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Corrélations de la fibrose myocardique focale et diffuse 
chez les patients suivis pour Tétralogie de Fallot corrigée : 
une étude IRM.  

Résumé :  

Introduction : les mécanismes à l’origine du remodelage des ventricules droit (VD) 
et gauche (VG) chez les patients suivis pour tétralogie de Fallot (TOF) corrigée sont 
incomplètement compris.  

Objectifs : identifier les corrélations fonctionnelles et cliniques de la fibrose myo-
cardique focale et de la fibrose diffuse, évaluées en imagerie par résonance ma-
gnétique (IRM) cardiaque, chez les patients suivis pour TOF corrigée.  

Méthodes : des patients avec antécédent de TOF corrigée ont bénéficié d’une IRM 
cardiaque comprenant des séquences dynamiques (ciné) pour évaluation des vo-
lumes ventriculaires et de leurs fractions d’éjection (FE), des séquences de carto-
graphie T1 (T1 mapping) pour évaluation de la fibrose diffuse du VG et du VD, ainsi 
qu’une séquence de rehaussement tardif (RT) haute résolution pour quantification 
de la fibrose focale cicatricielle. Les données de caractérisation tissulaire ont été 
corrélées aux marqueurs d’imagerie fonctionnelle et aux données cliniques. Chez 
40 patients, les résultats des séquences ciné et de T1 mapping ont été comparés à 
ceux obtenus chez 40 sujets contrôles, appariés selon l’âge et le sexe. 
  
Résultats  : soixante-quatre patients porteurs d’une TOF corrigée ont été inclus 
(âge 25±14 ans, 19 femmes), dont 18 avec un antécédent de remplacement valvu-
laire pulmonaire (RPV). Comparativement aux sujets contrôles, les patients suivis 
pour TOF présentaient de plus faibles valeurs de FEVG et de FEVD et de plus 
grandes valeurs de volumes du VD, d’épaisseur pariétale du VD, de T1 natifs et de 
fraction de volume extra-cellulaire (ECV) au sein des deux ventricules. La surface 
de fibrose cicatricielle était corrélée à la FEVG et à la FEVD tandis que les temps 
T1 natifs du VG et du VD étaient corrélés à la dilatation ventriculaire droite. Les 
patients avec antécédents d’arythmie ventriculaire présentaient une fibrose cica-
tricielle plus étendue et des temps T1 natifs plus longs. Les patients avec antécé-
dent de RVP présentaient une fibrose cicatricielle plus étendue sur la voie de 
chasse du VD (VCVD) mais des temps T1 natifs du VG et du VD plus courts.  

Conclusions : une fibrose focale cicatricielle et une fibrose diffuse bi-ventriculaire 
sont détectées par IRM cardiaque chez les patients suivis pour TOF corrigée. La sur-
face cicatricielle est corrélée à la dysfonction systolique et la fibrose diffuse à la 
dilatation ventriculaire droite. Les deux types de fibrose pourraient être impli-
quées dans la survenue d’arythmie ventriculaire. La découverte de temps T1 natifs 
plus courts chez les patients avec antécédent de RVP suggère le caractère poten-
tiellement réversible de la fibrose diffuse après traitement.  

Mots clés  : Tétralogie de Fallot  ; IRM cardiaque  ; imagerie de rehaussement 
tardif ; T1 mapping ; fibrose myocardique. 

�2



Correlates of focal scar and diffuse myocardial fibrosis in 
patients with history of repaired Tetralogy of Fallot : a ma-
gnetic resonance study.  

Abstract :  

Background : left and right ventricular (LV and RV) remodeling in repaired tetralo-
gy of Fallot (TOF) is poorly understood.  

Objectives : to identify correlates of focal scar and diffuse fibrosis in patients with 
history of TOF repair by using cardiac magnetic resonance (CMR). 

Methods : patients with prior TOF repair underwent CMR including cine imaging to 
assess ventricular volumes and ejection fraction (EF), T1 mapping to assess LV and 
RV diffuse fibrosis, and high resolution late gadolinium-enhanced (LGE) imaging to 
quantify scar size. Structural imaging data were related to clinical characteristics 
and functional imaging markers. In 40 patients, cine and T1 mapping results were 
compared to 40 age- and sex-matched controls. 
  
Results : sixty-four patients with TOF repair were enrolled (age 25±14 years, 19 
women), including 18 with prior pulmonary valve (PV) replacement. Compared to 
controls, TOF patients showed lower LV and RVEF and higher RV volume, RV wall 
thickness, and native T1 and ECV values on both ventricles. Scar size related to 
LVEF and RVEF while LV and RV native T1 related to RV dilatation. Patients with his-
tory of ventricular arrhythmia showed larger scars and longer native T1. Patients 
with history of PV replacement showed larger scar on RV outflow tract but LV and 
RV native T1 were shorter.  

Conclusions : focal scar and biventricular diffuse fibrosis are detected on CMR af-
ter TOF repair. Scar size relates to systolic dysfunction, and diffuse fibrosis to RV 
dilatation. Both may be implicated in ventricular arrhythmias. The finding of shor-
ter T1 after PV replacement suggests that diffuse fibrosis may reverse with thera-
py.  

Keywords : Tetralogy of Fallot ; Cardiac magnetic resonance ; Late gadolinium-
enhanced imaging ; T1 mapping ; Myocardial fibrosis. 
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❖ Première partie : généralités  

I.  Tétralogie de Fallot : diagnostic, traitement, 
complications tardives et modalités de suivi  

A.Introduction  

La tétralogie de Fallot (TOF) est la plus fréquente des cardiopathies congénitales 
cyanogènes. Elle représente de 3 à 10 % des cardiopathies congénitales, soit 1 nais-
sance vivante sur 3600, affectant de manière égale filles et garçons (1–3).           
Elle associe quatre anomalies : une communication inter-ventriculaire (CIV), une 
sténose de la voie de chasse ventriculaire droite (VCVD), une dextroposition de 
l’aorte et une hypertrophie du ventricule droit (VD). Il s’agit en fait fondamenta-
lement d’une seule anomalie embryologique, à savoir le déplacement en avant et à 
droite du septum conal (infundibulaire), entraînant une partition inégale des voies 
de chasse droite et gauche. Il en résulte un rétrécissement de la VCVD, une CIV par 
mal alignement et le chevauchement du septum inter-ventriculaire par l’orifice 
aortique (Fig. 1).                                                
D’un point de vue physiopathologique, elle se caractérise par une égalisation des 
pressions dans les deux ventricules et l’existence d’un shunt droite-gauche exclusif 
ou prédominant, responsable d’une contamination du sang artériel normalement 
saturé en oxygène par du sang veineux désaturé.  

Figure 1 : a : schéma de la TOF (2) et b : signes anatomo-pathologiques de la TOF (1). La 
sténose sous valvulaire (flèche) se situe entre le septum infundibulaire mal aligné (étoile) 
et les trabéculations musculaires septo-pariétales hypertrophiques. Valve pulmonaire sté-
nosée et dysplasique. Large CIV et aorte chevauchant le septum inter ventriculaire. 
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B. Anatomie pathologique  

La TOF possède un large spectre anatomique, toujours caractérisée, en raison du 
déplacement du septum conal, ne fusionnant pas avec le septum interventriculaire, 
par une sténose infundibulaire et une large CIV. A cela s’ajoute des anomalies très 
variables concernant en particulier l’anatomie de la valve et des artères pulmo-
naires, de l’aorte thoracique et des artères coronaires. L’hypertrophie du VD est 
réactionnelle, résultante de la surcharge de pression. 

1. Sténose infundibulaire  

La sténose infundibulaire est constante, de longueur variable, essentiellement 
musculaire mais pouvant être complétée par un anneau fibreux. Trois types anato-
miques sont décrits (2) :                                                                    
- une sténose infundibulaire basse, avec une chambre infundibulaire large en 

aval ; la valve pulmonaire est alors souvent normale ; 
- une sténose infundibulaire distale avec valve souvent sténosée ;                                                                               
- un infundibulum long et hypoplasique se terminant par un anneau valvulaire 

pulmonaire hypoplasique.                                                                                                         
La sténose valvulaire pulmonaire s’observe dans deux tiers des cas. La valve est 
souvent bicuspide avec des feuillets épaissis et fusionnés responsable à l’extrême 
d’une atrésie valvulaire. Il s’y associe un degré variable d’hypoplasie de l’anneau. 
Les artères pulmonaires proximales peuvent être sténosées, hypoplasiques ou à 
l’extrême atrétiques et discontinues.  

2. Communication inter ventriculaire  

Il s’agit d’une CIV par mal alignement, haut située, large et non restrictive. Le plus 
souvent, elle est de type péri membraneuse et unique (2). Bordée par le septum 
trabéculé, le corps central fibreux, le septum infundibulaire déplacé, elle est che-
vauchée par l’aorte. Une deuxième communication, musculaire, est observée dans 
3 à 15 % des cas (4). 
  

3. Chevauchement de l’aorte  

Le chevauchement de l’aorte résulte du mal alignement entre le septum conal et 
le septum trabéculé. Il s’accompagne d’une rotation de la racine aortique qui 
amène le sinus de Valsalva non coronarien plus en avant et le sinus de Valsalva co-
ronarien droit vers la gauche (2). Le chevauchement est de degré très variable : il 
peut être minime ou atteindre 50 %, voire plus. Il s’agit alors de formes de passage 
vers le VD à double issue. La continuité mitro-aortique est cependant conservée 
dans la TOF.  

4. Anomalies associées

L’arc aortique est à droite dans 25 % des cas, avec une disposition de la gerbe aor-
tique le plus souvent en « miroir ». Des anomalies des artères coronaires sont re-
trouvées dans 5% des cas et importantes pour le chirurgien. Les plus probléma-
tiques sont une artère interventriculaire antérieure naissant de l’artère coronaire 
droite et une branche conale proéminente de la coronaire droite, toutes deux cir-
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culant à la face antérieure de l’infundibulum (5). Une communication inter auricu-
laire (CIA) peut être présente dans 5% des cas. La simple perméabilité du foramen 
ovale est bien plus fréquente. Une veine cave supérieure gauche est retrouvée 
dans 11% des cas. Les collatérales aorto-pulmonaires (MAPCA) sont retrouvées dans 
les formes sévères de TOF avec artères pulmonaires absentes ou très hypopla-
siques. Des artères bronchiques hypertrophiques peuvent également participer à 
l’irrigation pulmonaire (6). 

C. Physiopathologie  

La CIV étant non restrictive, les pressions systoliques s’égalisent dans le ventricule 
gauche (VG), le VD et l’aorte. La surcharge ventriculaire droite, responsable de son 
hypertrophie, reste donc modérée dans la forme la plus classique et il n’y a pas 
d’insuffisance cardiaque.  
Le shunt droite-gauche est la caractéristique physiopathologique principale de la 
TOF (Fig. 2). L’importance du shunt est dépendante avant tout du degré de la sté-
nose de la VCVD et, dans une moindre mesure, des résistances systémiques. La sté-
nose infundibulaire a une composante musculaire et donc dynamique, son degré 
peut varier en fonction de plusieurs paramètres. D’abord, la sténose a tendance à 
s’aggraver avec l’âge. Ainsi, la cyanose s’installe en général progressivement au 
cours de la première année de vie. Ensuite, la sténose infundibulaire peut varier 
sous l’effet de la fréquence cardiaque et de la force de contraction myocardique, 
toutes deux sous l’influence du système nerveux autonome. Le shunt droite-gauche 
augmente donc à l’effort et lors d’émotions  (1,2).  

Figure 2 : schéma explicatif du shunt droite-gauche dans la TOF. La sténose pulmonaire 
crée une résistance importante à l’éjection du sang dans la circulation pulmonaire. Le 
flux va donc se diriger préférentiellement vers le VG au travers de la CIV. 

D. Etiologie 

L’étiologie de la TOF est probablement multifactorielle. Il existe une reconnais-
sance croissante d’un substrat génétique et chromosomique. Le risque de récur-
rence dans la famille d’un patient porteur d’une TOF est de 3%. Jusqu’à 25% des 
patients porteur d’une TOF présentent une anomalie chromosomique, le plus 
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souvent une trisomie 21 ou une micro délétion 22q11, également rencontrée dans 
le syndrome de Di George ou le syndrome vélo-cardio-facial. La prévalence de la 
micro délétion 22q11 est plus élevée dans les cas de TOF avec arc aortique droit 
et/ou atrésie ou sténose artérielle pulmonaire et peut être associée à une absence 
de thymus (1,2,6). Plusieurs mutations génétiques ont été associées à la survenue 
d’une TOF, les plus fréquentes concernant les gènes TBX1, JAG1, NKX2.5 (7). Cer-
taines de ces anomalies génétiques et chromosomiques ont été associées à un dé-
faut de migration des cellules de la crête neurale intervenant dans la septation des 
voies d’éjection (« wedging ») au cours de l’embryogénèse cardiaque et aboutis-
sant à un défaut d’orientation du septum conal, anomalie commune à l’ensemble 
des malformations de la région cono-troncale.  

E. Diagnostic  

1. Manifestations cliniques  
                      
Comme d’autres cardiopathies congénitales complexes, la TOF est fréquemment 
diagnostiquée durant la vie fœtale au cours d’une échocardiographie obstétricale 
(Fig.3), permettant alors une meilleure prise en charge de la période périnatale. 
Néanmoins, la plupart des diagnostics se font après la naissance (1). 
Chez le nouveau-né, la TOF ne s’accompagne souvent d’aucun symptôme. En effet 
dans sa forme classique, la sténose infundibulaire est relativement peu serrée, si 
bien que le shunt droite-gauche ne s’installe pas. Lorsque baissent les résistances 
pulmonaires, cette sténose modérée peut empêcher l’établissement d’un shunt 
gauche-droite par la CIV, protégeant la circulation pulmonaire d’un grand débit. 
Ainsi s’installe un état d’équilibre où il n’y a ni cyanose, ni insuffisance cardiaque 
et le diagnostic s’établit lors de l’auscultation, qui révèle un long souffle systolique 
de haute fréquence en rapport avec la sténose infundibulaire. 
Dans les formes de TOF avec sténose infundibulaire minime, il peut s’établir un 
shunt gauche-droite à travers la CIV non restrictive, permettant même l’évolution 
vers l’insuffisance cardiaque après la chute des résistances pulmonaires. Un trai-
tement anti congestif peut être alors nécessaire.                                                                                                                                    
À l’inverse, dans les cas de TOF avec sténose de la VCVD d’emblée très sévère et 
shunt droite-gauche exclusif, la circulation artérielle pulmonaire est entièrement 
dépendante de la perméabilité du canal artériel (et d’éventuelles MAPCA), permet-
tant de modérer l’hypoxémie. Si le canal artériel se ferme, une cyanose et une hy-
poxémie sévères apparaissent brutalement, menaçant le pronostic vital. Un traite-
ment par prostaglandines est nécessaire pour maintenir le canal ouvert, dans l’at-
tente d’une chirurgie.  
Chez le nourrisson, à l’exception de ces formes extrêmes, les premiers mois de vie 
se passent souvent normalement, sans retentissement staturo-pondéral. C’est au 
cours des 6 premiers mois qu’apparaît une cyanose lentement progressive. Les 
premières crises hypoxiques peuvent apparaître avant l’âge de 1 an. 
Chez l’enfant, les manifestations cliniques de l’évolution spontanée de la TOF sont 
moins souvent observées de nos jours dans les pays dotés de systèmes de santé  
développés, en raison d’une réparation chirurgicale de plus en plus précoce. Elles 
comprennent principalement (2) :  
- Une cyanose  
- Un hippocratisme digital 
- Un retard staturo-pondéral 
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- Une intolérance à l’effort due à l’impossibilité d’accroître le débit pulmonaire à 
l’effort et, de ce fait, à l’augmentation du shunt droite-gauche. En récupération 
d’effort s’observe souvent un accroupissement instinctif (« squatting »), permet-
tant une légère augmentation des résistances périphériques et une diminution du 
shunt droite-gauche.  

- Des crises hypoxiques : dues à un spasme de l’infundibulum fermant l’accès à la 
circulation pulmonaire, avec accentuation rapide de la cyanose, tachypnée et 
possible perte de connaissance. Elles peuvent être déclenchées par une émotion 
ou une angoisse. La baisse des résistances systémiques peut également être le 
facteur déclenchant. En effet, l’aorte chevauchant le ventricule droit, une hypo-
tension artérielle ou une baisse des résistances périphériques favorisent le shunt 
droite-gauche, du VD vers l’aorte. 

!  

Figure 3 (1) : Diagnostic prénatal d'une TOF. Coupe long axe d'une échocardiographie fœ-
tale (A) montrant une large CIV avec chevauchement de l'aorte. La déviation antérieure 
typique du septum infundibulaire est visualisée (B), entraînant une obstruction du flux 
dans le tronc pulmonaire. 

2. Imagerie préopératoire   

a. Radiographie du thorax 

Chez le nouveau-né, seuls une hypo perfusion pulmonaire et un éventuel arc aor-
tique droit peuvent orienter le diagnostic. La silhouette typique du cœur en « sa-
bot  » (Fig. 4) s’observe plus volontiers chez l’enfant et se caractérise par une 
pointe surélevée (hypertrophie ventriculaire droite) et un arc moyen concave (hy-
poplasie du tronc pulmonaire). Le bouton aortique peut être proéminent (dilatation 
de l’aorte). La cardiomégalie est absente ou peu importante. 
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Figure 4 (2) : Radiographie du thorax : cœur en «sabot» typique. Arbre vasculaire pul-
monaire raréfié. 

b. Echocardiographie-Doppler 

Chez le nourrisson, l’échocardiographie analyse parfaitement les points suivant 
(Fig. 5) : la CIV (unique ou multiples), le chevauchement de l’aorte, la taille de 
l’anneau pulmonaire, la morphologie valvulaire pulmonaire, l’anatomie de la voie 
d’éjection droite (jusqu’au tronc artériel pulmonaire et ses branches proximales).  
La continuité mitro-aortique est démontrée. On peut noter également une dilata-
tion et une hypertrophie du VD. Le doppler permet d’estimer le gradient de pres-
sion sur la VCVD. Cet examen permettra au chirurgien de savoir s’il pourra ou non 
conserver l’anneau (qui sera systématiquement remesuré durant l’intervention). 
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Figure 5 (2) : Echocardiographie a. coupe long axe montrant la CIV et le chevauchement 
de l’aorte (AO). RV : ventricule droit ; LV : ventricule gauche. b. Coupe en petit axe mon-
trant l’artère pulmonaire (PA) et sa bifurcation. La valve pulmonaire (PV) est épaissie. Le 
diamètre de l’artère pulmonaire est la moitié du diamètre de l’aorte (AO).  

c. Tomodensitométrie (TDM) 

Avec l’amélioration des résolutions spatiale et temporelle des scanners multi-bar-
rettes, la capacité à produire des images statiques du cœur et des gros vaisseaux 
et à réaliser des reconstructions en 3D a rendu cette technique utile à l’évaluation 
de l’anatomie intra et extra cardiaque des patients porteurs de TOF, indispensable 
à une bonne prise en charge chirurgicale (8). Un angioscanner cardiaque et artères 
pulmonaires, en général non synchronisé à l’électrocardiogramme (ECG) (irradia-
tion plus faible), est actuellement prescrit de manière quasi systématique, le plus 
souvent entre 3 et 6 mois de vie. Il peut être réalisé sans sédation, en particulier 
avant l’âge de 1 an. Il permet d’une part d’analyser de manière précise l’anatomie 
de la voie d’éjection droite (degré et niveau d’obstruction), en particulier la taille 
et la confluence du tronc des branches artérielles pulmonaires proximales et dis-
tales (Fig. 6). Il permet d’autre part de rechercher une anomalie de naissance ou 
de trajet des artères coronaires bien que cette analyse soit parfois délicate en rai-
son de l’absence de synchronisation ECG et d’une fréquence cardiaque élevée chez 
le nourrisson. L’anomalie coronaire la plus importante pour le chirurgien est l’exis-
tence d’un tronc coronaire croisant la face antérieure de l’infundibulum (Fig. 7). 
L’angioscanner permet enfin d’analyser l’arc aortique, l’arbre trachéo-bronchique, 
de cartographier d’éventuelles MAPCA afin de guider un cathétérisme cardiaque et 
d’évaluer la perméabilité du canal artériel ou de shunts chirurgicaux palliatifs 
(6,9).  
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Figure 6 (6) : Forme extrême de TOF. Angioscanner thoracique. Les coupes axiales 
montrent : a : une hypertrophie ventriculaire droite et une CIV par mal alignement ; b et 
c : atrésie pulmonaire avec hypoplasie sévère du tronc artériel pulmonaire (flèche jaune) 
et hypoplasie modérée des artères pulmonaires droite et gauche, qui sont confluentes ; 
d : arc aortique droit ; reconstruction sagittale oblique : e montrant l'atrésie valvulaire 
pulmonaire avec anneau pulmonaire légèrement hypoplasique (flèche bleue) et sténose 
infundibulaire modérée. 

