  la présence de QRS  fragmentés (QRSf) est un 

élément  supplémentaire  dans  la  stratification  du  risque  chez  les  patients  TF  réparée 

(34).  Il  a  été  montré  que  la  présence  de  QRSf  reflétait  une  hétérogénéité  de 

dépolarisation  au  sein  du myocarde  liée  notamment  à  la  fibrose myocardique  et  était 

associée à  la survenue d’arythmies ventriculaires  (22). La présence de QRSf au niveau 

des dérivations inférieures a été associée au risque de mort subite (35).  

Récemment, deux études rétrospectives ont évalué la pertinence de ce paramètre chez 

les  patients  TF  réparée  en  analysant  le  rehaussement  tardif  par  gadolinium  sur  IRM 

cardiaque. Une association étroite était observée entre les QRSf et la dysfonction VD, la 

fibrose myocardique et les anévrismes de l’infundibulum. Les QRSf dans les dérivations 

antérieures étaient corrélés positivement à la dysfonction VD et les QRSf des dérivations 
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inférieures étaient prédictifs de la présence d’anévrismes infundibulaires (36,37). Dans 

notre  cohorte,  29.6%  des  patients  présentaient  des  QRSf,  majoritairement  dans  le 

territoire antérieur du VD, et  leur présence était associée à un allongement significatif 

du QRS de surface. Toutefois ce paramètre n’était corrélé ni à la DAVD ni à la surface de 

fibrose présente sur le VD en IRM. Enfin, le délai d’activation VD était significativement 

plus  long  chez  les  patients  avec  QRSf,  35  ms  [13‐38]  versus  17.5  ms  [4.5‐29.3] 

(p=0.049),  suggérant  la présence d’un bloc plus distal de  la branche droite.  Il est ainsi 

possible  que  l’association  entre  les  QRSf  et  la  dysfonction  VD  constatée  par  d’autres 

auteurs  soit    liée  à  l’allongement  du  délai  d’activation  VD  et  donc  à  l’asynchronisme 

inter‐ventriculaire engendré. 

 

Implications cliniques 

Dans  toutes  les  études  échocardiographiques  conduites  chez  cette  population  de 

patients  TF  réparée,  l’asynchronisme  électrique  était  invariablement  associé  à  un 

asynchronisme  mécanique  (14,16,19).  Pour  évaluer  l’impact  réel  des  anomalies  que 

nous  avons  observées  sur  l’activation  ventriculaire  droite,  une  étude  du  couplage 

électromécanique  serait  intéressante. De nouvelles  techniques  comme  l’ultrafast  echo, 

permettent  déjà  d’appréhender  ces  éléments  et  leur  application  à  notre  population 

d’étude pourrait s’avérer fructueuse (38). 

L’étape ultérieure  est  le  traitement de  ce  trouble  conductif  inter  et  intra‐ventriculaire 

par les techniques de resynchronisation cardiaque. Ces dernières sont prometteuses et 

ont  montré  une  bonne  efficacité  sur  les  paramètres  hémodynamiques  des  patients 

opérés  d’une  tétralogie  de  Fallot,  même  si  l’on  manque  de  données  robustes  sur  les 

résultats  à  moyen  et  long  terme  (14,29).  Notre  étude  montre  que  la  séquence 

d’activation  du  VD  n’est  pas  la  même  pour  tous  les  patients,  notamment  pour  19% 

d’entre  eux,  chez  qui  elle  se  termine  au  niveau  de  l’infundibulum  au  sein  de  zones 

cicatricielles et fibrosantes. On pourrait imaginer que ce groupe de patients serait moins 

répondeur à la resynchronisation que ceux chez qui l’activation se termine au sein de la 

paroi libre. Cela reste spéculatif mais cette évaluation de l’activation ventriculaire droite 

pourrait s’avérer utile pour sélectionner les meilleurs candidats à une resynchronisation 

bi‐ventriculaire  (39).  D’autres  études  comportant  une  réévaluation  de  l’activation 

ventriculaire  droite  après  resynchronisation  seront  utiles  pour  préciser  ces 

informations et dégager des critères de sélection des patients. L’impact conjugué de  la 
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revalvulation pulmonaire, dont on sait qu’elle entraîne une normalisation des volumes 

ventriculaires droits, sur l’activation du VD sera également à réévaluer. 