�  

Figure 7 (6) : TOF et branche conale proéminente de la coronaire droite. a : coupe 
axiale. b : reconstruction en rendu de volume démontrant le trajet coronaire antérieur à 
l’infundibulum ventriculaire droit (flèche).  
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d. Imagerie par résonance magnétique (IRM) 

Bien que cet examen trouve toute sa valeur dans le suivi au long cours des patients 
opérés, certaines équipes utilisent les informations anatomiques et fonctionnelles 
fournies par l’IRM dans le bilan pré opératoire.  
Comme l’angioscanner, l'IRM est particulièrement utile pour évaluer l'anatomie vas-
culaire extracardiaque qui n'est pas facilement analysable par échocardiographie 
(Fig. 8) (5,6). L'angio-IRM 3D après injection de gadolinium est une technique ro-
buste et efficace. En comparaison avec l'angiographie conventionnelle, elle a mon-
tré une grande précision dans l'identification des sources de flux sanguin pulmo-
naire chez les patients porteurs de sténose pulmonaire complexe ou d'atrésie (10). 
L'angio-IRM permet l'évaluation de la taille et de la confluence du tronc artériel 
pulmonaire et de ses branches, de la perméabilité du canal artériel et la détection 
de MAPCA. Des séquences en respiration libre 3D SSFP ou d'écho de spin "sang noir" 
permettent d’évaluer les artères coronaires proximales lorsqu'elles ne peuvent pas 
être évaluées par d'autres techniques. 
Malgré les avancées technologiques et son caractère non irradiant, l’IRM compte 
certaines limites dans cette indication (6,11). Chez les nourrissons et les jeunes en-
fants, une anesthésie générale pour des acquisitions faites en apnée ou une séda-
tion profonde pour des acquisitions en faites en respiration libre sont le plus 
souvent nécessaires. La plupart des séquences disponibles ne possèdent pas la réso-
lution spatiale requise pour évaluer des structures anatomiques de petite taille. 
L’arbre trachéo-bronchique est aussi mieux évalué par scanner que par IRM. De 
plus, un temps d’examen plus long peut être un facteur limitant chez des patients 
instables hémodynamiquement.   

�  

Figure 8 (6) : Forme classique de TOF. IRM préopératoire révélant une obstruction infun-
dibulaire, valvulaire et artérielle pulmonaire. Images de ciné IRM 2D. a et b: coupes sagit-
tales obliques montrant le déplacement antéro-supérieur du septum conal provoquant une 
sténose modérée à sévère de la VCVD, plus prononcée à sa portion proximale (flèche 
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jaune) avec "flow void" éjectionnel observé à ce niveau ainsi qu’au niveau de la valve; c et 
d: coupes axiales obliques montrant une CIV par mal alignement (flèche bleue), une aorte 
chevauchante, une hypertrophie ventriculaire droite et une hypoplasie diffuse modérée 
des artères pulmonaires. 

e. Cathétérisme et angiographie  

Le cathétérisme cardiaque à visée diagnostique n’est en général plus nécessaire en 
cas de bilan échocardiographique et tomodensitométrique contributif. Cet examen 
s’accompagne d’un risque de complication non négligeable lié à la nature invasive 
du geste, en particulier en cas de crises hypoxiques mal contrôlées. Une anesthésie 
générale est souvent nécessaire. Le volume de produit de contraste nécessaire et 
la dose d’irradiation sont plus élevés qu’un scanner.  
Il garde en revanche toute sa valeur dans les formes sévères de TOF où il existe une 
hypoplasie marquée des artères pulmonaires avec des MAPCA significatives afin 
d’identifier l’apport artériel de chacun des segments pulmonaires. Il peut être aus-
si requis si un geste thérapeutique palliatif est indiqué (2,6).  

F. Traitement  

Avant l’avènement de la réparation chirurgicale complète, environ 50% des pa-
tients porteurs de TOF mourraient dans l’enfance et une survie au-delà de l’âge de 
30 ans était rare. Les principales complications qui émaillent l’évolution naturelle 
de la TOF sont l’aggravation progressive de la cyanose avec développement d’une 
polyglobulie en réponse à l’hypoxémie chronique, une fréquence accrue de crises 
hypoxiques, l’accident vasculaire cérébral, l’abcès cérébral et l’endocardite infec-
tieuse (1,2).  
La réparation chirurgicale complète, ayant fait des progrès constants depuis ces 60 
dernières années, est indiquée dans tous les cas. Elle est réalisée aujourd’hui avec 
un faible taux de mortalité précoce (<2%) et un pronostic à long terme transformé, 
le taux de survie des patients âgés de 30 à 40 ans atteignant 85 à 90 % (3,12–15). 
Cette chirurgie a idéalement lieu entre 3 et 6 mois de vie et peut être repoussée 
jusqu’à 11 mois selon les centres (1,7). Les interventions avant 3 mois sont réser-
vées aux cas présentant une cyanose sévère ou des crises hypoxiques précoces. La 
réparation complète peut être réalisée le plus souvent d’emblée ou après recours à 
des procédures palliatives, chirurgicales ou par cathétérisme interventionnel, qui 
sont surtout indiquées en cas d’anatomie défavorable (atrésie pulmonaire, hypo-
plasie sévère des artères pulmonaires) (12).  

1. Traitement médical 

Chez le nouveau-né présentant une sténose sévère de la VCVD, l’administration in-
tra veineuse de prostaglandines assure l’ouverture du canal artériel et ainsi la per-
fusion pulmonaire. Le traitement d’une carence martiale est nécessaire en cas 
d’hypochromie fréquemment associée à la polyglobulie adaptative. Le propranolol 
est particulièrement utile dans la prévention des crises hypoxiques. Cependant, il 
ne doit pas s’agir d’un traitement de longue durée. En effet, les crises hypoxiques 
doivent être considérées comme une indication à une réparation chirurgicale ur-
gente (2).  
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2. Chirurgie palliative  

Cette intervention est réalisée lorsque l’hypoplasie des artères pulmonaires est sé-
vère, que le poids du nouveau-né est inférieur à 2kg et/ou que le risque chirurgical 
est élevé. Elle a lieu dans les premières semaines de vie et a pour but de réduire 
l’hypoxémie, de développer et de faire croître les artères pulmonaires. Les ana-
stomoses directes entre l’aorte ascendante et l’artère pulmonaire droite (Waters-
ton) et celles entre l’aorte descendante et l’artère pulmonaire gauche (Potts) sont 
abandonnées car responsables d’une déformation importante de l’arbre vasculaire 
pulmonaire et d’une hypertension pulmonaire par hyper débit. L’anastomose de 
Blalock-Taussig modifiée est l’opération palliative la plus fréquente actuellement. 
Elle réalise une anastomose entre le tronc artériel brachio-céphalique ou une ar-
tère sous-clavière et l’artère pulmonaire homolatérale par l’interposition d’un tube 
prothétique via habituellement une thoracotomie. Cette anastomose a l’avantage 
de pouvoir être calibrée selon l’âge du patient et de laisser intact l’apport artériel 
du membre supérieur (6,12). Les complications sont : les fuites, les thromboses, 
mais de façon plus fréquente des sténoses pulmonaires (Fig.9) dues soit à la tech-
nique chirurgicale, soit à une prolifération endothéliale interne excessive ou en-
core à une plicature secondaire à la croissance du patient (16).  

�  

Figure 9 (6) : Shunt de Blalock-Taussig modifié. Angioscanner thoracique. Coupe en plan 
coronal démontrant le shunt (flèche jaune) entre l’artère sous-clavière droite et l’artère 
pulmonaire droite avec des sténoses anastomotiques proximale légère et distale modérée 
qui implique aussi l’origine de l’artère pulmonaire lobaire supérieure (flèche bleue).  
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3. Cathétérisme interventionnel  

En alternative au shunt chirurgical palliatif, la dilatation au ballonnet et/ou le 
«  stenting  » de la VCVD sont effectués dans plusieurs centres (17) (Fig.10). Le 
risque de crise hypoxique lors de ce geste n’est pas négligeable, mais une amélio-
ration des saturations artérielles, un développement de la taille de l’anneau pul-
monaire et des artères pulmonaires sont notés par la suite, constituant un bénéfice 
additionnel en vue de la correction définitive. 
Le cathétérisme interventionnel peut être également indiqué dans le traitement 
des sténoses pulmonaires périphériques et dans l’embolisation de MAPCA ; ces deux 
anomalies se rencontrant dans les formes sévères de TOF. L’embolisation des MAP-
CA, dans des territoires où la perfusion pulmonaire est double, systémique et pul-
monaire, permet d’augmenter le flux dans les artères pulmonaires natives et de 
favoriser ainsi leur croissance (18).  

        
               
Figure 10 (17)  : Stenting de la VCVD. (a) Angiographie du VD en vue antérieure mon-
trant une obstruction sévère de la VCVD et une hypoplasie de la valve pulmonaire, du 
tronc artériel pulmonaire et de ses branches de division. (b) Vue latérale de (a).            
(c) Angiographie pulmonaire montrant la croissance des artères pulmonaires et le stent 
déployé au sein de la VCVD, de la valve pulmonaire et du tronc artériel pulmonaire.       
(d) Vue latérale de (c) montrant deux stents au sein de la VCVD couvrant la totalité de 
l'infundibulum. 
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4. Réparation chirurgicale complète 

La réparation chirurgicale complète s’effectue sous circulation extracorporelle et 
hypothermie modérée. Elle comprend la fermeture de la CIV et l’élargissement de 
la voie d’éjection pulmonaire.  

L’abord classique était une large ventriculotomie droite au niveau de l’infundibu-
lum mais les résultats précoces et à moyen terme de cette chirurgie ont bénéficié 
des progrès de l’abord par l’oreillette droite et par l’artère pulmonaire, permet-
tant d’éviter cette large infundibulotomie, source d’importante fibrose cicatri-
cielle, de dysfonction et d’arythmie ventriculaire (1). 

La fermeture de la CIV peut être réalisée à travers une incision de l’oreillette 
droite ou du ventricule droit (Fig.11). Un patch prothétique est suturé sur la CIV en 
prenant soin de ne pas léser le faisceau de His qui chemine le long du bord infé-
rieur de la communication et sans traction excessive sur l’anneau tricuspide, qui 
peut altérer la fonction de la valve (4) (Fig.12). 

La technique chirurgicale d’élargissement de la voie d’éjection pulmonaire dépend 
du niveau et du degré d’obstruction (19). 
Si l’anneau pulmonaire est de taille adéquate, tous les efforts sont aujourd’hui 
faits pour préserver la valve pulmonaire. Cette attitude permet de réduire les ef-
fets indésirables tardifs de l’insuffisance valvulaire pulmonaire, même au prix 
d’une sténose modérée persistante. Une valvuloplastie est réalisée par voie pulmo-
naire, plus ou moins extensive en fonction du degré de sténose et d’hypoplasie val-
vulaire, et consiste en une commissurotomie associée à une dilatation à la bougie 
ou au ballonnet.   
En cas d’hypoplasie modérée à sévère du tronc artériel pulmonaire, une artério-
plastie est réalisée consistant en l’incorporation d’un patch d’élargissement sus 
valvulaire (4,20) (Fig.11c et 13). Il s’y associe une résection de faisceaux muscu-
laires infundibulaires, qui peut être réalisée au travers d’une incision atriale, sur-
tout si l’obstruction est modérée. Cette attitude permet de conserver la contracti-
lité de la chambre de chasse ventriculaire droite et d’éviter ainsi les dilatations 
anévrismales tardives de l’infundibulum. En revanche, en cas d’obstruction infun-
dibulaire plus sévère, une résection musculaire plus agressive est nécessaire, ce qui 
est source de fibrose cicatricielle endocardique extensive. Certains préfèrent alors 
réaliser une infundibulotomie limitée avec incorporation d’un patch d’élargisse-
ment appelé patch « infundibulaire non transannulaire » (4,12) (Fig.13b). Dans les 
deux cas, la contractilité de la VCVD est altérée.  
En cas d’hypoplasie trop importante de l’anneau pulmonaire, une incision longitu-
dinale est réalisée à travers le tronc pulmonaire, l’anneau pulmonaire, jusque dans 
l’infundibulum. Puis la voie d’éjection est reconstruite et élargie par incorporation 
d’un patch (prothétique, péricardique ou mixte) appelé patch « trans annulaire », 
entrainant de manière inévitable une insuffisance valvulaire pulmonaire libre et 
une akinésie ou dyskinésie de l’infundibulum (12) (Fig 11b et 14). Cette attitude 
est préférable à la persistance d’un gradient de pression important. Si l’hypoplasie 
de l’anneau pulmonaire s’associe à l’existence d’un tronc coronaire croisant la face 
antérieure de l’infundibulum, le chirurgien ne pourra pas ouvrir l’anneau en raison 
du risque d’ischémie myocardique et devra procéder à la mise en place d’un tube 
valvé connectant le VD aux artères pulmonaires (tube VD-AP). 
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En cas d’atrésie pulmonaire, l’approche chirurgicale dépend de la taille et de la 
confluence des artères pulmonaires centrales ainsi que de la présence de MAPCA. 
Un tube valvé VD-AP est mis en place lorsque des artères pulmonaires centrales 
sont de calibre suffisant et la CIV est fermée (12,19). Lorsque les artères pulmo-
naires centrales sont hypoplasiques, non confluentes et qu’il existe des MAPCA si-
gnificatives, la réparation complète est bien plus complexe et se fait en plusieurs 
étapes. Le premier temps est une reconstruction des artères pulmonaires via une 
procédure « d’uni focalisation », consistant en l’isolement des MAPCA de leur ori-
gine systémique et leur connexion aux artères pulmonaires centrales (6,19). En-
suite l’obstruction infundibulaire est levée à l’aide d’un tube VD-AP rétablissant 
une continuité et un flux antérograde entre le ventricule droit et les artères pul-
monaires uni focalisées, permettant un développement harmonieux de l’arbre vas-
culaire pulmonaire. La dernière étape consiste en la fermeture de la CIV, lorsque 
les artères pulmonaires reconstruites ont atteint un calibre suffisant. Le tube VD-
AP deviendra éventuellement de trop petite taille avec la croissance de l’enfant et 
deux ou trois remplacements seront nécessaires avant l’âge adulte.  

 

�

Figure 11 (19) : illustrations montrant une TOF (a) avant réparation, (b) après répara-
tion par patch trans-annulaire dans laquelle la CIV a été fermée à travers l’incision du 
ventricule droit et (c) après réparation par abord trans-atrial-trans pulmonaire dans la-
quelle la CIV a été fermée à travers l’incision atriale et une sténose supra valvulaire a été 
traité par patch d’élargissement. 
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Figure 12 (4) : Fermeture de CIV à travers une incision ventriculaire droite. (a) La sec-
tion des extensions pariétales et septales du septum conal permettront le déplacement 
vers l'arrière de ce dernier lorsque le patch de fermeture de CIV y sera ancré. (b) Disposi-
tion des sutures pour la fermeture de la CIV. Chez ce patient, il existe une séparation 
musculaire suffisante entre les valvules tricuspide et aortique, de sorte que des sutures 
peuvent être placées dans la crête musculaire à cet endroit. L'encart (c) montre que les 
sutures sont placées sur le versant ventriculaire droit du septum. La crête musculaire sé-
pare le bord de la CIV du faisceau de His. (d) Il peut exister un rebord fibreux entre les 
valves aortique et tricuspide, représentant un résidu du septum membraneux. (e) Les su-
tures peuvent être placées dans ce rebord fibreux ou dans le septum à une certaine dis-
tance du bord de la CIV pour éviter de léser le faisceau de His. (f) Placement des sutures y 
compris sur le résidu de septum membraneux. (g) Fermeture compète de la CIV à l'aide 
d'un patch prothétique. 

  

Figure 13 (4)  : (a) Abord trans-pulmonaire  : cas où les dimensions de l'anneau pulmo-
naire sont suffisantes mais avec hypoplasie modérée à sévère du tronc artériel pulmo-
naire. (b) Deux patchs distincts sont placés, sans ouverture de l’anneau, l'un dans le tronc 
artériel pulmonaire pour le traitement de la sténose supra-valvulaire et l'autre dans l'in-
fundibulum pour le traitement de l'obstruction infundibulaire (patch infundibulaire non 
transannulaire). 
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Figure 14 (4) : (a) Une incision du tronc artériel pulmonaire jusque dans l'infundibulum, 
ouvrant l'anneau pulmonaire (incision transannulaire) est nécessaire lorsque l'hypoplasie 
de l'anneau pulmonaire est sévère. (b) Découpe d'une pièce de péricarde autologue traité 
par glutaraldéhyde pour réalisation de la plastie de la voie de chasse ventriculaire droite. 
(c) Placement du patch d'élargissement de la VCVD transannulaire. 

G. Résultats et complications  

1. Période post-opératoire précoce 

La plupart des nourrissons chez qui une réparation complète est effectuée ont des 
suites post opératoires simples avec une hospitalisation de sept jours en moyenne 
après la chirurgie. L’hospitalisation est en général plus longue, en particulier en 
soins intensifs, si l’intervention a lieu avant 3 mois. 
Pour une minorité de patients, et ce quel que soit l’âge au moment de l’interven-
tion, les suites opératoires sont compliquées d’une insuffisance cardiaque malgré 
une réparation apparemment correcte et une fonction systolique bi ventriculaire 
préservée. Les études d’échocardiographie-doppler chez ces patients ont mis en 
évidence une dysfonction diastolique restrictive du VD (21). Cette physiologie re-
strictive est corrélée à l’importance des dommages myocardiques durant l’inter-
vention et est plus fréquente après mise en place d’un patch transannulaire (22). 
Cette complication nécessite un support inotropique et une hospitalisation plus 
longue en soins intensifs ainsi que de plus fortes doses de diurétiques. Il s’agit d’un 
phénomène transitoire, la plupart du temps résolutif en 72 heures, une récidive 
ultérieure pouvant cependant survenir (23).    
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2. Complications tardives 

La réparation chirurgicale complète a radicalement changé le pronostic à long 
terme des patients porteurs de TOF et, d’une manière générale, les patients 
adultes porteurs d’une cardiopathie congénitale sont désormais plus nombreux que 
ceux âgés de moins de 18 ans (24–28). La plupart des patients porteurs d’une TOF 
corrigée dans l’enfance mène une vie normale 20 à 30 ans après l’intervention. 
Néanmoins, leur espérance de vie reste réduite par rapport à la population normale 
appariée selon l’âge, avec un taux de mortalité tardive semblant s’accroitre à par-
tir de la 25e année post-opératoire (13). Les responsables de la morbidité et de la 
mortalité tardives sont d’une part les anomalies anatomiques et hémodynamiques 
résiduelles, pratiquement constantes après réparation d’une TOF et d’autre part 
les troubles du rythme cardiaque. Les principales causes de décès tardif sont la 
mort subite, les réinterventions pour lésions résiduelles et l’insuffisance cardiaque 
(29,30).  

La compréhension des causes de ces complications tardives, leur reconnaissance et 
leur traitement, montrent que le suivi de ce nombre croissant de patients doit être 
un processus continu, nécessitant les compétences d’une équipe multidisciplinaire, 
non seulement en raison des besoins de cette population adulte mais également 
des répercussions possibles sur la prise en charge initiale actuelle des enfants por-
teurs de TOF. 

a. Insuffisance valvulaire pulmonaire (IP), dilatation          
     et dysfonction contractile du ventricule droit   

La présence d’une IP après réparation chirurgicale d’une TOF est très fréquente :  
60 à 80 % des patients présenteront une IP au moins modérée à sévère, entrainant 
une surcharge volumique chronique du VD puis à terme une dilatation et une dys-
fonction contractile progressives du VD (2,12,31). En effet, la sévérité de l’IP, me-
surée par IRM, a été étroitement associée au degré de dilatation du VD (32–34). Le 
degré d’IP est déterminé par les éléments suivants : 
- La surface de l’orifice régurgitant, 
- La compliance du VD, 
- La différence de pression diastolique entre le tronc pulmonaire et le VD, 
- La capacitance des artères pulmonaires,  
- La durée de la diastole.  
La mise en place lors de l’intervention d’un patch transannulaire laissant une par-
tie de l’orifice pulmonaire non gardé est le principal facteur responsable de ces ré-
gurgitations. Son importance et son retentissement sur le VD sont également aggra-
vés par des conditions concomitantes augmentant la post charge du VD, comme 
une sténose des artères pulmonaires ou une dysfonction ventriculaire gauche.  
L’IP a tendance à se majorer avec l’âge (35). Plusieurs études cliniques ont indiqué 
que l’IP était bien tolérée, sans dysfonction symptomatique du VD ni traitement 
pendant plusieurs années, ceci s’expliquant par l’installation de mécanismes com-
pensatoires permettant au VD de supporter la surcharge volumique chronique (35). 
Cet état compensé est caractérisé par une augmentation du volume télédiastolique 
(VTDVD), une hypertrophie pariétale, à la fois excentrique et concentrique, et une 
augmentation du volume d’éjection du VD lui permettant de maintenir dans les li-
mites de la normale le ratio masse/volume, le stress pariétal, la fonction systolique 
globale et le volume d’éjection pulmonaire antérograde.  
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Cependant, les études de suivi à long terme font état d’une morbidité considé-
rable, résultant d’une faillite de ces mécanismes compensatoires, se traduisant par 
une dilatation progressive du VD avec diminution du ratio masse/volume, une aug-
mentation du stress pariétal puis une dysfonction contractile du myocarde ventri-
culaire droit, aboutissant à une intolérance à l’effort, une insuffisance cardiaque, 
une augmentation du risque d’arythmie ventriculaire maligne et de mort subite. En 
effet, la présence d'une dilatation et d'une dysfonction du VD à l'IRM ont été identi-
fiées comme marqueurs prédictifs de survenue d'évènements défavorables tels 
qu'une insuffisance cardiaque droite, une arythmique maligne et un décès (36,37). 
La dysfonction contractile du VD est d’abord réversible et susceptible de récupérer 
si la surcharge volumique est éliminée ou réduite. Par conséquent, un remplace-
ment de la valve pulmonaire (RVP) doit être programmé afin d’améliorer les pro-
priétés hémodynamiques cardiaques et constitue l’indication la plus fréquente de 
réintervention chez les patients suivis pour TOF corrigée. Il a été montré qu’un 
RVP, effectué à temps, améliore les symptômes (classe NYHA), réduit les volumes 
du VD, améliore sa fonction systolique et son indice de performance, réduit l’im-
portance d’une insuffisance tricuspidienne (13,38,39). Il existe en revanche des 
données discordantes concernant la stabilisation de la durée des QRS, l’améliora-
tion des performances à l’effort, l’amélioration de la fonction systolique du VG et 
la réduction de l’incidence de survenue de tachycardie ventriculaire (TV) (3,40).                
L’amélioration de la survie par le RVP n’est pas prouvée. Harrild et al. (41) n'ont 
rapporté aucune différence quant à la survenue d’un critère de jugement compo-
site, comprenant TV et mort subite, entre les patients suivis pour TOF opérés d’un 
RVP et ceux n’en ayant pas bénéficié. 
La détermination du moment du RVP est primordiale. Effectuée trop tardivement, 
après l’apparition de dommages myocytaires irréversibles et d’une fibrose myocar-
dique diffuse, l’intervention ne pourra restaurer les dimensions et la fonction du 
VD (42). A l’inverse, une intervention réalisée prématurément pose le problème du 
risque de nouvelle réintervention pour RVP à cause de la durabilité limitée des bio-
prothèses et son indication doit être soigneusement pesée, en particulier chez les 
sujets jeunes.  
Dans la mesure où aucun critère n’est consensuellement accepté pour déterminer 
le moment idéal d’un RVP, la décision est basée sur l’évaluation approfondie de la 
sévérité de l’IP, des éventuelles lésions concomitantes, de leur retentissement 
fonctionnel, des risques et des bénéfices potentiels de l’intervention (35). Les pa-
tients doivent être suivis sur le plan clinique, mais également par la réalisation pé-
riodique d’ECG, d’échocardiographies, d’IRM et d’épreuves d’effort. Les données 
de l’IRM cardiaque sont essentielles cette prise de décision. Cet examen constitue 
le « gold standard » de l’analyse des séquelles anatomiques et fonctionnelles après 
réparation d’une TOF et est devenue la modalité privilégiée de suivi de ces pa-
tients (7,35). Elle permet une mesure fiable et reproductible des volumes et de la 
fonction du VD (36), ainsi que de la fraction de régurgitation (FR) pulmonaire (Fig.
15). L’anatomie vasculaire pulmonaire peut également être évaluée au cours du 
même examen.  
Un RVP permet d’obtenir la normalisation des volumes du VD lorsqu’il est effectué 
avant que :  
- le volume télédiastolique du VD indexé (VTDVDi) atteigne 160 ml/m2 selon Oos-

terhof (43) ou 170 ml/m² selon Therrien (44),   
- le volume télésystolique du VD indexé (VTSVDi) atteigne 82 ml/m2 (43) ou 85 ml/

m²(44).  
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Selon Geva (35), les indications d’un RVP comprennent une IP modérée ou sévère 
(FR ≥ 25 %) et :  
• Pour les patients asymptomatiques, au moins deux des critères suivants : 
- Un VTDVDi > 150 ml/m² (ou ratio VTDVDi/VTDVGi >2)  
- Un VTSVDi > 80 ml/m²  
- Une fraction d’éjection ventriculaire droite (FEVD) < 47 % 
- Une fraction d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) < 55 %  
- Un large anévrisme de la VCVD  
- Une durée du complexe QRS à l’ECG > 140 ms 
- Une tachyarythmie prolongée liée à la surcharge volumique du cœur droit  
- d’autres anomalies hémodynamiques significatives : une obstruction de la VCVD 

(avec une pression systolique ≥ 2/3 de la pression systémique), une sténose sé-
vère des artères pulmonaires (< 30 % du débit vers le poumon affecté) non acces-
sible à une prise en charge par traitement endovasculaire, une insuffisance tri-
cuspidienne modérée à sévère, un shunt gauche-droite secondaire à une CIA ou 
une CIV résiduelles (ratio débit pulmonaire/débit systémique ≥ 1,5), une insuffi-
sance aortique sévère ou une dilatation aortique sévère (diamètre ≥ 50 mm).  

• Pour les patients symptomatiques, seul un critère quantitatif est nécessaire en 
plus de l’IP. Les exemples de symptômes sont les suivants : intolérance à l’effort 
et/ou signes et symptômes d’insuffisance cardiaque non expliqués par des causes 
extra cardiaques, syncope attribuable à une arythmie.  

  

Figure 15 (12) : Patient de 15 ans suivi pour TOF corrigée. Les coupes (a) sagittale de la 
VCVD (b) quatre cavités, en séquence ciné SSFP, montrent une dilatation du VD et de la 
VCVD. Aucun feuillet de la valve pulmonaire ne peut être identifié en (a). (c) : coupe pe-
tit axe ciné SSFP montrant un septum inter ventriculaire rectiligne. (d)  : graphique issu 
d’une séquence de vélocimétrie par contraste de phase sur la voie d’éjection pulmonaire, 
représentant l’évolution du débit (ml/s) en fonction du temps (ms) des flux antérograde 
(positif) et rétrograde (négatif), démontrant une insuffisance pulmonaire sévère.  
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A noter qu’une étude (45) a démontré l'impact de la prise en compte du sexe et de 
l'âge dans l'évaluation de la fonction cardiaque par IRM chez les patients suivis pour 
TOF corrigée, et a montré des différences significatives entre sexes en termes de 
volumes indexés, de masses indexées et de fraction d’éjection du VD et du VG. 
Dans un autre travail, les mêmes auteurs ont rapporté que les femmes suivies pour 
TOF corrigée présentaient une détérioration significativement plus marquée de la 
fonction systolique du VD et des performances à l’effort, comparativement à celles 
des hommes (46). Ces résultats suggèrent que l'âge et le sexe ne peuvent être igno-
rés lors de la discussion de seuils et limiteraient la valeur des seuils volumétriques 
actuellement proposés ainsi que la précision du suivi individuel. L'utilisation de 
percentiles spécifiques à chaque sexe constituerait un cadre de référence plus per-
tinent pour un patient donné à un âge donné et permettrait un dépistage plus pré-
coce du déclin de la fonction ventriculaire. 

Les options chirurgicales de RVP comprennent des bioprothèses stentées, des pro-
thèses bivalvées en polytétrafluoroéthylène, des tubes valvés avec ou sans homo-
greffe. Les bioprothèses sont préférées chez l’adulte (47), en particulier en raison 
de la possibilité de réintervenir ensuite par voie percutanée. Les tubes avec homo-
greffe sont préférés chez l’enfant en raison d’une plus longue durabilité dans ce 
groupe de patients (48). L’avènement du RVP par voie percutané (Fig. 16) a permis 
de sursoir à la chirurgie dans certaines indications, leur implantation étant limitée 
par les dimensions et la géométrie de la VCVD. Cette procédure était initialement 
réservée aux patients porteurs de tube VD-AP avec IP modérée à sévère ou sténose 
du tube (gradient ≥ 35 mmHg) (49). Ces indications peuvent être aujourd'hui éten-
dues aux cas où il n’existe pas de tube mais des conditions similaires permettant 
l’implantation de la valve tels qu’une bioprothèse défaillante, la présence d’un 
stent au sein de la VCVD ou la persistance d’une sténose native de la VCVD. Le dé-
veloppement de cette technique pourrait réduire le besoin de réopérer les patients 
ayant déjà bénéficié d’un RVP chirurgical et pourrait probablement réduire l’âge 
seuil d’intervention chez les patients présentant une IP chronique.    

 
Figure 16 (1) : RVP par voie percutanée. Angiographie de l'artère pulmonaire montrant 
le tronc pulmonaire (TP) et la voie de chasse du ventricule droit (VCVD) avant (a) et après 
(b) le RVP percutané. (a) Le patient a déjà subi l’implantation chirurgicale d'un tube valvé 
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entre le VD et l'artère pulmonaire. Notez l'obstruction résiduelle à hauteur des feuillets 
valvulaires (flèche blanche), juste au-dessus de l’anneau valvulaire. Il y a aussi une opaci-
fication dense de la VCVD due à la régurgitation pulmonaire (têtes de flèche) sur l'image 
préimplantatoire. (b) Désobstruction complète et absence de régurgitation résiduelle 
après implantation percutanée d'une valve stentée au sein du tube VD-AP. 

b. Anévrisme infundibulaire pulmonaire 

L’incorporation d’un patch infundibulaire ou transannulaire, responsable d’une aki-
nésie ou d’une dyskinésie de la VCVD, est à l’origine de la plupart des cas d’ané-
vrisme infundibulaire. Les autres facteurs favorisant la formation d’anévrisme sont 
une augmentation de la pression intra ventriculaire due à une obstruction persis-
tante de la VCVD, un shunt gauche-droite résiduel, une IP significative, une résec-
tion trop agressive des faisceaux musculaires infundibulaires et des lésions isché-
miques (50). La paroi de ces anévrismes est formée par du myocarde fin ou du ma-
tériel de patch, avec élargissement progressif de la structure concernée. Sur le 
plan hémodynamique, la présence d’un anévrisme infundibulaire pulmonaire ag-
grave la dysfonction systolique globale du VD (diminution de la FEVD) (50–52) et 
pourra jouer un rôle dans la réduction du débit cardiaque et dans l’intolérance à 
l’effort. Sa présence a été corrélée à la survenue d’arythmie ventriculaire (53,54). 
La reconnaissance de la dilatation anévrismale par échocardiographie est fré-
quemment limitée chez l’adulte en raison d’une faible fenêtre acoustique. Le 
diagnostic peut être confirmé par angio-TDM ou IRM (Fig. 17). Un anévrisme du 
patch de la VCVD est une indication de réintervention après une correction com-
plète de TOF chez 4,5 % des patients, avec un taux de mortalité précoce faible et 
de bons résultats à long terme. 

Figure 17 : a (14) : anévrisme de la VCVD chez une patiente de 10 ans avec antécédent 
de TOF corrigée. Séquence de ciné IRM SSFP en coupe petit axe révélant une dilatation 
anévrismale dyskinétique de la VCVD (flèche). b : IRM d’un autre patient suivi pour TOF 
corrigé avec mise en place d’un patch infundibulaire. Séquence de ciné IRM SSFP, coupe 
dans le plan de la VCVD en systole montrant un anévrisme dyskinétique de l’infundibulum 
(flèche).  
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c. Sténose résiduelle de l’infundibulum, de la valve   
    et des artères pulmonaires 

Une sténose significative résiduelle ou récurrente, pouvant se situer de la VCVD 
jusque dans les branches pulmonaires distales, survient chez 10 à 15 % des patients 
(14). Après réparation complète, le gradient pulmonaire devrait idéalement se si-
tuer en dessous de 25 mmHg, mais il est plus important dans environ 30 % des cas. 
Un gradient maximal modéré, se situant entre 25 et 50 mmHg, est tolérable. Deux 
études récentes (55,56) ont rapporté l’effet bénéfique d’une obstruction résiduelle 
modérée de la VCVD, protégeant le VD d’un remodelage défavorable causé par une 
IP significative (FR ≥ 20%) : comparativement aux patients présentant une IP isolée, 
les patients présentant une obstruction modérée de la VCVD associée à une IP 
avaient une FR moindre, des dimensions du VD et de la VCVD plus faibles, de 
meilleures FEVD et FEVG ainsi qu’une meilleure tolérance à l’effort.  
Au-delà d’un gradient maximal de 50 mmHg, la sténose doit en général être trai-
tée, car susceptible d’aggraver la dysfonction du VD en présence d’une IP, avec un 
risque important de morbidité (diminution significative de la tolérance à l’effort, 
survenue plus fréquente de troubles du rythme) et de mortalité tardive.  
Les modalités d’imagerie non invasives (angio-TDM et angio-IRM) sont fréquemment 
nécessaires pour visualiser les artères pulmonaires et identifier la localisation, la 
sévérité et l’étendue de la sténose. L’IRM est la méthode privilégiée pour docu-
menter la morphologie infundibulaire et des artères pulmonaires. Les séquences de 
vélocimétrie par contraste de phase peuvent mesurer la vitesse maximale à travers 
la surface sténosée et un gradient peut être calculé en utilisant l’équation de Ber-
noulli modifiée, comme avec un Doppler pulsé. Le principal avantage de l’IRM, par 
rapport à l’échocardiographie-Doppler, est le choix illimité de plans d’imagerie 
permettant l’évaluation de l’anatomie pulmonaire et du jet accéléré, quelle que 
soit sa direction (Fig. 18), ce qui est souvent difficile à obtenir par échocardiogra-
phie-Doppler, en particulier en cas de sténose et/ou de distorsion des artères pul-
monaires (Fig.19). L’évaluation du débit dans les artères pulmonaires gauche et 
droite peut également être réalisée, apportant des informations sur la perfusion de 
chaque poumon (57).  
Une sténose de la VCVD, de la valve ou des artères pulmonaires périphériques 
peuvent être prises en charge par cathétérisme interventionnel avec dilatation au  
ballonnet et/ou mise en place d’un stent. Des précautions doivent être prises lors 
du stenting de la VCVD à cause du risque de compression coronaire. 
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Figure 18 : Patient porteur d’une TOF corrigée dans l’enfance présentant une sténose 
résiduelle de la valve pulmonaire avec IP. a, c : séquence de ciné IRM SSFP, coupes dans le 
plan de la VCVD mettant en évidence en (a) systole une sténose valvulaire pulmonaire ser-
rée (flèche blanche) avec « flow void » éjectionnel marqué (flèche jaune) et en (c) dias-
tole une IP d’allure modérée avec discret « flow void » de régurgitation (flèche ouverte). 
b et d : images obtenue lors du cathétérisme interventionnel réalisé au décours de l’IRM 
mettant en évidence (b) lors de l’opacification de la VCVD la sténose valvulaire pulmo-
naire serrée (gradient = 60 mmHg) (flèche blanche) et (d) lors de l’opacification du tronc 
artériel pulmonaire la régurgitation diastolique (IP de grade 2) (flèche ouverte). 
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Figure 19 (5) : IRM de surveillance chez un patient porteur de TOF traité dans l’enfance 
par shunts palliatifs bilatéraux suivis d’une réparation complète. Coupes axiales mettant 
en évidence des sténoses proximales (flèches blanches) des branches pulmonaires (a) 
droite et (b) gauche en regard des cicatrices anastomotiques des shunts palliatifs (Blalock-
Taussig). (c) Reconstruction VR de l'angio-IRM 3D après injection de gadolinium. MPA = 
tronc de l'artère pulmonaire, RPA = artère pulmonaire droite, LPA = artère pulmonaire 
gauche, RV = ventricule droit. 

d. Sténoses des tubes VD-AP 

Différents types de conduits (ou «tubes») sont utilisés pour la réparation de la TOF, 
le choix dépendant principalement de leur disponibilité, de l’âge et de la taille du 
patient. Il existe trois types de conduits valvés fréquemment utilisés : les homo-
greffes, les xénogreffes avec stent et les xénogreffes sans stent. Les résultats post-
opératoires immédiats sont généralement satisfaisants, mais de multiples réinter-
ventions sont nécessaires, principalement à cause de l’obstruction progressive du 
conduit due à une disparité de taille entre les structures anatomiques croissantes 
du patient et la prothèse (Fig.20), une plicature du conduit, une prolifération inti-
male importante, des calcifications, une compression sternale extrinsèque ou une 
détérioration valvulaire. La prolifération de l’intima se produit principalement au 
niveau de l’anastomose distale et de la zone péri valvulaire. Elle entraîne une obs-
truction et une dysfonction du conduit ainsi qu’une distorsion et une rigidité des 
feuillets. Avec le temps, il en résultera une insuffisance prothétique secondaire. 
Les calcifications sont détectées au cours de la deuxième année postopératoire, 
évoluant progressivement vers une dilatation anévrismale de l’extrémité proximale 
du greffon. Une endocardite du greffon et la formation de thrombus à l’intérieur 
du conduit sont d’autres complications significatives potentielles.                                                                                     
Une angio-TDM ou une IRM peuvent être effectuées pour évaluer le niveau, le de-
gré et l’étendue de la sténose. L’IRM peut cependant être limitée dans cette indi-
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cation en raison d’artéfacts de susceptibilité magnétique. Le gradient trans conduit 
est alors mieux évalué par Doppler (14). L’IRM permet d’évaluer une IP associée et 
la fonction du VD. 
En général, une réintervention est indiquée lorsque le gradient trans-conduit dé-
passe 50 mmHg, mais elle est également déterminée par les symptômes cliniques 
et la dysfonction du VD.  

  

Figure 20 (12) : Sténose d’un conduit VD-AP. Les coupes (a) axiale oblique et (b) sagit-
tale oblique en mode ciné écho de gradient montrent une sténose diffuse du conduit VD-
AP (flèches), une crosse aortique droite et des artères pulmonaires de bonne taille chez 
un patient de 10 ans suivi pour TOF corrigée. 

e. Insuffisance tricuspidienne 

La prévalence d’une insuffisance tricuspidienne (IT) modérée à sévère est estimée 
à environ 10% (14) chez les patients suivis pour TOF corrigée. Une IT sévère a été 
associée à un plus mauvais pronostic chez ces patients concernant la survenue de 
tachyarythmie, d’insuffisance cardiaque et de décès (58). Elle est le plus souvent 
la conséquence d’une dilatation progressive du VD responsable d’une insuffisance 
valvulaire par dilatation de l’anneau tricuspidien, laquelle aggrave à son tour la di-
latation du VD. La fermeture de la CIV par patch lors de la réparation complète 
peut également altérer la fonction de la valve tricuspide.  
L’importance de la régurgitation tricuspide est quantifiée en routine par échogra-
phie-Doppler. Elle peut également être quantifiée par les données volumétriques 
du VD (volume éjecté du VD comparé au débit dans l’artère pulmonaire) seules ou 
en combinaison avec les séquences de contraste de phase bien que le risque d’er-
reur soit plus important comparativement à l’évaluation des valves aorto-pulmo-
naires et qu’il n’existe actuellement pas de données validées dans la littérature. 

f. CIV résiduelle 

Des CIV postopératoires significatives sur le plan hémodynamique se manifestent 
rapidement après la réparation et nécessitent une révision chirurgicale immédiate.  
Les petites CIV résiduelles sont assez fréquentes et n’altèrent en général pas le 
pronostic. Elles se localisent le plus souvent à hauteur de la zone supérieure du 
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patch et doivent être suivies avec soin afin de détecter un élargissement ultérieur 
et un shunt tardif significatif.  
Une CIV peut être diagnostiquée avec précision et suivie par échocardiographie-
Doppler trans-thoracique. L’évaluation par IRM de la TOF post réparation doit in-
clure la recherche d’une CIV sous forme d’un flow void sur les séquences ciné SSFP 
correspondant au jet du flux turbulent au travers de la petite communication rési-
duelle. L’importance de ce shunt peut également être quantifiée par les séquences 
de vélocimétrie par contraste de phase qui permettent un calcul du rapport entre 
le débit pulmonaire et le débit systémique (rapport Qp/Qs).  

g. Dilatation de la racine de l’aorte et insuffisance 
    valvulaire aortique 

Une dilatation progressive de la racine aortique, laquelle peut conduire à une in-
suffisance valvulaire et prédisposer à une dissection et à une rupture, peut nécessi-
ter une chirurgie de la racine et/ou de la valve aortiques. Cette situation est plus 
souvent décrite chez l’adulte que chez l’enfant.  
Elle est due à des anomalies intrinsèques de la média et/ou secondaire à une sur-
charge volumique chronique de l’aorte ascendante (59). Une récente étude a indi-
qué qu’après une réparation de TOF, tous les patients présentaient des caractéris-
tiques hémodynamiques artérielles anormales, avec une augmentation de l’impé-
dance et de la vitesse de l’onde du pouls, et une diminution de la compliance arté-
rielle périphérique totale, suggérant une augmentation de la rigidité des parois ar-
térielles centrales et périphériques (60). L’augmentation de la rigidité de la paroi 
aortique est étroitement associée à l’augmentation du diamètre de sa racine (60). 
Les facteurs de risque d’une dilatation et d’une insuffisance aortique 
comprennent : une atrésie pulmonaire initiale, une crosse aortique droite, des an-
técédents de shunt aorto-pulmonaire, un sexe masculin et une délétion du chromo-
some 22q11.  
Une chirurgie de la racine de l’aorte doit être envisagée chez les patients présen-
tant une dilatation rapide (augmentation de diamètre > 0,5 cm par an) ou un dia-
mètre supérieur à 55 mm. En outre, une insuffisance aortique avec réduction 
concomitante de la fonction du VD peut entraîner une altération de la fonction sys-
tolique du VG. Par conséquent, un suivi méticuleux de la racine aortique après ré-
paration d’une TOF est recommandé.  