 

 

LIMITES 

L’une des principales limites de notre étude est de ne pas avoir pu inclure l’analyse des 

potentiels  d’activation  ventriculaire  tardive  dans  l’analyse  globale  de  l’activation 

ventriculaire. En effet, ces potentiels de faible amplitude existent, notamment au niveau 

de  l’infundibulum, et  traduisent  la  fibrose myocardique. Mais  leur caractère  fragmenté 

et  prolongé  rend  impossible  leur  intégration  dans  une  carte  d’activation  puisqu’il  est 

impossible  de  savoir  quelle  partie  du  potentiel  recueilli    doit  être  prise  en  compte 

(Figure 5).  

L’autre  limite est de ne pas avoir exploré  l’activation du ventricule gauche de manière 

simultanée, afin d’avoir une vision globale de l’activation bi‐ventriculaire. Toutefois, cela 

aurait nécessité un abord vasculaire artériel et un allongement de la procédure avec des 

risques  surajoutés pour  le patient qui n’étaient pas  justifiables dans  le  cadre de notre 

protocole.  

 

 

   Figure 5. Electrogrammes endocavitaires normaux et fragmentés de faible 
amplitude.  
A, C ; électrogrammes endocavitaires normaux, le pic du QRS servant de point de 
référence est facile à isoler (point jaune); 
B, D ; électrogrammes endocavitaires de bas potentiel, fragmentés, le pic du QRS 
pour l’intégration dans une carte d’activation est impossible à définir. 

Gijsbert F.L. Kapel et al. Eur Heart J 2016 
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CONCLUSION 

L’activation ventriculaire droite est prolongée chez les patients opérés d’une tétralogie 

de  Fallot.  La  majorité  des  patients  présente  une  séquence  d’activation  privilégiée  se 

terminant au niveau de  la paroi  libre du VD. Les cicatrices chirurgicales ont un  impact 

sur la séquence d’activation ventriculaire droite, de même que la présence de fibrose au 

niveau  infundibulaire.  Les patients présentant un volume  télédiastolique du VD ≥ 150 

ml/m2  ont  une  durée  d’activation  significativement  augmentée  traduisant  les  liens 

étroits  entre  les  caractéristiques  électrophysiologiques  et  hémodynamiques.  La  durée 

du QRS de surface est peu corrélée à la durée d’activation ventriculaire droite de même 

que  la  présence  de  QRS  fragmentés.  Ces  résultats  pourraient  aider  à  la  sélection  de 

patients potentiellement répondeurs aux traitements par resynchronisation cardiaque. 
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RÉSUMÉ 

 
Activation électrique du ventricule droit chez les patients porteurs d’une 

tétralogie de Fallot réparée 
 

 
Introduction Les patients opérés d’une  tétralogie de Fallot  (TF) présentent  fréquemment une 
dysfonction ventriculaire droite et un bloc de branche droit (BBD), matérialisé par l’allongement 
de  la  durée  du  QRS.  Ce  dernier  a  été  identifié  comme  un  facteur  prédictif  de  décès  et 
d’arythmies. Il a été suggéré que l’augmentation du QRS refléterait principalement une anomalie 
de  l’infundibulum  plutôt  que  du  ventricule  droit  (VD)  mais  les  mécanismes  d’activation 
électrique du VD de ces patients restent mal connus. Notre objectif était d’analyser  l’activation 
électrique  du  VD  des  patients  opérés  d’une  TF  par  cartographie  électro‐anatomique 
endocavitaire  et  les  caractéristiques  anatomiques  et  hémodynamiques  s’y  associant  afin 
d’appréhender son impact sur le devenir de ces patients. 
 