h. Dysfonction ventriculaire gauche  

La FEVG a été rapportée comme anormale chez 21% des patients issus d’une grande 
cohorte d’adultes suivis pour TOF corrigée (61). Dans une autre étude, une dys-
fonction diastolique du VG a été retrouvée chez 13,8% des adultes suivis pour TOF 
corrigée (62).De plus, une dysfonction du VG modérée ou sévère chez ces patients 
a été associée à une altération de l’état clinique et constitue un facteur prédictif 
d’un pronostic défavorable à long terme, en particulier concernant le risque de 
mort subite (36,63). 
Les mécanismes responsables d’une dysfonction du VG décrits dans la littérature 
comprennent, entre autre, une surcharge volumique chronique résultant d’un 
shunt palliatif précoce, des lésions myocardiques au moment de la réparation chi-
rurgicale, une anomalie de la cinétique et une fibrose cicatricielle septales résul-
tant de la fermeture de la CIV par patch (14). La survenue d’une dysfonction du VG 
a été associée à des facteurs prédictifs tels qu’une réparation chirurgicale com-

�36



plète à un âge avancé, la longue durée d’un shunt palliatif, la présence d’une in-
suffisance aortique et surtout une altération de la FEVD (36,50). Une interdépen-
dance biventriculaire est en effet fréquemment rapportée comme principale cause 
de la dysfonction du VG (64). Une forte corrélation existe entre les volumes et les 
fractions d’éjection du VD et du VG chez les patients porteurs d’une TOF corrigée 
(36,50,55). Le VD est anatomiquement intégré au VG par l’intermédiaire de fais-
ceaux myocytaires subépicardiques reliant la paroi libre du VD aux parois du VG. De 
plus, les 2 ventricules partagent le septum inter ventriculaire, le flux sanguin coro-
naire, le système de conduction électrique et sont contenus dans la même cavité 
péricardique.                                                                                                
Des études expérimentales ont montré qu’une partie de l’activité mécanique ex-
terne générée par le VD est une conséquence directe de la contraction du VG (65) 
et qu’une altération des dimensions et de la fonction du VG affecte la géométrie et 
la fonction du VD. A l’inverse, il a également été montré qu’une dilatation et une 
dysfonction du VD conduisent à une dysfonction du VG (66). Plusieurs études écho-
cardiographiques chez des patients suivis pour TOF corrigée ont corrélé la fraction 
de régurgitation pulmonaire, la dilatation du VD et des anomalies du « strain » du 
VD à un asynchronisme global de contraction du VG, à une altération du « strain », 
du « strain rate » ou de la torsion du VG (67–70). L’impact délétère de cette inter-
action pourrait également être lié à un retard de conduction croissant intra et inter 
ventriculaire. Tzemos et al.(71) ont corrélé l’allongement du QRS, en rapport avec 
un bloc de branche droit, à l’augmentation des volumes et à la diminution des frac-
tions d’éjection du VD et du VG chez les patients suivis pour TOF corrigée. Dans 
cette étude, les analyses échocardiographiques ont corrélé l’allongement du QRS à 
un asynchronisme de contraction et à une diminution du « strain » pariétal du VG. 
De plus, il a été montré que les patients ayant le plus long retard entre la contrac-
tion des 2 ventricules avaient une tolérance à l’effort moindre et un risque majoré 
d’arythmie ventriculaire (72). Des améliorations fonctionnelles encourageantes ont 
été démontrées après resynchronisation ventriculaire chez les patients porteurs 
d’une TOF corrigée avec asynchronisme avéré (73,74).  
La précision et la fiabilité de l’IRM cardiaque pour la mesure de la fonction systo-
lique du VG ont été bien établies. De plus, la FEVG mesurée par IRM conserve sa 
précision en présence d’une surcharge volumique du VD ou d’anomalie de la ciné-
tique septale, à la différence de la fraction de raccourcissement mesurée par 
échocardiographie (75).   

i. Troubles du rythme cardiaque et mort subite  

• Troubles de la conduction  

Autrefois fréquent, le bloc auriculo-ventriculaire (BAV) complet, conséquence 
d’une lésion chirurgicale directe du faisceau de His, est devenu rare. Actuellement, 
le risque de BAV complet permanent est de 1 % environ (2). Tout BAV complet per-
manent doit être appareillé par un stimulateur cardiaque. 
Les troubles de la conduction intraventriculaire sont en revanche fréquents. L'ap-
parition progressive d'un bloc de branche droit est presque la règle chez les pa-
tients suivis pour TOF corrigée et à l’origine d’un allongement du QRS à l’ECG. Ce 
bloc de branche droit est attribué aux anomalies progressives de forme et de fonc-
tion du VD (interaction mécano-électrique) et l’allongement du temps de conduc-
tion intra ventriculaire aggrave à son tour l’asynchronisme de la contraction ventri-
culaire droite, contribuant à la dysfonction systolique du VD. L’implantation d’un 
pacemaker resynchronisant la contraction ventriculaire droite peut améliorer la 
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performance contractile du VD après correction d’une TOF (76). Plus qu’un témoin 
de la dysfonction ventriculaire droite, l’allongement du QRS semble également être 
un indicateur d’interaction inter-ventriculaire délétère : il a été associé à une dys-
fonction du VG et à un risque de décès plus précoce chez ces patients (36,63,71). 
Une durée de QRS ≥ 180 ms a été associée à la survenue d’arythmie ventriculaire 
maligne et de mort subite (77). 

• Troubles du rythme  

Les mécanismes pourvoyeurs d’arythmie chez les patients porteurs d’une TOF cor-
rigée impliquent des obstacles à la conduction créés par la dilatation progressive 
du VD et par les cicatrices chirurgicales prédisposant au développement de circuits 
de macro-réentrée (78). 
Une tachycardie atriale par réentrée est le trouble du rythme atrial le plus fré-
quent, survenant chez plus de 30% des patients (79,80), suivi de la fibrillation 
atriale. Les sites potentiels de macro-ré-entrée atriale chez les patients porteurs 
de TOF ont été définis. Deux circuits dominants sont reconnus :  
- Une rotation le long du bord de la valve tricuspide, avec un étroit couloir de 

conduction situé au niveau de l'isthme entre la veine cave inférieure et l’anneau 
tricuspide (flutter atrial).  

- Une rotation autour d'une cicatrice d'atriotomie latérale, avec un étroit couloir 
de conduction entre le bord inférieur de l'incision et la veine cave inférieure (ta-
chycardie «incisionelle») (81).  

L’ablation ciblée de ces sites, chirurgicale ou percutanée, est une approche théra-
peutique efficace chez les patients présentant une tachycardie atriale récurrente 
fréquente ou hautement symptomatique (82,83). 
Les arythmies ventriculaires non soutenues sont très fréquentes. Sur un enregis-
trement Holter de 24 heures, on les retrouve chez 40 à 50 % des patients opérés. 
La fréquence de ces troubles du rythme augmente avec l’âge. Il s’agit d’extrasys-
toles, de doublets ou de courtes salves, de signification pronostique incertaine, 
surtout si asymptomatiques.  
Les arythmies ventriculaires de haut grade sont rencontrées chez environ 10% des 
patients. L’incidence de mort subite est estimée à 0,2%/année de suivi. La plupart 
des cas de mort subite est due à une TV soutenue, les autres cas étant causés par 
une tachycardie atriale à conduction rapide et, rarement, à un BAV d’apparition 
brutale (77,84,85). Les cartographies chirurgicales ou par cathétérisme des TV mo-
nomorphes chez les patients porteurs de TOF ont mis en évidences de multiples 
circuits de macro-réentrée au sein du VD opéré (53,86–89). Les circuits les plus fré-
quemment retrouvés sont situés : 
- À la surface antérieure du VD, autour d’une incision de ventriculotomie 
- De la surface septale à la paroi libre du VD, à travers le septum conal. 
- La géométrie complexe du VD, en particulier dans le cadre d'une hypertrophie 

avancée, permet le développement d'autres circuits. 
L’utilisation seule de traitements médicamenteux a été abandonnée chez les pa-
tients souffrant de TV soutenue et/ou chez ceux considérés comme à haut risque. 
Un défibrillateur automatique implantable (DAI) est recommandé pour la plupart 
de ces patients, bien que l'ablation chirurgicale ou par cathétérisme puisse être 
utile (90). Le taux de succès précoce de l'ablation est maintenant d'environ 90%, 
mais un taux de récurrence de 5% à 20% limite l'application généralisée de cette 
technique. L'ablation est souvent utilisée chez les receveurs de DAI pour réduire le 
nombre de chocs appropriés.  
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La chirurgie de RVP seule n'a pas d'impact majeur sur le risque de TV, du moins 
lorsqu'elle est réalisée trop tardivement, chez des adultes ayant une surcharge hé-
modynamique de longue date. La réversibilité du remodelage ventriculaire et la 
réduction du risque de TV pourraient être obtenus si la chirurgie est effectuée plus 
tôt au cours de la maladie. Des données préliminaires suggèrent qu'il existe un po-
tentiel d’amélioration du statut rythmique des patients si l'intervention de RVP est 
combinée à une cartographie et une ablation des circuits de TV (40,41).   
La stratification du risque de TV et de mort subite chez les patients porteurs de 
TOF est imparfaite (40,63,77). Plusieurs variables ont été identifiées (3,7,91,92), 
avec une forte valeur prédictive négative mais une valeur prédictive positive mo-
dérée :  
- Âge avancé (> 20 ans) 
- Réparation chirurgicale complète à un âge avancé 
- Multiples chirurgies cardiaques dont les shunts palliatifs 
- Syncope récurrente  
- Insuffisance pulmonaire modérée à sévère (FR pulmonaire mesurée à l’IRM)  
- Dilatation sévère du VD (volumes ventriculaires droits mesurés à l’IRM)  
- Fonction ventriculaire droite altérée (FEVD < 45%) 
- Fonction ventriculaire gauche altérée (FEVG < 55%) 
- Hypertrophie ventriculaire droite décelée à l’IRM (ratio masse/volume ≥ 0,3)  
- Allongement du QRS à l’ECG (≥ 180 ms)  
- Tachyarythmie atriale 
- Arythmie ventriculaire non soutenue symptomatique 
- Arythmie ventriculaire de haut grade décelée au Holter ou lors de test d’effort 
- Stimulation ventriculaire positive lors de tests électro-physiologiques  
- Détection de potentiels tardifs ventriculaires 
Ces imprécisions dans la stratification clinique du risque sont devenues probléma-
tiques, les options thérapeutiques actuelles chez les patients considérés à haut 
risque impliquant donc des procédures invasives (DAI, ablation chirurgicale ou per-
cutanée des circuits de réentrée). Dans une étude multicentrique concernant 121 
implantations de DAI chez des patients atteints de TOF en préventions primaire et 
secondaire, Khairy et al. (93) ont constaté des décharges appropriées allant de 
7,7% à 9,8%/an. Les facteurs prédictifs indépendants d’une décharge appropriée 
comprenaient des conditions hémodynamiques défavorables, comme l'augmenta-
tion des pressions télédiastoliques du VG. Chez les patients traités en prévention 
primaire, les facteurs prédictifs de décharge appropriée comprenaient un antécé-
dent de shunt palliatif, une arythmie ventriculaire induite et spontanée, un allon-
gement du QRS, un antécédent de ventriculotomie et des pressions télédiastoliques 
du VG élevées. Cependant, les patients présentaient un risque élevé de complica-
tions (30%) et de décharges inappropriées (environ 6%/an). Witte et al.(94) ont 
comparé les receveurs de DAI porteurs d’une TOF corrigée aux receveurs de DAI 
porteurs d’une cardiomyopathie dilatée (CMD). Les patients atteints de CMD 
étaient plus âgés et étaient plus susceptibles d'avoir eu un DAI implanté en préven-
tion secondaire. Il est intéressant de constater qu’au cours des 2 années de suivi, 
les patients atteints de TOF étaient moins susceptibles d'avoir reçu une décharge 
appropriée (5% contre 23%) et étaient plus susceptibles d'avoir reçu une décharge 
inappropriée (20% contre 4%). Ces résultats mettent en évidence les probléma-
tiques de l’implantation de défibrillateurs automatiques dans cette population 
complexe, dues à une stratification imparfaite du risque rythmique et expliquent la 
nécessité de recourir à des tests électro-physiologiques et à l’IRM cardiaque pour 
améliorer la fiabilité de cette stratification (37,95,96).  
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En plus de fournir des indicateurs pronostiques participant à la stratification du 
risque rythmique (FR, FEVD, FEVG, volumétrie et masse du VD), l’IRM permet de 
visualiser les foyers de fibrose myocardique cicatricielle, fréquemment retrouvés 
au sein des sites opératoires d’élargissement de la VCVD et de fermeture de la CIV 
(51,52,97,98), grâce aux séquences de rehaussement tardif après injection de ga-
dolinium. Une plus grande étendue de cette fibrose cicatricielle a été associée à un 
statut clinique défavorable (51,52,98) et sa quantification pourrait constituer un 
marqueur pronostique supplémentaire de survenue d’arythmie ventriculaire (98) 
chez ces patients. De plus, l’imagerie de rehaussement tardif permet une repré-
sentation spatiale de la distribution des cicatrices, potentiellement utile dans le 
guidage de procédure d’ablation percutanée (99).       

j. Insuffisance cardiaque  

D’une manière générale, l'insuffisance cardiaque chez les adultes porteurs de car-
diopathie congénitale est une complication de plus en plus fréquente et potentiel-
lement mortelle pour une part substantielle de ces patients (100–102). Au moins 
14% des adultes suivis pour TOF présente une dyspnée de stade NYHA ≥ 2 (103). Le 
taux sérique de biomarqueurs neuro-hormonaux, tel que le Brain Natriuretic Pep-
tide (BNP), est élevé chez les patients porteurs de TOF et pourrait avoir une valeur 
pronostique. Le taux de BNP chez ces patients a été corrélé à la fonction et au vo-
lume du VD ainsi qu’aux performances à l’effort (104–108).  
La fonction ventriculaire est affectée par la précharge, la postcharge et la contrac-
tilité myocardique, ainsi que par le synchronisme de contraction et l’interdépen-
dance bi ventriculaire. L’effet délétère d’une élévation chronique et sévère de la 
postcharge due à une obstruction persistante de la VCVD sur la fonction du VD est 
important. De même, une IP significative, une akinésie ou un anévrysme de la 
VCVD participent à la diminution du débit cardiaque (50). Comme décrit précé-
demment, une surcharge volumique chronique du VD pourrait altérer la fonction 
des deux ventricules en raison de leur interdépendance. La surveillance continuelle 
de la fonction bi ventriculaire est donc un élément crucial du suivi de ces patients 
par échocardiographie et IRM.  
La stratégie actuelle pour préserver la fonction ventriculaire droite est avant tout 
basées sur un « timing » optimal du RVP, qu’il soit chirurgical ou percutané. Aucun 
traitement médicamenteux n’a prouvé son efficacité une fois qu’une dysfonction 
du VD est apparue (109,110), alors qu’une resynchronisation bi ventriculaire a   
montré une amélioration de l’index cardiaque et de la contractilité myocardique 
(76,111).  

3. Modalités de suivi 

Les guidelines de l’American College of Cardiology/American Heart Association de 
2008 concernant la prise en charge des adultes porteurs d’une cardiopathie congé-
nitale proposent un cadre général de surveillance des adultes porteurs d’une TOF 
corrigée, incluant au minimum la réalisation annuelle d’un examen clinique, d’un 
ECG et d’une échocardiographie (3).   

a. IRM cardiaque 

Parce que cette technique n’est pas limitée par une mauvaise fenêtre acoustique, 
est non invasive, n’expose pas aux radiations ionisantes et parce qu’elle fournit des 
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données quantitatives utiles à la prise de décision thérapeutique ainsi qu’une in-
formation pronostique, l’IRM cardiaque est l’examen le plus adapté au suivi à long 
terme des patients porteurs d’une TOF corrigée dans l’enfance (14,35,112).  
L'IRM cardiaque est reconnue comme la technique de référence pour l'évaluation 
des volumes, masse et fonction du VG et du VD, car elle s'est révélée exacte, pré-
cise, hautement reproductible et exempte d'extrapolations géométriques (113). 
Ceci est particulièrement important pour l'évaluation du VD, le plus impliqué dans 
la dysfonction cardiaque chez les patients porteurs de TOF et le plus affecté par la 
réparation chirurgicale (114). Malgré sa géométrie complexe et ses riches trabécu-
lations, les mesures de volumes et de fonction du VD par IRM ont montré une bonne 
reproductibilité intra et inter observateur, même en cas de dilatation ventriculaire 
et ce, que l’acquisition soit faite dans les plan axial ou petit axe (115–119). La sé-
quence de ciné IRM standard est une séquence SSFP bidimensionnelle (2D) synchro-
nisée à l'ECG. Une série d'images 2D SSFP est obtenue de façon à couvrir l'ensemble 
des cavités ventriculaires, de l'apex à la base, et permettre des mesures fiables des 
volumes télé diastolique et télé systolique ainsi que de la fraction d'éjection des 
deux ventricules (Fig. 21). Des valeurs normales de volumes, masses et fonctions du 
VG et du VD ont été publiées pour l’adulte (120,121) et l’enfant (122).  
Des séquences de ciné IRM 2D SSFP, réalisées dans plusieurs plans de coupes, four-
nissent des informations dynamiques importantes sur l'anatomie et la fonction du 
cœur et des gros vaisseaux (Fig. 22a).  
Des images anatomiques statiques de haute résolution du cœur et des gros vais-
seaux peuvent également être obtenues par des séquences d'écho de spin "sang 
noir", préparées par double inversion-récupération pour supprimer le signal prove-
nant du sang.  
L’angio-IRM haute résolution après injection de gadolinium permet une analyse dé-
taillées des branches artérielles pulmonaires, de l’aorte, des veines systémiques et 
pulmonaires (14). Il s’agit d’une séquence d'écho de gradient 3D réalisée au mo-
ment de l'injection d'un bolus intraveineux de gadolinium. Une acquisition 3D per-
met d'obtenir des coupes fines et contiguës, une nette amélioration de la résolu-
tion spatiale dans la direction de la coupe, de la qualité du reformatage multipla-
naire (MPR) ainsi que des reconstructions en projections d'intensité maximale (MIP) 
et rendu de volume (VR). Le MPR peut être réalisé pour générer des images 2D dans 
n'importe quel plan. Des reconstructions en modes MIP et VR peuvent être effec-
tuées afin d’obtenir des représentations 3D, facilitant ainsi la visualisation de 
structures anatomiques se chevauchant (Fig. 23).  
Les séquences de vélocimétrie par contraste de phase permettent une cartographie 
des vitesses, une quantification des volumes et débits des flux au sein des vais-
seaux sanguins thoraciques et au travers des valves cardiaques. Des études in vivo 
et in vitro ont montré que les mesures de débit sanguin obtenues par ces séquences 
sont exactes, précises et reproductibles (123,124). Ces séquences sont utilisées 
pour quantifier la FR pulmonaire (125,126) et estimer un gradient de pression en 
présence d'une sténose résiduelle. La FR de la valve pulmonaire, exprimée en %, 
est obtenue en calculant le rapport entre le volume antérograde et le volume ré-
trograde circulants au travers de l’orifice pulmonaire (Fig. 24). Le gradient de 
pression peut être estimé en mmHg en utilisant l'équation de Bernoulli modifiée 
4•v2, où v est la vitesse maximale du flux au sein de la surface sténosée, en m•s-1. 
Ces séquences permettent également de quantifier des shunts résiduels intra et 
extracardiaques, par la mesure du rapport Qp/Qs, et de mesurer des débits au sein 
des artères pulmonaires droite et gauche.  
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Les séquences de rehaussement tardif après injection de gadolinium, dont la tech-
nique sera détaillée ultérieurement, permettent une caractérisation tissulaire,  en 
particulier une évaluation de la viabilité myocardique par la mise en évidence de 
foyers de fibrose cicatricielle du myocarde ventriculaire, au sein et en dehors des 
sites opératoires (52,98) (Fig.22b et 25).   
L’IRM cardiaque constitue donc le gold standard de l’évaluation des volumes et des 
fonctions bi ventriculaires, de la viabilité myocardique et de la mesure des flux 
(35,125). En association avec les données cliniques et électro-physiologiques, les 
informations qu’elle apporte (présence et sévérité d'une IP, dimensions et fonction 
des VD et VG, présence et étendue d'un anévrisme de la VCVD, présence et sévéri-
té d'une sténose artérielle pulmonaire) sont utilisées pour décider du moment 
d’une intervention, qu’il s’agisse d’un RVP, d’une angioplastie pour sténose ou du 
contrôle d’une arythmie. L’IRM s’est imposée comme un outil robuste dans la stra-
tification du risque d’arythmie ventriculaire grave ou de mort subite chez ces pa-
tients. Une dilatation sévère du VD et une dysfonction du VD ou du VG, évaluées 
par IRM, ont été rapportées comme étant des facteurs prédictifs indépendants 
d’insuffisance cardiaque, de TV soutenue et de mort subite (37). Ses objectifs dans 
le suivi des patients porteurs d’une TOF corrigée sont donc :  
- La quantification des volumes et masses du VD et du VG, de leurs fractions 

d’éjection et du débit cardiaque,  
- L’évaluation des anomalies de cinétique globale et segmentaire,  
- L’évaluation de l’anatomie de la VCVD, des artères pulmonaires avec description 

d’une éventuelle obstruction ou dilatation anévrismale. 
- La quantification de la régurgitation pulmonaire, de la régurgitation tricuspi-

dienne, 
- La quantification du débit des flux au sein du tronc et des artères pulmonaires 

droite et gauche,  
- L’évaluation d’éventuels shunts intra ou extra cardiaques résiduels (ratio Qp/

Qs),  
- La description d’éventuelles MAPCA,  
- L’évaluation de la viabilité myocardique avec description de la distribution et de 

l’étendue des foyers de fibrose myocardique cicatricielle,    
- L’évaluation de la valve aortique à la recherche d’une insuffisance et la mesure 

du diamètre de l’aorte,  
- L’évaluation des artères coronaires.  
Les indications de l’IRM cardiaque chez les patients porteurs de TOF corrigée va-
rient avec l’âge. Durant les 8 à 10 premières années de vie, l’IRM est en général 
indiquée en seconde intention, en particulier s’il existe modification substantielle 
de la symptomatologie clinique ou des signes échographiques. Une IRM de réfé-
rence devrait être réalisée vers la fin de l’enfance (8-10 ans), lorsque la sédation 
n'est plus nécessaire. Puis une IRM systématique est indiquée pour la surveillance 
de l’IP, des volumes et fonctions bi ventriculaires, la recherche d’une dysfonction 
des autres valves et l’évaluation de la viabilité myocardique. Il n’existe pas de 
consensus concernant la fréquence optimale de suivi par IRM. Chez la plupart des 
patients, les volumes et fonctions ventriculaires restent stables durant de nom-
breuses années. Chez d’autres, le VD se dilate et sa fonction se détériore plus ra-
pidement. Il semble raisonnable de répéter l’IRM tous les 1 à 4 ans, en fonction des 
signes initiaux retrouvés et de la symptomatologie clinique (3,5,7).  
L’IRM est contre indiquée chez les patients porteurs de pacemakers même si cette 
contre-indication est de plus en plus relative avec l’avènement de dispositifs IRM 
compatibles. Certains types de stents et coils métalliques peuvent être respon-
sables d’artéfacts de susceptibilité magnétique et dégrader la qualité de l’image. 
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Les séquences d’écho de spin « sang noir » ont l'avantage d'être moins sensibles à 
ce type d’artefacts. Une arythmie ou un faible signal ECG peuvent empêcher un 
« gating » adéquat. L’IRM cardiaque est un examen de longue durée (comparative-
ment au scanner) et nécessite une bonne coopération du patient, en particulier 
une capacité à rester immobile et maintenir des apnées répétées. Certains para-
mètres techniques peuvent cependant être modifiés pour les patients moins coopé-
rants tels que les jeunes enfants.  

  

Figure 21 (35) : Evaluation des volumes et fonctions bi ventriculaires par séquence de 
ciné IRM SSFP synchronisée à l’ECG chez un patient à l’antécédent de TOF corrigée  : 16 
coupes contigües selon le petit axe du cœur ont été nécessaires pour complètement cou-
vrir le volumineux VD dilaté en télédiastole. Anévrisme de la VCVD. Le calcul de la surface 
télédiastolique des cavités ventriculaires droite et gauche, sur chacune des coupes, est 
obtenu à partir d’un contourage de la frontière entre endocarde et pool sanguin. L'épais-
seur de coupe étant connue, le volume télédiastolique de chaque coupe peut être calculé.  
Le volume télédiastolique total (VTD) peut ensuite être obtenu en additionnant les vo-
lumes des coupes contiguës. La même procédure est réalisée en télésystole pour obtenir 
le volume télésystolique (VTS) et la fraction d’éjection (FE) en %, de chaque ventricule, 
calculée par FE = (VTD-VTS) / VTD.   
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Figure 22 (5) : anévrisme de la VCVD et rehaussement tardif après réparation d'une TOF 
chez un homme de 35 ans. (a) Coupe de ciné IRM SSFP dans le plan de la VCVD, obtenue en 
systole, montrant un anévrisme de la VCVD au niveau du patch d'élargissement (tête de 
flèche). Une sténose valvulaire pulmonaire est détectée par un flow void correspondant 
au jet turbulent au-dessus du niveau de la valve. (b) Image de rehaussement tardif après 
injection, en coupe petit axe, montrant un rehaussement de la paroi de la VCVD élargie 
(têtes de flèche). 

                                

Figure 23 (112) : reconstruction MIP d'une angio-IRM chez un patient suivi pour TOF cor-
rigée. Noter la sténose de l'artère pulmonaire droite (flèches blanches) et un anévrysme 
de la VCVD (flèche ouverte). Concernant l'artère pulmonaire gauche, aucune sténose rési-
duelle n'est observée. MP : tronc artériel pulmonaire ; RP : artère pulmonaire droite ; LP : 
artère pulmonaire gauche. 
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Figure 24 : séquence de vélocimétrie par contraste de phase réalisée lors d’une IRM de 
surveillance chez un patient suivi pour TOF corrigée et IP. (a) : sélection d’un plan de 
coupe sous valvulaire parallèle à l’anneau pulmonaire. (b et c) : séquence de contraste de 
phase mettant en évidence les flux (b) antérograde (blanc) et (c) rétrograde (noir), l’in-
tensité du signal étant proportionnelle à la vitesse perpendiculaire au plan. Cercle jaune : 
région d’intérêt délimitant l’orifice pulmonaire pour mesure des flux de direction per-
pendiculaire au plan sélectionné. (d) : courbe représentant l’évolution des débits (en ml/
s) antérograde (violet) et rétrograde (vert) en fonction du temps (en ms). (e) : Calcul de 
la fraction de régurgitation (FR) pulmonaire retrouvant une IP sévère (FR > 40%). 
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Figure 25 (127) : zones de rehaussement tardif typiques (flèches) chez des patients sui-
vis pour TOF corrigée intéressant les régions : (A,B) de la VCVD élargie, (C,D,G) du patch 
de fermeture de la CIV, (E) des jonctions VD-VG supérieure et inférieure, (B,F,G) des tra-
béculations ventriculaires droites et (H) de l’apex du VG. Les images A, C et H corres-
pondent au plan de la voie de chasse du VG, et les images restantes au plan petit axe du 
VG.  

b. Echocardiographie-Doppler 

L’échocardiographie-Doppler constitue l’autre modalité d’imagerie utilisée en rou-
tine pour le suivi des patients porteurs d’une TOF corrigée. Elle permet une détec-
tion et une quantification sommaire du degré de l’IP et de la dilatation du VD. Elle 
constitue surtout une technique complémentaire de l’IRM en ce qui concerne la re-
cherche d’une éventuelle CIA ou CIV résiduelles, l’évaluation d’une insuffisance 
tricuspidienne et l’évaluation de la pression intraventriculaire droite par mesure de 
la vitesse du jet de régurgitation tricuspide, ce dernier paramètre ayant été rap-
porté comme étant celui influençant le plus la capacité d’exercice maximale (128) 
chez les patients porteurs d’une TOF corrigée.  
Cet examen est souvent limité par une moins bonne fenêtre acoustique chez ces 
sujets plus âgés, une imprécision quant à la quantification des dimensions et de la 
fonction du VD ainsi que de la fraction de régurgitation pulmonaire.  
L’évaluation de la fonction du VD s’est cependant améliorée avec l’utilisation du 
mode tridimensionnel (écho 3D), permettant en particulier de mesurer les volumes 
du VD et la FEVD. Plusieurs autres méthodes permettant d’évaluer les fonctions 
globale et régionale du VD chez les patients porteurs d’une TOF ont été étudiées.  
Le TAPSE (« Tricuspid Annular Peak Systolic velocity ») est une mesure simple et re-
productible de la performance systolique du VD. Le TAPSE et la FEVD ont été for-
tement corrélées dans des cohortes d’adultes non porteurs de TOF (129). Cepen-
dant, une étude suggère que la corrélation entre TAPSE et FEVD chez les enfants 
porteurs de TOF est faible (130). Les patients suivis pour TOF ont des anomalies de 
la cinétique segmentaire, telle qu’une contractilité diminuée de la VCVD. Ainsi, des 
mesures globales de la performance du VD, comme celle que fournit le TAPSE, ne 
reflètent pas précisément la véritable fonction ventriculaire droite.   
L’accélération myocardique iso volumique peut être utile à la détection d’une dys-
fonction ventriculaire droite précoce. C’est une mesure relativement indépendante 
des conditions de charge et qui reflète la contractilité du VD. Des études ont dé-
montré que l’accélération myocardique était plus faible chez les patients avec une 
IP sévère que chez ceux avec une IP légère à modérée. L’accélération myocardique 
a aussi été inversement corrélée à l’allongement du QRS (131,132).  
Des mesures de la cinétique segmentaire, utilisant le « strain » (déformation régio-
nale du tissu myocardique) et le «  strain rate  » (SR = vitesse de déformation), 
peuvent être intéressantes chez les patients suivis pour TOF car ces méthodes 
évitent les extrapolations géométriques et permettent l’évaluation de régions 
myocardiques individuelles. Une réduction du strain régional du VD a été associée à 
une IP sévère (133–135). Une étude (135) a rapporté que le strain pariétal du VD 
continuait de se détériorer au cours d’évaluations successives chez des adultes sui-
vis pour TOF corrigée, tandis que la FEVD restait stable. Deux autres travaux 
(70,136) ont rapporté la présence de dysfonctions systolique et diastolique du VD 
et du VG par mesure du strain ou du strain rate chez des enfants et adolescents 
porteurs d’une TOF corrigée asymptomatiques. Ces résultats suggèrent que l’éva-
luation de la cinétique pariétale par mesure du strain et du strain rate constitue-
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rait une méthode sensible et permettrait la détection pré-clinique d’une dysfonc-
tion biventriculaire chez les patients suivis pour TOF corrigée.  

c. Epreuve d’effort  

Il existe des preuves quant à la relation entre une IP sévère, une dilatation du VD 
et des performances à l’effort altérées chez les patients suivis pour TOF corrigée.  
Une dysfonction du VD, globale ou segmentaire, a été corrélée à une intolérance à 
l’effort et à la survenue de mort subite (52,77).  
Il n’y a pas de recommandations formelles concernant la fréquence de réalisation 
d’épreuve d’effort chez ce groupe de patients (3). Cet examen est utile non 
seulement dans l’évaluation du statut global du patient et de ses capacités fonc-
tionnelles, mais aussi parce qu’il aide à déterminer le moment d’un RVP, en parti-
culier dans les cas où la symptomatologie est discordante avec les mesures objec-
tives réalisées. Une dysfonction ventriculaire droite peut en effet ne se manifester 
qu’à l’effort et un asynchronisme électromécanique bi ventriculaire peut s’aggra-
ver (137). Au pic de l’effort, les patients suivis pour TOF corrigée ont le plus 
souvent un index cardiaque et un volume d’éjection diminué (138). La consomma-
tion maximale en oxygène durant le stress métabolique approche les deux tiers de 
la normale (106). Une consommation maximale en oxygène basse (36% de la valeur 
prédite) a été corrélée à la survenue d’hospitalisation et de décès chez ces pa-
tients (139,140). Enfin, la réalisation d’épreuve d’effort permet la détection 
d’arythmie induites par l’effort.   

d. ECG, Holter et tests électro-physiologiques  

L’ECG chez les patients porteurs d’une TOF corrigée retrouve de manière quasi 
constante un bloc de branche droit avec allongement variable du complexe QRS. La 
valeur pronostique des arythmies ventriculaires non soutenues asymptomatiques 
reste incertaine (77,141) et il n’existe pas de recommandations formelles concer-
nant leur dépistage par Holter et leur prise en charge. Certains opterons pour un 
traitement médicamenteux, d’autres pour des tests électro-physiologiques avec 
stimulation ventriculaire programmée. Il n’existe cependant pas suffisamment de 
preuve pour recommander la réalisation de ces tests invasifs en routine chez des 
patients à bas risque (142).  

e. Scanner cardiaque  

Dans le suivi des patients porteurs d’une TOF corrigée, cet examen peut être indi-
qué en cas de contre-indication à l’IRM ou s’il existe d’importants artéfacts de sus-
ceptibilité magnétique en IRM (Fig. 26) (143). Il permet de quantifier les dimen-
sions du VD et sa fonction, d’évaluer l’anatomie de la VCVD, des branches arté-
rielles pulmonaires, d’analyser les tubes VD-AP. Avec une synchronisation à l’ECG, il 
permet également une analyse des artères coronaires (bilan pré RVP percutané), de 
l’aorte ascendante.   
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Figure 26 (143)  : (a) coupe axiale d’un scanner réalisé chez une patient de 36 ans à 
l’antécédent de TOF corrigée montrant la perméabilité de stents au sein des artères pul-
monaires. (b) coupe axiale IRM correspondante non interprétable en raison d’importants 
artéfacts de susceptibilité magnétique générés par les stents.  

f. Cathétérisme cardiaque 

Cet examen invasif est plus souvent réalisé si un geste thérapeutique est envisagé 
dans le même temps, chez des patients sélectionnés (35).  
En cas d’hyperpression intraventriculaire droite avec obstruction de la VCVD ou 
sténose d’une branche artérielle pulmonaire proximale, cet examen permettra 
d’estimer le bénéfice potentiel d’un RVP percutané ou d’une angioplastie par bal-
lonnet et/ou stenting. En cas d’hyperpression intraventriculaire droite sans obs-
truction de la VCVD ou sténose artérielle proximale, il permettra de rechercher des 
sténoses artérielles distales et d’évaluer les résistances vasculaires pulmonaires.  
Une angioplastie pourra également être envisagée en cas de sténose d’une artère 
pulmonaire responsable d’une réduction significative du flux destiné au poumon 
concerné (≤ 35% du flux total). Un cathétérisme est également nécessaire pour 
évaluation hémodynamique avant fermeture d’une CIA significative. Enfin, une co-
ronarographie peut être indiquée avant RVP, en particulier après 40 ans.  
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II. Fibrose myocardique : physiopathologie, 
méthodes d’évaluation et applications cli-
niques  

A. Histopathologie – Physiopathologie   

1. Histologie et physiologie du myocarde sain  
  
Le myocarde normal est composé d’un réseau de cardiomyocytes intégrés dans une 
matrice extracellulaire principalement composée de collagène fibrillaire. Cette 
matrice de collagène est un composant essentiel du myocarde sain : elle ancre les 
cardiomyocytes et participe ainsi à la force de contraction myocardique, régule la 
mécanique tissulaire en maintenant forme, taille et fonction des ventricules, 
constitue un réseau de communication entre les différentes cellules du myocarde 
(cardiomyocytes, mais également myofibroblastes, macrophages, mastocytes, cel-
lules endothéliales...) et stocke les facteurs de croissance (144). Normalement, le 
collagène fibrillaire ne représente que 2 à 4 % de l'espace structurel du cœur, le 
reste de l’interstitium myocardique étant composé de myofibroblastes, de cellules 
immunitaires et de vaisseaux (Fig.27). Cette fraction volumique de collagène aug-
mente de manière physiologique avec l’âge.  

2. Fibrose myocardique : physiopathologie et consé-
quences 

La fibrose myocardique est définie par une augmentation pathologique de la frac-
tion volumique du collagène du myocarde. Il s’agit d’un signe histopathologique 
commun jouant un rôle essentiel dans le développement de diverses cardiomyopa-
thies et constamment retrouvé dans l'insuffisance cardiaque terminale (145). 
Elle entraîne une raideur et une contractilité myocardiques anormales ainsi qu’une 
perturbation du réseau de communication intercellulaire. Les résultats d'études 
animales et cliniques indiquent que la fonction diastolique est initialement affec-
tée, suivie d'une détérioration de la fonction systolique (146–148), responsables à 
terme de la progression d’une insuffisance cardiaque et de la survenue d’arythmies 
malignes et de mort subite (149,150). En effet, de nombreuses études cliniques ont 
montré que la fibrose myocardique était un prédicteur indépendant majeur d’évè-
nements cardiaques défavorables (151–155), dont la survenue d’un décès par insuf-
fisance cardiaque, arythmie maligne et mort subite (156–159).  
Les mécanismes physiopathologiques conduisant à cette fibrose sont divers, cer-
tains étant aigus et d'autres plus progressifs et potentiellement réversibles. Ils im-
pliquent une altération du «  turnover » du collagène  : une cascade de cytokines 
pro-inflammatoires, de dérivés réactifs de l’oxygène et de facteurs neuro-hormo-
naux, déclenchée par un facteur initiateur (par exemple un stress métabolique, 
mécanique ou toxique…), conduit à une activation locale des myofibroblastes et à 
une synthèse accrue de collagène (160,161), dépassant les capacités de dégrada-
tion des cellules et protéases présentes dans l’interstitium.  
La répartition de la fibrose myocardique varie selon le processus pathologique en 
cause : elle peut être distribuée sous forme d’une cicatrice régionale (fibrose fo-
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cale dite « de remplacement ») ou de manière plus diffuse (fibrose dite « intersti-
tielle »)(162) (Fig.27). Ces 2 types de fibrose se produisent indépendamment l'un 
de l'autre ou, dans certaines affections, représentent des degrés de sévérité diffé-
rents d'un même processus pathologique.  

a. Fibrose focale cicatricielle  

L’installation d’une fibrose plexiforme cicatricielle, riche en collagène, survient à 
la suite de dommages tissulaires (d’origine ischémique, infectieuse, inflamma-
toire…) entrainant une nécrose myocytaire (lyse des parois cellulaires) (163). Elle 
apparaît dès que l'intégrité des myocytes est affectée. A cette fibrose de « rempla-
cement » des cellules nécrosées, s’associe le développement d’une néo vasculari-
sation au sein du foyer cicatriciel.  
La cause la plus fréquente de fibrose de remplacement est la cicatrisation d'un in-
farctus du myocarde (164), mais ce type de fibrose se retrouve dans une grande 
variété d’affections et peut avoir une distribution localisée (cardiopathie isché-
mique, myocardite, cardiomyopathie hypertrophique, sarcoïdose, séquelles de chi-
rurgie cardiaque…) ou plus diffuse (insuffisance rénale chronique, cardiopathies 
toxiques, diverses maladies inflammatoires…) selon l'étiologie sous-jacente (165). 
Les séquences IRM de rehaussement tardif après injection de gadolinium consti-
tuent un moyen valide et non invasif d'identifier la fibrose de remplacement 
(166,167) (Fig.22b et 25). 

b. Fibrose interstitielle diffuse  

Ses sous-types comprennent la fibrose interstitielle « réactive » et « infiltrante ».  

La fibrose interstitielle réactive présente une distribution diffuse dans l'intersti-
tium, mais peut être aussi plus spécifiquement péri vasculaire. Ce type de fibrose 
s'installe progressivement et est causé par l'augmentation de la synthèse de colla-
gène par les myofibroblastes en réponse à différents stimuli, comme précédem-
ment décrit. Il a surtout été rapporté dans l'hypertension artérielle et le diabète où 
l'activation du système rénine-angiotensine-aldostérone, du système bêta-adréner-
gique, l'excès de dérivés réactifs de l'oxygène et les troubles métaboliques induits 
par l'hyperglycémie sont des facteurs déclencheurs majeurs (146,168,169).  
Mais ce type de fibrose se développe également au cours du vieillissement et est 
retrouvé dans une grande variété de pathologies  : insuffisance rénale chronique, 
cardiopathies ischémiques (myocarde non nécrosé à distance d’un foyer d’infarc-
tus) (170), cardiopathies valvulaires (171), toxiques, cardiomyopathies hypertro-
phiques et dilatées non ischémiques (172,173), dysplasie arythmogène du VD, rejet 
après transplantation cardiaque, atteinte cardiaque de sarcoïdose, de lupus, de 
sclérose systémique (149)...  
La fibrose interstitielle constitue un marqueur de gravité d'une cardiopathie, 
comme cela a été démontré dans la cardiopathie hypertensive (146,174). 
A la différence de la fibrose cicatricielle de remplacement, elle peut être réver-
sible et la cible potentielle de traitement médicamenteux spécifiques, interrom-
pant par exemple le système rénine-angiotensine-aldostérone (175–183).  

La fibrose infiltrante est plus rare et causée par le dépôt progressif de protéines 
insolubles dans l'interstitium, comme dans l’amylose (184). Même s'il ne s'agit pas 
primitivement d'une production excessive de collagène, la physiopathologie de ces 
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maladies suit un modèle similaire et la détection précoce d'une atteinte cardiaque 
est d'une importance cruciale pour la prise en charge de ces patients. 