Méthodes  61  patients  (36  ans  [25‐48],  QRS  médian  159  ms  [140‐171])  hospitalisés  pour 
remplacement  valvulaire  pulmonaire  ou  ablation  endocavitaire  d’une  arythmie  ont  bénéficié 
d’un ECG 12 dérivations, d’une IRM cardiaque avec analyse de la fibrose myocardique et d’une 
cartographie  endocavitaire  de  l’activation  électrique  du  VD  (CARTO®3,  Biosense Webster).  Le 
délai  d’activation  électrique  VD,  délai  en  ms  entre  le  QRS  de  surface  de  référence  et  le  1er 
électrogramme endocardique activé dans le VD ; la durée d’activation électrique du VD (DAVD), 
durée  entre  le  1er  et  le  dernier  électrogramme  activé  dans  le  VD et  la  séquence  d’activation 
électrique du VD étaient analysés. 
 

Résultats  La  DAVD  était  allongée  chez  tous  les  patients  avec  une  durée médiane  de  135 ms 
[120‐156]. Le délai d’activation médian était de 20 ms  [7‐34]  traduisant  l’absence d’activation 
du  VD  par  le  réseau  de  Purkinje  mais  par  le  ventricule  gauche.  La  majorité  des  patients 
présentait  la  même  séquence  d’activation,  débutant  au  niveau  du  septum  (78.7%),  se 
poursuivant par l’apex (68.3%), l’infundibulum (67.8%) pour se terminer au niveau de la paroi 
antérieure libre du VD (77.6%). Les zones de cicatrices et patchs impactaient la transmission en 
modifiant  la  propagation  de  l’influx  électrique.  Lorsque  la  dernière  paroi  à  s’activer  était 
l’infundibulum  (18.6%),  la  DAVD  était  significativement  plus  longue  164  ms  [120‐156]  et  la 
surface de fibrose infundibulaire plus grande 17.7 cm2 [10.8‐18]. Les patients avec un VTDVD ≥ 
150  ml/m2  avaient  une  DAVD  significativement  augmentée  traduisant  le  lien  entre  les 
caractéristiques hémodynamiques et  électrophysiologiques. La durée du QRS de  surface et  les 
QRS fragmentés étaient peu corrélés à la DAVD. 
 
Conclusion  L’activation  électrique  ventriculaire  droite  est  prolongée  chez  les  patients  opérés 
d’une  TF  traduisant  une  atteinte  ventriculaire  droite  globale.  Elle  résulte  de  l’état 
hémodynamique et semble mal reflétée par l’ECG de surface. La majorité des patients présente 
une  séquence  d’activation  se  terminant  au  niveau  de  la  paroi  libre  du  VD  Ces  résultats 
pourraient  aider  à  la  sélection  de  patients  potentiellement  répondeurs  à  la  resynchronisation 
cardiaque. 
 
 
 
Mots‐clés : tétralogie de Fallot, bloc de branche droit, activation du ventricule droit, 
cartographie électro‐anatomique endocavitaire.   
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En présence des Maîtres de cette école, de mes chers condisciples et 
devant l'effigie d'Hippocrate, je promets et je jure d'être fidèle aux lois de 
l'honneur et de la probité dans l'exercice de la médecine. Je donnerai mes 
soins gratuits à l'indigent et n'exigerai jamais un salaire au-dessus de mon 
travail. Admis dans l'intérieur des maisons mes yeux ne verront pas ce qui s'y 
passe ; ma langue taira les secrets qui me seront confiés, et mon état ne 
servira pas à corrompre les mœurs ni à favoriser le crime. Respectueux et 
reconnaissant envers mes Maîtres, je rendrai à leurs enfants l'instruction que 
j'ai reçue de leurs pères. 
 

Que les hommes m'accordent leur estime si je suis fidèle à mes 
promesses ! Que je sois couvert d'opprobre et méprisé de mes confrères si j'y 
manque ! 
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