Enfin, la fibrose interstitielle, qu’elle soit réactive ou infiltrante, entraîne à un 
stade avancé une apoptose des cardiomyocytes pouvant aboutir à la formation de 
fibrose focale de remplacement (146). 

  

Figure 27 (185)  : physiopathologie de la fibrose myocardique. La fibrose myocardique 
est un processus complexe faisant intervenir chaque type cellulaire présent dans le myo-
carde. Le myofibroblaste a un rôle central dans ce processus en augmentant la production 
de collagène et des autres composants de la matrice extracellulaire sous l’influence de 
divers facteurs (système rénine-angiotensine-aldostérone, apoptose/nécrose myocytaire, 
cytokines pro inflammatoires, dérivés réactifs de l’oxygène).   

3. Evaluation de la fibrose par biopsie endomyocar-
dique  

Historiquement, la biopsie endomyocardique, dans laquelle un petit échantillon (<1 
mm3) est prélevé lors d’un cathétérisme cardiaque droit à la partie distale du sep-
tum interventriculaire ou lors d’un cathétérisme cardiaque gauche sur la paroi libre 
du VG, était la principale méthode de diagnostic de la fibrose myocardique.  
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La coloration au trichrome de Masson permet une évaluation qualitative du type de 
fibrose (Fig.28) et la morphométrie quantitative au rouge Picrosirius, qui colore 
spécifiquement le collagène fibrillaire sous lumière polarisée, peut être utilisée 
pour quantifier la fraction de volume de collagène (172,186) présente dans les 
échantillons myocardiques. Cette méthode diagnostique présente des inconvé-
nients évidents : la nature invasive des prélèvements biopsiques, leur risque inhé-
rent de complications, les erreurs d'échantillonnage qui en limitent l'exactitude 
diagnostique et la reproductibilité en cas de fibrose localisée (187) et l’impossibili-
té d’évaluer l’atteinte fibreuse de l’ensemble des ventricules.   

   

  

Figure 28  (149) : coloration trichrome de Masson de biopsies myocardiques chez trois 
patients. Zones rouges = cardiomyocytes, zones bleues = réseau de collagène fibrillaire. 
(a) Photomicrographie (grossissement × 10) montrant le myocarde normal. (b) Photomi-
crographie (grossissement × 10) obtenue chez un patient présentant une cardiomyopathie 
dilatée non ischémique montrant une fibrose interstitielle diffuse réactive. (c) Photomi-
crographie (grossissement × 10) obtenue chez un patient présentant un infarctus du myo-
carde montrant une fibrose de remplacement cicatricielle. 

4. Histopathologie du myocarde dans la tétralogie de 
Fallot 

L'histopathologie du myocarde chez les patients porteurs de TOF non corrigée a 
suscité un intérêt considérable depuis la fin des années 1960 (188).  
Des études ont montré une hypertrophie, une désorganisation et une dégénéres-
cence des cardiomyocytes ainsi que des degrés et des types divers de fibrose myo-
cardique du VD, se développant de manière prédominante au cours des deux pre-
mières décennies, et que l'on pense être la conséquence de l’élévation des pres-
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sions du VD et de l’hypoxémie chroniques (188–191), ainsi que d’une prédisposition 
génétique (192). D’autres travaux ont rapporté une hypertrophie et une fibrose 
myocardiques du VD mais également du VG chez les patients porteurs de TOF non 
corrigée, se majorant avec l'âge et s’associant à une dysfonction cardiaque et à de 
mauvais résultats précoces après réparation chirurgicale (54,193–195). 

Après chirurgie, des preuves histologiques de formation de fibrose ont été rappor-
tées à la surface d'homogreffes et de patchs artificiels chez l'homme (196). 
Au début des années 1980, un travail (197) portant sur l’analyse histopathologique 
du myocarde ventriculaire de patients porteurs de TOF corrigée décédés de mort 
subite, a rapporté la présence d’une fibrose extensive de remplacement au sein 
des sites opératoires de ventriculotomie, d’élargissement de la VCVD et de ferme-
ture de CIV. Cette fibrose était considérée comme le probable substrat de    
l’arythmie ventriculaire à l’origine de la mort subite de ces patients. 
Misaki et al.(88) ont décrit des lésions histologiques de dégénérescence myocy-
taires, d’infiltration adipeuse, fibreuse et inflammatoire avec îlots épars de car-
diomyocytes au sein de cicatrices de ventriculotomie prélevées lors de l’ablation 
de TV. Ces lésions correspondaient aux zones anatomiques de myocarde au sein 
desquelles était retrouvée une activation retardée lors de la cartographie épicar-
dique et faisaient partie du circuit de réentrée de la TV.  
  
Une autre étude plus récente (188) a porté sur l’analyse histopathologique post 
mortem du myocarde du VD et du VG de patients porteurs de TOF corrigée (8 pa-
tients, âge médian = 35 ans, intervalle d’âges [14–57]), la cause du décès étant 
pour la quasi-totalité des cas une mort subite. Cette analyse était comparée à 
celles réalisées chez des patients porteurs de TOF non corrigée (6 patients, décès 
par complications post opératoires précoces) et de sujets témoins (11 patients, dé-
cès de cause non cardiaque), appariés selon l’âge du décès.   
L’analyse macroscopique retrouvait :  
- une hypertrophie du VD chez tous les patients porteurs de TOF, une dilatation et 

une hypertrophie de l’oreillette droite chez la plupart d’entre eux,  
- une hypertrophie et une dilatation du VG chez la plupart des patients porteurs 

de TOF non corrigée.  
- Chez les patients porteurs de TOF corrigée, une hypertrophie du VG et une hy-

pertrophie avec dilatation de l’oreillette gauche étaient retrouvées chez les pa-
tients étant décédés plus de 15 ans et plus de 30 ans après la réparation chirur-
gicale, respectivement.                                                                                   

Les prélèvements histologiques au sein du VD et du VG des patients porteurs de 
TOF corrigée étaient réalisées à distance des sites chirurgicaux (Fig.29) afin d’évi-
ter les zones de fibrose cicatricielle :  
- Une hypertrophie significative des cardiomyocytes et un pourcentage significati-

vement plus élevé de fibrose interstitielle myocardique étaient retrouvés au sein 
du VD et du VG des patients porteurs de TOF (corrigée et non corrigée) compara-
tivement aux sujets contrôles (Fig.30).  

- Les pourcentages de fibrose myocardique du VD et du VG étaient significative-
ment plus élevés chez les patients porteurs de TOF non corrigée que chez ceux 
ayant bénéficié d’une correction, appariés selon l’âge. Cette différence est en 
faveur de l’effet bénéfique de la chirurgie sur le myocarde bi ventriculaire. Elle 
suggère que la réparation de la TOF améliore la pathologie myocardique qui ca-
ractérise la maladie, sans cependant la guérir. En effet, l’hypertrophie et la fi-
brose myocardiques du VD et du VG progressaient au cours du temps de la même 
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manière chez les patients porteurs de TOF non corrigée et chez ceux ayant béné-
ficié d’une correction.  

- Chez les patients porteurs d’une TOF corrigée, il y avait une corrélation signifi-
cative entre le pourcentage de fibrose du VD et l’âge du décès ainsi qu’entre le 
pourcentage de fibrose du VG et l’âge du décès.  

- Le degré d’hypertrophie et le pourcentage de fibrose myocardiques du VD 
étaient significativement corrélés à ceux du VG chez tous les patients porteurs 
de TOF.    

L'hypertrophie progressive du VD et la fibrose interstitielle réactive retrouvées 
chez les patients ayant bénéficié d'une réparation chirurgicale pourraient être liées 
à la surcharge volumique chronique due à l'IP, comme suggéré par les modèles ani-
maux (198,199). Comme décrit précédemment, l'IP progresse avec l'âge, entraînant 
une surcharge volumique croissante du VD. L'hypertrophie du VD maintient un ratio 
masse/volume normal au début de l'évolution clinique (200), puis apparaît une dé-
faillance des mécanismes compensatoires se traduisant par une dilatation progres-
sive du VD avec diminution du rapport masse/volume, augmentation du stress pa-
riétal et déclenchement d’une fibrogénèse. Là encore, une prédisposition géné-
tique régulant la réponse myocardique à la surcharge hémodynamique a été impli-
quée (192).    

Les raisons pour lesquelles le VG présente une hypertrophie et une fibrose progres-
sives dans la TOF, avant ou après réparation, ne sont pas clairement établies. La 
fibrose du VG est présente précocement, au début de la première décennie et se 
majore ensuite. Les hypothèses comprennent :  
- les effets chroniques d’une hypoxémie de longue durée (192),  
- les effets néfastes de la circulation extra-corporelle avec phénomènes d’isché-

mie-reperfusion,  
- l'interaction ventriculaire délétère avec le VD dilaté et siège d'une surcharge vo-

lumique (35,201),  
- un myocarde intrinsèquement anormal (202,203),  
- les effets d’une régurgitation aortique chronique (61,204). 
La forte corrélation observée concernant le degré de fibrose et d’hypertrophie 
entre les deux ventricules soutient le rôle délétère d’une interaction bi ventricu-
laire. Les mécanismes de cette interaction restent incomplètement compris, les 
médiateurs possibles étant une interdépendance mécanique à travers le septum 
inter ventriculaire, une activation électromécanique anormale en raison du bloc de 
branche droit (205) à l'origine d'un asynchronisme de contraction intra et inter ven-
triculaire ainsi qu'une stimulation neurohormonale néfaste déclenchée par la sur-
charge hémodynamique chronique et la dysfonction du VD (206). 

De plus, étant donné le nombre croissant de patients atteignant un âge avancé, le 
risque de développer une maladie coronarienne augmente et est susceptible de 
contribuer davantage à la formation de fibrose myocardique dans cette population 
(207).  

L'hypertrophie et la fibrose myocardiques constituent donc le probable substrat tis-
sulaire de la dysfonction et de l'arythmie ventriculaires observées chez ces patients 
à distance de la correction chirurgicale. 
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Figure 29 (188)  : cœur d'un patient porteur d'une TOF corrigée avec ouverture du VD 
montrant l'emplacement du patch de fermeture de la CIV (P). 

                �

Figure 30 (188) : myocarde du VD d'un homme de 55 ans porteur d'une TOF corrigée : 
(A) coloration au trichrome de Masson (TM), grossissement x 10, montrant un excès de fi-
brose interstitielle (en bleu). (B) Coloration à l'hématoxyline et éosine (H&E), au grossis-
sement x 40, montrant l'hypertrophie des cardiomyocytes. Myocarde du VD chez un 
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homme de 51 ans indemne de pathologie cardiaque pour comparaison : (C) coloration au 
TM, grossissement x10 (D) coloration au H&E, grossissement x 40.  
  

B. Evaluation de la fibrose myocardique par IRM  

1. Introduction : bases physiques de la caractérisation 
tissulaire  

L'IRM est la technique d'imagerie de référence pour l'évaluation de l'anatomie et de 
la fonction du VG et du VD ainsi que pour l'évaluation de la viabilité myocardique 
(113,208,209). Le champ d'application de l'IRM évolue rapidement avec les progrès 
technologiques continus et le développement de séquences qui ont encore renforcé 
sa capacité à caractériser le tissu myocardique.  
Contrairement à la biopsie endomyocardique, les erreurs d'échantillonnage sont 
évitées, l’IRM permettant une caractérisation tissulaire de l’ensemble myocarde 
ventriculaire. 
Deux familles de séquences IRM permettent la caractérisation des différents types 
de fibrose myocardique et de leur étiologie : l'imagerie de rehaussement tardif 
après injection de gadolinium et la cartographie du temps de relaxation longitudi-
nale du myocarde (T1 mapping). 
Un des principes fondamentaux de l’IRM est que l'intensité du signal des pixels de 
l’image est fonction de la relaxation des protons des noyaux d'hydrogène présents 
dans les voxels tissulaires correspondants. La relaxation correspond au retour à 
l'équilibre de l'aimantation tissulaire, soumise à champ magnétique statique (B0), 
après excitation par une onde de radiofréquence (RF) (ou B1). Elle s'accompagne 
d'une restitution d'énergie sous la forme d'ondes RF, constituant le signal recueilli 
en IRM.  
La relaxation se décompose en 2 phénomènes obéissant à des mécanismes très dif-
férents : la relaxation longitudinale qui correspond à la repousse de la composante 
longitudinale de l’aimantation, et la relaxation transversale qui correspond à la 
chute de l'aimantation transversale des protons excités (ou spins) :  
- La repousse longitudinale correspond au retour au niveau de basse énergie des 

protons excités. C'est la relaxation spin-réseau. La croissance de l'aimantation 
longitudinale lors de la relaxation suit une courbe exponentielle. Elle est carac-
térisée par le temps T1, qui correspond au temps (en ms) nécessaire pour que 
l'aimantation longitudinale (Mz) retrouve 63 % de sa valeur à l’équilibre (M0). Il 
est caractéristique des tissus et dépend de la mobilité des molécules où sont en-
gagés les noyaux d’hydrogène.  

- La relaxation transversale est due au déphasage des spins : le déphasage est lié 
aux interactions spins-spins qui créent des hétérogénéités de champ et donc de 
fréquence de précession. Les spins n'ayant pas exactement la même fréquence, 
ils se déphasent rapidement. Cette chute de l’aimantation transversale suit une 
courbe exponentielle décroissante caractérisée par le temps T2. Le T2 corres-
pond au temps (en ms) mis par l'aimantation transversale (Mxy) pour revenir à 37 
% de sa valeur initiale.  

La relaxation transversale est beaucoup plus rapide que la relaxation longitudinale 
(210). 

Les temps de relaxation T1 et T2 sont constants pour un tissu donné. Ils dépendent 
de sa composition et le caractérisent donc de façon très spécifique. Ces temps T1 
et T2 varient significativement d'un type de tissu à l'autre, mais aussi pour un 
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même tissu selon la présence de divers processus pathologiques (œdème, fibrose, 
infiltration adipeuse…), qui modifient la « relaxivité » du tissu. 
Ces propriétés constituent la base du développement des séquences de rehausse-
ment tardif après injection de gadolinium et de T1 mapping : d’une part, sur une 
image dite pondérée T1, la « repousse » de l’aimantation longitudinale est plus ou 
moins rapide selon le tissu concerné, ce qui est à l’origine du contraste tissulaire 
de l’image. Ce contraste est renforcé par l’utilisation d’un produit de contraste pa-
ramagnétique : le gadolinium. D’autre part, une modification du temps T1 intrin-
sèque du tissu myocardique peut servir de marqueur d’apparition ou de progression 
d’une maladie cardiaque (211,212). 

2. Imagerie de rehaussement tardif 

L'imagerie de rehaussement tardif (RT) est l'une des principales applications de 
l'IRM cardiaque et a été largement validée dans les études cliniques (213–215).  
Elle constitue un outil performant pour l'évaluation de l'infarctus du myocarde aigu 
(nécrose et œdème) et chronique (fibrose cicatricielle) ainsi que d'une grande va-
riété de pathologies cardiaques provoquant nécrose, inflammation ou fibrose « ma-
croscopique » du myocarde : myocardite, cardiomyopathie hypertrophique (CMH), 
cardiomyopathie dilatée (CMD), amylose, sarcoïdose... (216,217).   
Dans plusieurs de ces maladies, la présence et l'étendue de zones de rehaussement 
tardif ont des implications pronostiques. 

a. Technique des séquences de rehaussement tardif 

• Pharmacocinétique et propriété paramagnétique du gadolinium  

Bien que des différences de T1 natifs existent entre le myocarde normal et les ré-
gions affectées par différents processus pathologiques, elles sont cependant sub-
tiles et difficiles à mettre en évidence en utilisant les séquences conventionnelles 
non injectées. 
La technique d’imagerie de RT nécessite l’injection intraveineuse (IV) de gadoli-
nium, qui est un produit de contraste intravasculaire diffusant progressivement 
dans l'espace extracellulaire d’un tissu et est exclu du compartiment intra cellu-
laire si les membranes cellulaires sont intègres.  
Le gadolinium possède une propriété paramagnétique : il induit une relaxation lon-
gitudinale accélérée des protons environnants et donc un raccourcissement du T1 
natif du tissu dans lequel il diffuse, et ce d’autant plus que sa concentration tissu-
laire est élevée. Cela se traduira, sur des images pondérées T1, par une augmenta-
tion de l’intensité du signal du tissu siège d’une rétention de gadolinium. 

La concentration tissulaire locale de gadolinium change au cours du temps suivant 
l'administration d’un bolus IV. La vitesse de ce changement est directement liée à 
plusieurs variables physiologiques, en particulier à l’hémodynamique tissulaire lo-
cale. Tout d'abord, le gadolinium doit atteindre le myocarde via la circulation sys-
témique et coronaire (afflux artériel), avant d’être distribué dans le réseau capil-
laire myocardique. Une augmentation transitoire brusque du signal sanguin (« arte-
rial input function peak  ») est suivie par plusieurs oscillations («  recirculation 
peaks »). Les zones myocardiques irriguées par un réseau capillaire dense présente-
ront une forte augmentation du signal pendant le premier passage du produit de 
contraste, la concentration locale de gadolinium transporté par le sang provoquant 
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un fort raccourcissement du T1 et par conséquent, une augmentation de l'intensité 
de signal des pixels myocardiques sur les images pondérées T1. Un autre processus 
a lieu en même temps : l'extravasation tissulaire du gadolinium et son accumula-
tion dans l'espace extravasculaire extracellulaire (interstitiel) avec installation pro-
gressive d’un équilibre stationnaire : la concentration de gadolinium dans le sang 
circulant s’équilibre avec la concentration dans le compartiment interstitiel myo-
cardique. Cet équilibre dynamique se produit en moyenne 8,5 minutes après l'ad-
ministration du bolus et reste à l'état stable jusqu'à 50 minutes après injection 
(218).  
Un processus tissulaire pathologique, telle qu’une fibrose myocardique cicatricielle 
retarde le temps auquel cet équilibre stationnaire local est atteint, du fait d’un 
volume interstitiel accru, donc d’un volume de distribution du gadolinium plus im-
portant, et d’une densité capillaire diminuée, donc d'une extravasation (« wash 
in ») plus lente et d'une réabsorption vasculaire (« wash out ») retardée (Fig. 31) 
(219). C'est pourquoi le tissu cicatriciel contient une concentration de gadolinium 
significativement plus élevée que celle du myocarde normal environ 10 à 15 mi-
nutes après l’administration du bolus.  
Cette différence de concentration interstitielle retardée donne lieu au contraste 
de l'image de RT : le myocarde cicatriciel, siège d’une rétention accrue et prolon-
gée de produit de contraste, apparaît en hyper signal relatif par rapport au myo-
carde sain environnant sur les images pondérées T1. 

Pour maximiser l'effet de ces différences de concentration de gadolinium, l'acquisi-
tion de l'image doit coïncider avec le moment où la différence entre la concentra-
tion tissulaire du myocarde sain et celle du myocarde cicatriciel est la plus impor-
tante et une pondération T1 optimale doit être obtenue pour traduire ces diffé-
rences de concentration par un fort contraste sur l'image. 

                 �  

Figure 31 (219) : illustration schématique de la cinétique du gadolinium à l'intérieur du 
tissu myocardique. Après l'administration IV, le gadolinium entre dans le réseau micro vas-
culaire du myocarde via l'apport artériel (à gauche). Il est extravasé dans l'espace intersti-
tiel (espace extracellulaire extravasculaire), est graduellement réabsorbé par le flux vei-
neux (à droite) et éliminé par la filtration glomérulaire. 
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• Imagerie de « premier passage » 

Le contraste de l’imagerie de premier passage (phase d'accès) est influencé par les 
différences d'apport de la microcirculation sanguine, le signal étant fonction de la 
« richesse » et de la « qualité » du réseau capillaire du myocarde. Par conséquent, 
à la suite d'une injection IV, le gadolinium raccourcit le T1 de zones myocardiques 
normalement perfusées, mais aura peu ou pas d'effet sur les zones présentant une 
vascularisation altérée ou inexistante, comme une zone d'obstruction micro vascu-
laire dans un foyer d’infarctus.  
Sur l'imagerie dite de "premier passage", environ 5 minutes après injection, tous les 
tissus présentent un raccourcissement significatif de leur T1, mis à part les zones 
d'obstruction micro vasculaire, où une quantité très modeste de gadolinium est 
présente et dont le T1 reste élevé comparativement à celui du myocarde cicatri-
ciel, du myocarde sain et du pool sanguin. 

• Imagerie de rehaussement tardif  

La rapidité de récupération du T1 de chaque tissu après injection, qui augmente 
progressivement jusqu’à revenir à sa valeur de base (celle avant injection : T1 na-
tif) reflète, de manière indirecte, le volume de son secteur interstitiel et la rapidi-
té avec laquelle le gadolinium interstitiel est réabsorbé par le secteur vasculaire 
(wash out). Tandis que les valeurs de T1 du myocarde normal et du pool sanguin 
continuent d'augmenter entre 5 et 15 minutes après injection, du fait du wash out 
myocardique et de la clairance rénale du gadolinium, le tissu cicatriciel conserve 
un T1 raccourci, en raison de l'extravasation retardée et de l'accumulation du pro-
duit de contraste dans un compartiment interstitiel augmenté de volume. Le main-
tien de faibles valeurs de T1 est d'autant plus prolongé que le wash out de gadoli-
nium du tissu cicatriciel est lent. Entre 10 et 15 minutes après injection, les diffé-
rences de T1 entre le myocarde normal et la fibrose cicatricielle commencent à 
émerger (219).  

• Optimisation du contraste T1 et séquence de rehaussement tardif 

Les images de RT après injection de gadolinium sont généralement acquises en uti-
lisant une séquence d'écho de gradient rapide préparée par  inversion-
récupération (IR-FGE), synchronisée à l'ECG (Fig. 32) (219). 
L’impulsion d'inversion-récupération (IR) non sélective, précédant chaque acquisi-
tion de données, bascule l’aimantation longitudinale des protons tissulaires à 180°.  
Comparativement à une impulsion de saturation (bascule à 90°), la relaxation lon-
gitudinale des protons qui suit chaque inversion est « observée » sur une période 
plus longue, ce qui favorise l’émergence des différences de relaxation longitudi-
nale entre protons appartenant à des tissus différents. Une séquence préparée par 
IR permet donc d’obtenir une pondération T1 plus importante qu’après préparation 
par saturation-récupération (SR).    
En plus de produire un fort contraste T1, la technique d'IR a l'avantage supplémen-
taire de pouvoir supprimer le signal provenant d’un tissu choisi. En effet, le choix 
d'un délai précis après l’impulsion d’inversion (appelé le temps d’inversion  : TI) 
pour le déclenchement de l’acquisition du signal permet d'optimiser le contraste 
entre les tissus en supprimant de manière sélective le signal de l'un d’entre eux. La 
différence d'intensité du signal entre le myocarde viable et la fibrose cicatricielle 
est majorée par la sélection d'un TI qui annule le signal provenant du myocarde 
viable au moment de l’acquisition des données. Sur l’image de RT ainsi obtenue, 
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une cicatrice focale, siège d’une rétention pathologique de gadolinium, apparaît 
en hyper signal franc comparativement au myocarde viable adjacent en asignal 
(Fig. 33).  
Le recueil du signal est effectué pendant la phase d'équilibre de la distribution du 
gadolinium, lorsque sa concentration tissulaire change relativement lentement 
(entre 10 et 15 minutes après injection). Les données servant à la constitution 
d'une image (= une coupe) peuvent donc être recueillies sur plusieurs battements 
cardiaques, ce qui permet d'obtenir une résolution spatiale suffisante, essentielle à 
une délimitation précise de la taille des cicatrices, en particulier de leur étendue 
transmurale. La synchronisation ECG permet une acquisition des données à un mo-
ment constant du cycle cardiaque (milieu ou fin de diastole) pour minimiser les ar-
téfacts cinétiques.  
Pour réaliser une imagerie de RT 2D classique, 10 à 12 coupes sont acquises dans 
les plans petit axe, long axe 2 cavités et long axe 4 cavités.  

          �  

Figure  32 (219) : Diagramme de la séquence d'IR-GRE représentant deux segments 
consécutifs. Les paramètres de déclenchement de la séquence sont configurés pour acqué-
rir des données tous les 2 battements cardiaques, afin de permettre une récupération de 
signal suffisante sur 2 intervalles RR. En cas de tachycardie ou de bradycardie, l'acquisi-
tion des données peut être espacée tous les 3 battements cardiaques ou à chaque batte-
ment, respectivement. 
La limitation principale dans le choix des paramètres d'imagerie pour cette séquence est 
la longueur de l'apnée que le patient peut supporter. Cela détermine le nombre d'inter-
valles RR qui peuvent être utilisés pour le recueil de données, qui dépend donc aussi de la 
fréquence cardiaque du patient. Au cours de l'acquisition d'une seule coupe (en une 
apnée), 8 à 10 segments sont acquis pour remplir ~ 192 à 240 lignes de l'espace k.  
Les courbes représentent l’évolution au cours du temps de la magnétisation Mz exprimée 
en fraction de l'aimantation à l'équilibre Mo (Mz/Mo) et du module de cette valeur (|Mz/
Mo|), représentatif de l'intensité du signal effectivement affichée, avec des courbes 
vertes et rouges représentant le Mz/Mo dans les tissus à T1 court et long, respectivement.  
En choisissant un moment précis pour déclencher l'impulsion d'inversion (déterminé par le 
choix du TI), la magnétisation Mz pour le tissu dont le T1 est le plus long (ligne rouge) 
sera proche de zéro au moment du recueil de données. Les voxels occupés par le tissu avec 
cette valeur T1 auront donc un signal très faible sur les images (cette valeur T1 sera "sup-
primée").  
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Figure 33 (220) : images de RT de quatre patients illustrant la valeur diagnostique de la 
technique.  
(A) Rehaussement sous endocardique chez un patient présentant un infarctus dans le ter-
ritoire de l'artère interventriculaire antérieure (flèche).  
(B) Rehaussement linéaire médio-pariétal étendu (flèche) chez un patient présentant une 
cardiomyopathie dilatée non ischémique.  
(C) Rehaussement dense et diffus médio pariétal (fibrose focale) chez un patient présen-
tant une cardiomyopathie hypertrophique (flèche).  
(D) Rehaussement "patchy" médio-pariétal septal (fibrose focale, flèche blanche) associé à 
un rehaussement sous endocardique de la paroi latérale (infarctus, flèche noire) chez un 
patient présentant une cardiomyopathie hypertrophique et une séquelle d'infarctus. 

• Sélection d’un TI optimal : « TI scout » 

Comme décrit précédemment, afin de maximiser le contraste entre la fibrose cica-
tricielle et le myocarde sain, un TI optimal est choisi de façon à annuler le signal 
du myocarde sain lors de l'acquisition des images de RT.  
La valeur de ce TI ne peut pas être connue à l’avance pour un patient donné et 
doit être déterminée empiriquement. L'acquisition des images de RT est donc pré-
cédée d'une séquence de TI-scout, dite "Look Locker" permettant un "balayage" de 
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plusieurs valeurs de TI et la sélection d'un TI optimal permettant d'annuler le signal 
du myocarde sain. Dans cette séquence, les valeurs de TI sont modifiées progressi-
vement avant chaque acquisition d'image et les images résultantes permettent à 
l'opérateur d'identifier le TI qui minimise le mieux le signal du myocarde normal. 
Ce TI optimal change avec le temps, le T1 du myocarde sain revenant progressive-
ment à sa valeur de base au fur et à mesure du wash out myocardique et de la clai-
rance rénale du gadolinium. Le choix de TI doit donc être périodiquement redé-
terminé si l'examen est prolongé afin de maintenir un contraste optimal (Fig. 34).  

                  �  

Figure 34 (219) : les courbes d'IR à 5, 10 et 15 minutes après injection et les niveaux de 
signal relatif obtenus en choisissant des valeurs de TI visant à supprimer le signal des 
zones d'obstruction micro vasculaire (MVO) (courbes mauves) 5 minutes après injection et 
le signal du myocarde normal (courbes rouges) à 10 et 15 minutes après injection.  
Les courbes représentent à la fois la magnétisation Mz exprimée en fraction de l'aimanta-
tion à l'équilibre Mo (Mz/Mo) et le module de cette valeur (|Mz/Mo|), représentatif de 
l'intensité du signal effectivement affichée.  
Dans l'imagerie de premier passage (EGE), on optimise les différences de T1 entre la MVO, 
la cicatrice environnante et le myocarde normal en utilisant un TI long (400 ms) qui mini-
mise le signal provenant de la MVO. Avec ce choix de TI, la cicatrice environnante et le 
myocarde normal sont en hypersignal relatif, permettant ainsi l'identification de la MVO 
(panneau de gauche).  
À 10 minutes après l'injection, afin de maximiser le contraste entre la cicatrice et le myo-
carde normal, un TI de 300 ms est choisi pour annuler le signal du myocarde normal (pan-
neau du milieu).  
Comme les valeurs de T1 continuent de changer entre 10 et 15 minutes après injection, le 
TI optimal pour l’annulation du signal du myocarde normal s'élève à 320 ms à 15 minutes 
après injection pour l'exemple présenté ci-dessus (panneau de droite). 
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• Autres séquences de RT  

Bien que l’imagerie de RT 2D utilisant la séquence d'IR-FGE soit la plus utilisée en 
pratique clinique, il existe d'autres approches qui visent à corriger les différentes 
lacunes de cette séquence standard.  

- Séquence PSIR :  
La séquence d'IR-FGE utilise une reconstruction d'image basée sur le module (ou 
"valeur absolue") de l'intensité des signaux recueillis et le contraste de l'image est 
très sensible au choix du TI. De petites variations de TI peuvent causer des distribu-
tions significativement différentes de l'intensité de signal des différents tissus et 
altérer le contraste de l’image. Une séquence et une reconstruction d'image pou-
vant prendre en compte le signe de l'aimantation longitudinale au moment de l'ac-
quisition des données ont été développées pour répondre à ce problème. Cette sé-
quence est appelée "Phase Sensitive Inversion Recovery" (PSIR). Lorsque la polarité 
du signal est rétablie, les différences d'intensité de signal entre le myocarde nor-
mal et le myocarde cicatriciel peuvent être imagées sur un large intervalle de 
temps d'inversion et une estimation précise de TI via une séquence de TI Scout 
n'est plus nécessaire.  

- Imagerie de RT 3D :  
L’imagerie classique de RT, utilisant la séquence d’IR-FGE 10 à 15 minutes après in-
jection, consiste une acquisition 2D multi-coupes nécessitant des apnées répétées 
pour obtenir une couverture complète du cœur et pour acquérir plusieurs plans de 
coupe, en raison de l'impossibilité de réaliser des reconstructions multi planaires. 
Plus le nombre d'images nécessaires est important, plus le temps d'acquisition est 
long. Du fait du wash out progressif de gadolinium pendant l'acquisition, il peut 
être alors difficile d'obtenir une annulation adéquate du signal du myocarde sain 
durant tout l’examen (modification du TI), ce qui peut entraîner une perte de 
contraste des images. De plus, parce que l'imagerie de RT est réalisée en fin 
d’examen, la réalisation d'apnées répétés peut être difficile pour les patients âgés, 
en particulier ceux souffrant d'insuffisance cardiaque ou d'insuffisance respiratoire 
et être source d’une détérioration supplémentaire de la qualité d’image. Enfin, 
l'imagerie de RT 2D présente une résolution spatiale limitée en raison d'un écart 
inter-coupes, soit du fait du choix de l'opérateur visant à réduire le temps d'acqui-
sition, soit du fait d'un déplacement de coupes voisines acquises lors d'apnées dif-
férentes (Fig. 35). 
Une imagerie de RT tridimensionnelle (3D) acquise en une seul apnée est possible. 
Son protocole utilise une acquisition des données à chaque intervalle RR et la du-
rée d’apnée nécessaire est plus longue. Cependant l’épaisseur de coupe est simi-
laire (6-8 mm) aux séquences 2D et la résolution spatiale (non isotropique) des 
images obtenues est modérée (221–224).  
L’imagerie 3D isotropique, utilisant une acquisition en respiration libre avec gating 
respiratoire (échos de navigation), peut atteindre une résolution spatiale beaucoup 
plus élevée, au détriment du rapport signal sur bruit et du temps d'acquisition 
(221,225–228). Ces séquences peuvent atteindre une épaisseur de coupe de 1,5 à 2 
mm permettant de visualiser de petites structures à parois fines telles que les 
oreillettes (225) ou d'analyser de manière détaillée la morphologie et l’homogénéi-
té d'un foyer de fibrose cicatricielle (229) (Fig. 36). A partir d’une acquisition dans 
le plan axial, les données isotropes permettent une reconstruction d'images dans 
n'importe quel plan par reformatage multi planaire, sans perte de résolution spa-
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tiale. Une visualisation du rehaussement dans n'importe quelle orientation est pos-
sible. Une quantification précise du volume cicatriciel est permise par la réduction 
des effets de volume partiel. 
Le rapport signal sur bruit pour des coupes fines (1,5 mm) est réduit et peut néces-
siter une intensité de champ plus élevée (3T) pour une qualité acceptable (226). 
Pour les acquisitions 3D segmentées avec une résolution spatiale élevée, la durée 
d'acquisition est généralement de 5 à 10 minutes selon la fréquence cardiaque du 
patient, sa régularité, le protocole spécifique utilisé (temps de répétition, durée 
de la fenêtre d'acquisition des données, nombres de phases encodées, taille de la 
matrice, facteur d’accélération de l’imagerie parallèle, nombre de coupes...) et 
l'efficacité de l'écho-navigateur.   
Cette longue durée d’acquisition peut être responsable d’une détérioration de la 
qualité de l’image. Comme mentionnée précédemment, une modification du TI 
peut altérer le contraste de l’image. D’autre part, la sensibilité aux variations de 
la fréquence cardiaque est majorée et source d’artefacts. Une acquisition accélé-
rée est donc nécessaire et peut être obtenue en utilisant une acquisition partielle 
du plan de Fourier (230), en optimisant les techniques d'imagerie parallèle ou en 
incorporant une correction de mouvement qui améliore l'efficacité de l’écho-navi-
gateur.  

                   �  

Figure 35 (228) : illustration de la résolution spatiale et de la couverture ventriculaire 
d'une (a) séquence classique de RT 2D et d'une (b) séquence de RT 3D isotropique acquise 
en respiration libre. Notez les écarts inter-coupes dans l'imagerie 2D (représentés en noir) 
par opposition à la couverture ventriculaire contiguë de l'imagerie 3D. 
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Figure 36  (230) : (a et c) acquisition en coupes axiales et (b et d) reconstructions en 
coupes long axe 2 cavités de séquences de RT 3D obtenues avec une résolution spatiale 
non isotropique (a et b, résolution de 1,7 x 1,7 x 4 mm3) et isotropique (c et d, résolution 
de 1,2 mm3) chez un homme de 32 ans porteur d'une CMH. 
Le rehaussement apical est visible sur les coupes axiales dans les deux cas (flèches). Les 
images reconstruites en long axe sont floues avec la résolution non isotropique (b). La 
morphologie des foyers de fibrose est visualisée plus nettement et plus en détail sur les 
images isotropes (c et d). 

b. Applications cliniques diagnostiques et pronostiques  

Les séquences de rehaussement tardif après injection de gadolinium permettent 
l'identification in vivo d’une expansion « macroscopiquement » anormale du com-
partiment interstitiel myocardique, qu’elle soit en rapport avec une fibrose de 
remplacement, ou d’autres processus pathologique (nécrose, inflammation, 
œdème…), et constitue un outil diagnostique robuste largement utilisé en pratique 
clinique pour la caractérisation tissulaire de nombreuses cardiopathies. 
L'analyse de la distribution du rehaussement myocardique peut être considérée 
comme une véritable « signature phénotypique » laissée par une maladie et permet 
une discrimination relativement fiable de l'étiologie d'une cardiopathie (Fig.37 et 
tableau 1).   
De plus, le rôle pronostique des données de cette imagerie est de plus en plus rap-
porté. Un grand nombre d'études ont corrélé la présence et/ou l'étendue de la fi-
brose myocardique détectée par rehaussement tardif à la survenue d'évènements 
cliniques défavorables.  
Les avancées techniques ont conduit à l'obtention d'un contraste exceptionnel 
entre tissus normaux et pathologiques, permettant d'effectuer une interprétation 
visuelle rapide et une planimétrie manuelle de la surface de myocarde rehaussé.  
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Des efforts visant à standardiser les mesures de volume cicatriciel, afin de disposer 
d'un biomarqueur reproductible, ont conduit à l'utilisation d'algorithmes de seg-
mentation informatisés basés sur un seuillage de signal (231). 
Bien que des études de suivi multicentriques portant sur de plus grandes cohortes 
et un consensus quant à la méthode optimale de quantification de la fibrose soient 
nécessaires, un nombre croissant d'études appuient que l'imagerie de RT constitue-
ra à terme un outil robuste de stratification de risque d’évènements cardiaques dé-
favorables, contribuant à la prise de décision thérapeutique chez les patients at-
teints de cardiopathie ischémique et non ischémique. 

       �  

Figure 37  (232) : Schéma des "patterns" typiques de rehaussement tardif chez les pa-
tients atteints de cardiopathie ischémique et non ischémique.  
(A) Cardiopathie ischémique : malade présentant un rehaussement transmural inféro-sep-
tal et un rehaussement non transmural latéral, représentant des infarctus dans les terri-
toires respectifs de l'artère coronaire droite et de l'artère circonflexe.  
(B) Cardiomyopathie dilatée : malade présentant un rehaussement linéaire (« strie ») mé-
dio-pariétal de tout le septum interventriculaire.  
(C) Cardiomyopathie hypertrophique : rehaussement "patchy" médio-pariétal au sein des 
segments hypertrophiés du septum interventriculaire.  
(D) Myocardite virale : rehaussements sous épicardiques des parois antéro-septale et infé-
ro-latérale.  
(E) Sarcoïdose : rehaussements sous épicardique dense de la paroi antéro-septale et médio 
pariétal de la paroi inférieure. Il existe également une atteinte ventriculaire droite.  
(F) Amylose : rehaussement diffus, global, sous-endocardique, impliquant à la fois le ven-
tricule gauche et le ventricule droit. 
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Cardiopathie Distribution pariétale 
du rehaussement 

Région préférentiellement 
atteinte

Cardiopathie 
ischémique

Sous-endocardique avec 
extension plus ou moins 
transmurale

Atteinte systématisée à un territoire 
vasculaire coronaire

Cardiopathie 
diabétique (152)

Non spécifique, pattern 
ischémique

Variable 

Cardiopathie 
hypertensive 
(233,234)

« patchy », non spécifique, 
pattern ischémique

Variable 

Hémodialyse 
chronique (235)

Pattern ischémique, diffuse, 
focale médio-pariétale

Variable 

Valvulopathie aortique 
(233,236,237)

Médio-pariétale multifocale Variable, septum basal, paroi inférieure

Myocardite Sous épicardique ou médio-
pariétale ; diffuse, régionale 
ou multifocale

Variable, paroi latérale, septum  

Cardiomyopathie 
dilatée

Médio-pariétale ; linéaire Variable, septum

Cardiomyopathie 
hypertrophique

Médio-pariétale ou sous 
épicardique ; « patchy » 

Régions où l’hypertrophie est la plus 
sévère. Zones de jonction entre le 
septum et les parois ventriculaires 

Hypertension 
artérielle pulmonaire

Médio-pariétale, non 
spécifique

Zones de jonction entre le septum et 
les parois ventriculaires

Transplantation 
cardiaque (238)

Pattern ischémique, médio-
pariétale, diffuse ou 
« patchy »

Paroi inféro-septale

Thalassémie majeure 
(239)

Multifocale, épicardique, 
médio-pariétale

Paroi inféro-septale, septum

Sarcoïdose Sous épicardique ou médio-
pariétale ; diffuse ou 
« patchy »

Septum, segments antéro-latéral et 
antéro-septal de la base, possible 
atteinte du VD

Amylose Sous endocardique, médio-
pariétale ou sous épicardique

Global quand sous endocardique 

Dysplasie 
arythmogène du 
ventricule droit

Transmurale, sous 
épicardique ou sous 
endocardique 

Parois libres du ventricule droit, versant 
ventriculaire droit du septum

Anderson-Fabry (240) Médio-pariétale Segment inféro-latéro-basal

Chagas Transmurale, sous 
épicardique

Segments apical et inféro-latéro-basal

Churg-Strauss (241–
243)

Sous endocardique, médio-
pariétale ou sous 
épicardique ; « patchy » ou 
diffus 

Septum 

Lyme (244,245) Médio-pariétale Segment antéro-septo-basal
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Tableau 1 (185,251) : "patterns" typiques de rehaussement tardif chez les patients at-
teints de cardiopathie ischémique et non ischémique. 

• Cardiopathie ischémique  

L'imagerie de RT démontre la présence, la localisation et l'étendue transmurale des 
infarctus aigus (nécrose et œdème) et chroniques (fibrose cicatricielle) du myo-
carde (214,215,252–262). Une étude multicentrique internationale (263) a révélé 
une sensibilité de 99% pour la détection de l'infarctus aigu et de 94% pour la détec-
tion d'un infarctus chronique. Des infarctus de petite taille, même ceux sans ondes 
Q, ont été aisément détectés (264–267). 
L’imagerie de RT est devenue un standard accepté pour l'évaluation de la viabilité 
myocardique. La récupération de la fonction contractile après revascularisation 
d’un territoire présentant un trouble de la cinétique segmentaire a été corrélée à 
l'extension transmurale du rehaussement au sein de ces segments aussi bien dans 
l’infarctus aigu (215,262) que dans la cardiopathie ischémique chronique  
(214,215,254–259,268).  
Chez les patients atteints d'infarctus aigu, la taille de l'infarctus définie par l'éten-
due du rehaussement tardif est corrélée aux marqueurs cliniques de gravité tels 
que le pic maximal de la troponinémie et la FEVG mesurée au cours du suivi (258). 
Un infarctus aigu avec zone d'obstruction micro vasculaire est associé à une plus 
grande masse de myocarde infarci, à une réduction plus marquée de la FEVG, à un 
remodelage tardif du VG plus sévère et à la survenue plus fréquente d’évènements 
cardiaques défavorables précoces et tardifs (253,269–273). 
A la phase chronique, la taille et l’extension transmurale du RT sont prédictifs d’un 
remodelage défavorable du VG (214,274).  
De nombreuses études (275–288) ont rapporté que la mesure quantitative de 
l’étendue des zones de rehaussement tardif (volume de l’infarctus à la phase aiguë 
ou volume cicatriciel à la phase chronique) constitue un marqueur prédictif de sur-
venue d'un décès d'origine cardiaque (dont mort subite), d’une hospitalisation pour 
insuffisance cardiaque, d’une arythmie ventriculaire inductible et d'une implanta-
tion appropriée de DAI. Ce biomarqueur a montré une signification pronostique su-
périeure à d’autres variables cliniques telle que la FEVG.  
L’imagerie de RT permet également la détection fréquente de séquelles d’infarctus 
chez des patients suspects de pathologie coronarienne athéromateuse mais sans 
histoire clinique d’infarctus (151,289–291). Dans ce groupe de patients, les études 
ont montré que la présence de séquelles d’infarctus « silencieux » détectées par RT 
est un facteur prédictif indépendant de survenue de décès et d’autres évènements 
cardiaques défavorables.  

• Myocardite  

A la phase aiguë, les zones de RT sont en rapport avec des foyers de nécrose et 
d’œdème myocardiques tandis qu’à la phase tardive, elles sont en rapport avec 
une fibrose séquellaire (292).  
Plusieurs études ont montré une spécificité élevée de l'imagerie de RT pour le 
diagnostic de myocardite (292–296) avec des différences en ce qui concerne le 
stade aigu ou chronique.  

Fibrose 
endomyocardique 
(246–250)

Sous endocardique Variable, fréquemment biventriculaire 
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Cependant, la sensibilité est variable dans la littérature (292–294,297–299).  
Une étude a montré une corrélation entre l’étendue de zones de RT et la survenue 
d'une dysfonction cardiaque après un suivi de 3 ans (300). Dans un travail plus ré-
cent, la présence de zones de RT résiduelles chez des patients suivis pour myocar-
dite virale a été identifiée comme meilleur prédicteur indépendant de mortalité 
toutes causes confondues et de mortalité d'origine cardiaque (301). 

• Cardiomyopathie dilatée  

L’imagerie de RT est utile dans la distinction d’une cardiopathie dilatée d’origine 
ischémique et d’une cardiomyopathie dilatée idiopathique (302). 
Des études (153,278,281,303–305) ont montré que chez les patients porteurs de 
cardiomyopathie dilatée, la présence et/ou l’extension d’un rehaussement tardif 
de « pattern » non ischémique, correspondant en histologie à une fibrose de rem-
placement irréversible, constituent un marqueur prédictif de survenue d'évène-
ments défavorables, tels qu’un décès (de toute cause et d'origine cardiaque, dont 
une mort subite), une hospitalisation pour cause cardiaque, une tachycardie ven-
triculaire, une implantation appropriée de DAI. L’extension de la zone de RT a aussi 
été associée à la présence d’un asynchronisme systolique intraventriculaire (306).  

• Cardiomyopathie hypertrophique (CMH) 

La présence de zones de RT a été rapporté chez 81% des patients porteurs de CMH 
(251), le plus souvent de type « patchy » au sein de régions hypertrophiques ou aux 
sites de jonction VG-VD. Bien que non pathognomoniques, ces signes permettent 
d’aider au diagnostic différentiel entre CMH sarcomérique et hypertrophie ventri-
culaire adaptative comme rencontrée dans l’hypertension artérielle, où le rehaus-
sement tardif est le plus souvent de pattern ischémique.   
Dans la CMH, les zones de RT sont associées à la présence de fibrose focale à 
l’examen histopathologique (307), signe considéré comme étant progressif au court 
de la maladie (308). Des études ex vivo ont montré une association entre la pré-
sence de ces foyers de fibrose et une mort subite chez les patients porteurs de 
CMH (309–311). 
Des études cliniques (312–314) ont montré que la présence et l’extension des zones 
de RT est associée à des maladies plus évoluées  : classe NYHA plus sévère, pré-
sence de facteurs de risque de mort subite, dilatation ventriculaire gauche plus 
importante, altération de la fonction globale ventriculaire gauche, troubles de la 
conduction. Ces mêmes études, confirmées par d’autres travaux (156,313–318), ont 
montré que la présence et l’extension de ces zones de RT identifient parmi les pa-
tients porteurs de CMH, ceux à haut risque d’arythmie maligne (tachycardie ventri-
culaire). Une méta-analyse de ces résultats (319) a mis en évidence une association 
entre la présence de zones de RT et un risque plus élevé de décès d’origine car-
diaque, de décès par insuffisance cardiaque et une tendance à un risque plus élevé 
de mort subite.  

• Hypertension artérielle pulmonaire  

Une étude (320) a montré que la présence d’un RT des jonctions VD-VG, fréquem-
ment rencontré en cas d’hypertension artérielle pulmonaire, était un marqueur de 
maladie évoluée car associé à une élévation plus importante de la pression arté-
rielle pulmonaire moyenne, des volumes ventriculaires droits indexés et à une di-
minution plus marquée de la FEVD.  
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• Valvulopathie aortique  

Une étude (321) a montré qu'une plus grande étendue de fibrose myocardique, 
qu'elle soit évaluée par histologie ou par imagerie de RT, est associée à une moins 
bonne récupération fonctionnelle du VG et à la survenue d'un décès toutes causes 
confondues après remplacement de la valve aortique chez des patients atteints de 
valvulopathie aortique sévère. 

• Sarcoïdose cardiaque 

L'imagerie de RT permet une caractérisation in vivo de l'expansion interstitielle 
granulomateuse du myocarde et est devenue un outil diagnostique privilégié pour 
la détection d'une atteinte cardiaque de sarcoïdose. Sa sensibilité est variable dans 
la littérature, allant de 42% (322) à 91% (323). 
L’extension des zones de RT dans la sarcoïdose cardiaque a été associée à une du-
rée d’évolution plus longue de la maladie, à des dimensions ventriculaires augmen-
tées, à une fonction ventriculaire altérée et à la présence d’arythmie ventriculaire 
(323,324). D’autres études ont également montré que la présence de zones de RT 
est associée à un risque majoré de survenue d’événements cardiaques défavo-
rables, tels qu’une tachycardie ventriculaire non soutenue et un décès d’origine 
cardiaque (325,326).  

• Amylose cardiaque  

L'imagerie de RT est devenue la modalité diagnostique non invasive privilégiée pour 
la détection de l'atteinte cardiaque de l'amylose avec une sensibilité de 80 % et une 
spécificité de 94 % (327–329). Le dépôt de substance amyloïde, responsable d'une 
expansion marquée du compartiment interstitiel myocardique, s'associe à une fi-
brose, tous deux à l'origine d'une rétention pathologique de gadolinium (184,217). 
L’impact pronostique de la présence de zones de RT dans l’amylose cardiaque est 
débattu dans la littérature. Trois études n’ont rapporté aucune corrélation entre la 
présence de zones de RT et le statut clinique et fonctionnel ou la survie des pa-
tients (329–331). Une étude plus récente a montré que la présence d’un rehausse-
ment diffus chez les patients porteurs d’amylose cardiaque était le seul facteur 
prédictif indépendant de mortalité (332).   

• Dysplasie arythmogène du ventricule droit (DAVD) 

Chez les patients porteurs d’une DAVD, les régions présentant des troubles de la 
cinétique segmentaire sont également fréquemment le siège d’un rehaussement 
tardif. La présence de ces zones de rehaussement a été rapporté dans 88% des cas 
(333) et ont été bien corrélées à des zones d’infiltration fibro-adipeuse à l’analyse 
histopathologique.  
Une étude a montré que la présence de ces zones de RT est un facteur prédictif de 
tachycardie ventriculaire inductible aux stimulations électro-physiologiques pro-
grammées (334).   

• Maladie de Chagas 

Des zones de RT chez les patients porteurs d'une atteinte cardiaque chronique de 
maladie de Chagas, en rapport avec des zones d’infiltration lymphocytaire et de 
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fibrose myocardique séquellaire, sont plus souvent observées chez les patients at-
teints de maladie évoluée avec statut clinique altéré que chez les patients porteurs 
d'une atteinte cardiaque plus récente (335,336).  
De plus, tous les patients présentant une tachycardie ventriculaire due à l'atteinte 
cardiaque de la maladie présentaient un rehaussement myocardique tardif, ce qui 
suggère un rôle pronostique de l'imagerie de RT dans cette maladie. 

c. Applications actuelles de l’imagerie de rehausse-
ment tardif haute résolution  

La présence et l’extension de zones hétérogènes au sein de foyers de fibrose myo-
cardique mis en évidence par rehaussement tardif ont été associées de manière in-
dépendante a un risque majoré d’arythmie ventriculaire et de mortalité chez les 
patients porteurs de cardiopathie ischémique. Ces zones d’intensité de signal in-
termédiaire correspondraient à des substrats arythmogènes constitués d’îlots de 
myocytes viables au sein de fibrose cicatricielle (276,277,337–339).  
La caractérisation précise de ces zones dépend de la résolution spatiale de l'image.  
L'imagerie de RT 3D isotropique, de haute résolution spatiale, peut être utilisée 
chez les patients porteurs de cardiopathie ischémique et non ischémique pour une 
caractérisation plus détaillée de la morphologie et du signal des cicatrices ventri-
culaires (230).  
Des études récentes ont démontré l'utilité de l'imagerie de RT pour évaluer l'effica-
cité de procédures d'ablation par radiofréquence chez les patients bénéficiant 
d'isolement des veines pulmonaires pour le traitement de fibrillation auriculaire 
(225,340–342). Chez les patients porteurs de fibrillation auriculaire, l'imagerie de 
RT peut également être utilisée pour identifier la fibrose pariétale préexistante, 
permettant une stratification du risque et la sélection des patients éligibles à une 
ablation (341) ainsi que pour prédire le risque d'AVC (343).  
Cette imagerie nécessite une acquisition spatiale tridimensionnelle isotropique 
avec une résolution spatiale nettement plus élevée que celle de l'imagerie 2D stan-
dard pour évaluer les fines parois auriculaires et des veines pulmonaires (Fig. 38). 
Une analyse précise, multi planaire de l’étendue des cicatrices après ablation est 
ainsi permise, de même que la détection de zones de rehaussement œsophagienne 
ou aortique correspondant à des dommages iatrogènes (344–346). 
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Figure 38 (230) : coupes axiales (a et d) avec reconstruction dans les plan coronal (b et 
e) et sagittal (c et f) de séquences de RT 3D obtenues avec résolutions non isotropique 
(a,b,c) (épaisseur de coupe = 4mm) et isotropique (d,e,f) (épaisseur de coupe = 1,4 mm) 
chez un homme de 54 ans ayant subi un isolement des veines pulmonaires (flèches : cica-
trices d'ablation par radiofréquence). Les images de résolution isotropique permettent 
une meilleure visualisation des cicatrices dans les différents plans. Les images de résolu-
tion non isotropique sont dégradées par un flou sur les reconstructions sagittales et coro-
nales. 

d. Corrélations cliniques et pronostiques chez les pa-
tients suivis pour tétralogie de Fallot corrigée 

Les séquences de RT permettent de visualiser des foyers de fibrose cicatricielle au 
sein du myocarde des patients suivis pour TOF corrigée, aussi bien dans l’enfance 
qu’à l’âge adulte. Ces foyers de fibrose sont le plus souvent retrouvés au sein des 
sites opératoires, c’est-à-dire au niveau du patch de fermeture de la CIV et au ni-
veau de la VCVD, qu’elle soit élargie par seule infundibulectomie ou reconstruite 
par incorporation d’un patch (infundibulaire ou transannulaire) ou d’un tube VD-AP  
(51,52,97,98,347). Le rehaussement de la VCVD est généralement observé au sein 
d’une paroi fine, hypo-, a- ou dyskinétique.   
Des zones de RT ont également été identifiées à distance de ces sites, en particu-
lier à l’apex du VG, correspondant au site de cannulation ventriculaire réalisée 
chez certains patients au cours de la correction chirurgicale, et aux jonctions VD-
VG antérieure et inférieure, signe fréquemment retrouvé en cas de surcharge vo-
lumique et d’hypertrophie du VD, sans corrélation clinique démontrée (51,98) (Fig.
39). Un rehaussement des feuillets valvulaires et de la paroi de l’aorte ascendante 
a aussi été rapporté (97), cette dernière localisation pouvant être expliquée par les 
anomalies histopathologiques intrinsèques retrouvées au sein de la paroi et des si-
nus aortiques des patients atteints de TOF (59), moins probablement par des sé-
quelles de cannulation ou de clampage aortique. Enfin, deux études (98,348) ont 
rapporté des zones de RT typiques de séquelles d’infarctus au sein du VG et du VD 
d’adultes suivis pour TOF corrigée.   
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Figure 39  (70) : sites typiques de RT (flèches) 
après réparation de TOF comprenant : (a et b) la 
paroi antérieure de la VCVD, (b) le patch de la CIV, 
(c) le site de cannulation apical et (d) les jonctions 
VD-VG antérieure et inférieure. 



Plusieurs études, utilisant des séquences de rehaussement tardif 2D, se sont inté-
ressées aux corrélations cliniques et au rôle pronostique de la présence et/ou de 
l’extension de ces foyers de fibrose cicatricielle.  

Oosterhof et al. (51) ont évalué la présence de fibrose focale par RT chez 24 pa-
tients suivis pour TOF corrigée (intervalle d’âges [13-47 ans], âge moyen = 25 ans). 
Un RT du patch de fermeture de CIV était identifié chez 21 patients (88%). Un RT 
de la VCVD était identifié chez 17 patients (71%) et était associé à des paramètres 
morphologiques et fonctionnels plus défavorables telle qu’une dilatation plus im-
portante de la VCVD, des volumes TDVD et TSVD augmentés, une FEVD diminuée et 
une durée de QRS allongée.  

Babu-Narayan et al. (98) ont évalué l’extension de la fibrose cicatricielle par me-
sure semi-quantitative de l’extension des zones de RT chez 92 patients suivis pour 
TOF corrigée (intervalle d’âges [13-60 ans], âge moyen = 32 ans).  
Un RT du VD était retrouvé chez tous les patients, aux niveaux des sites opératoires 
de la VCVD et de la fermeture de CIV dans 99% et 98% des cas respectivement, mais 
aussi à distance, au sein des trabéculations ventriculaires incluant la bandelette 
modératrice dans 24% des cas, d’origine vraisemblablement ischémique (Fig.40). 
L’étendue du RT du VD était corrélée à des marqueurs cliniques et biologiques dé-
favorables tels qu’une dyspnée plus sévère (NYHA ≥ II), une moindre tolérance à 
l’effort, une fréquence accrue d’arythmies soutenues symptomatiques (atriales et 
ventriculaires), une dysfonction du VD plus importante (augmentation du VTSVD, 
diminution de la FEVD), une élévation des marqueurs neuro-hormonaux. L’étendue 
du RT du VD était identifié comme facteur prédictif indépendant de survenue 
d’arythmies soutenues symptomatiques.  
Des zones de RT étaient également identifiées au sein du VG chez 53% des patients, 
la plupart à l’apex (49%), correspondant au site de cannulation, mais également au 
sein des parois inférieure et latérale en rapport avec des cicatrices d’infarctus ty-
piques (5%) ou sous formes de foci dans d’autres localisations (8%). Ces petits foci 
de RT, localisés et discrets, pouvaient être dus à des micro infarctus emboliques 
péri opératoires. Concernant les patients présentant des séquelles d’infarctus, les 
mécanismes possibles comprenaient une lésion périopératoire d’une artère coro-
naire ou un infarctus myocardique silencieux dans le cadre d'une coronaropathie 
athéromateuse acquise. L’étendue du RT du VG (en dehors des sites de cannula-
tion) était également corrélée à des marqueurs clinico-biologiques défavorables, 
tels qu’une fréquence accrue d’arythmies soutenues symptomatiques, une moindre 
tolérance à l’effort, une dysfonction du VG plus importante (augmentation des 
VTDVG et VTSVG, diminution de la FEVG), une élévation des marqueurs neuro-hor-
monaux. 
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Figure 40 (98) : exemples de RT extensifs du VD observés dans des cas de TOF corrigée. 
Les rangées a, b et c sont des images de RT sélectionnées de 3 individus différents, de 
gauche à droite : (a) plans de la VCVD, petit axe (PA) et de la voie de chasse du VG 
(VCVG) : la grande étendue du rehaussement de la VCVD et de la paroi antérieure du VD 
correspondait à des segments akinétiques en ciné IRM. Le RT s'étend au myocarde trabécu-
lé, y compris à la bandelette modératrice. (b) plans long axe du VD, PA et 4 cavités : le RT 
de la paroi antérieure, akinétique en ciné IRM, s'étend plus bas que ce que l'on voit cou-
ramment. Un RT du myocarde ventriculaire trabéculé est visible (astérisques). (c) les 
images de gauche et du milieu montrent la même coupe PA avec RT sous-endocardique 
étendu. A droite, plan de la VCVG montrant le RT de la VCVD (flèches). 

Wald et al. (52) ont évalué l’extension de la fibrose cicatricielle de la VCVD par 
mesure quantitative de l’extension des zones de RT chez 62 patients suivis pour 
TOF corrigée (intervalle d’âges [9-67 ans], âge médian = 20 ans).  
L’extension du RT était bien corrélée à l’extension des segments dyskinétiques de 
la VCVD. Une plus grande étendue de rehaussement de la VCVD était significative-
ment associée à une diminution de la fonction systolique globale du VD et de celle 
de la VCVD (mesurée par leurs fractions d’éjection respectives) et à des symptômes 
d’insuffisance cardiaque plus sévères (classe fonctionnelle NYHA ≥ II).  
La diminution de la fonction systolique de la VCVD était à son tour significative-
ment associée à une réduction de la capacité à l’effort et à une prévalence accrue 
de tachycardie ventriculaire soutenue.    
  
Harris et al. (97) ont évalué la présence d’une fibrose focale par RT chez une popu-
lation pédiatrique (34 patients, intervalle d’âges [10 mois-20 ans], âge moyen = 10 
ans) suivie après correction d’anomalies conotroncales (reconstruction de la VCVD 
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et fermeture de CIV) et ont décrit un rehaussement tardif de la VCVD chez 31 pa-
tients (91%) et du patch de fermeture de CIV chez 14 patients (41%).  
Cette étude portant sur des patients plus jeunes souligne que les dépôts de tissu 
fibreux sont suffisamment importants pour être imagés même chez les nourrissons, 
les enfants et les adultes jeunes. Les patients présentant un RT de la VCVD possé-
daient une FEVD moyenne conservée (61%) pour une fraction de régurgitation 
moyenne de 30%.  

Ceci contraste avec les études portant sur des populations adultes (51,52,98) qui 
ont rapporté une FEVD plus faible chez les patients présentant un RT de la VCVD, 
indépendamment de la fraction de régurgitation. Ces différences suggèrent que le 
RT de la VCVD a un impact clinique différent dans les populations pédiatrique et 
adulte.  
Dans l’étude de Babu-Narayan et al., les patients présentant une plus grande éten-
due de fibrose du VD et du VG étaient significativement plus âgés et avaient béné-
ficié d’une correction complète plus tardive, ce qui a également été retrouvé dans 
un travail plus récent (348). Ceci suggère d’une part que la cyanose préopératoire 
et la surcharge chronique de pression peuvent avoir prédisposé à des dommages 
myocardiques plus importants lors d’une réparation chirurgicale réalisée tardive-
ment. D’autre part, une plus grande étendue de fibrose peut refléter une ère chi-
rurgicale antérieure comprenant un abord par large ventriculotomie, une résection 
musculaire infundibulaire plus agressive et une utilisation plus fréquente de patch 
transannulaire. Des lésions iatrogènes péri opératoires, tels que des lésions des ar-
tères coronaires ou l'effet néfaste de la circulation extracorporelle, peuvent éga-
lement être impliqués. Les patients plus jeunes, en revanche, ont pu bénéficier des 
améliorations techniques de la chirurgie et de la circulation extracorporelle, y 
compris les techniques de protection du myocarde, et présentent une fibrose 
d’étendue moindre. 
Comme rapporté précédemment, au cours des premières années postopératoires, 
les patients ne présentent généralement pas de dysfonction ventriculaire droite en 
raison de l’installation de mécanismes adaptatifs compensant la surcharge volu-
mique chronique due à l’IP. La progression de la fibrose ventriculaire avec l’âge 
peut également résulter de la défaillance de ces mécanismes compensatoires en-
traînant un remodelage délétère du VD avec dysfonction et génération d'arythmie, 
en particulier au sein de zones frontières vulnérables entre myocarde viable et 
myocarde fibrotique. 

En résumé, les études précédemment citées ont montré qu'une plus grande éten-
due de RT du VD était associée à des marqueurs de dysfonction du VD (dilatation 
anévrysmale de la VCVD, augmentation des volumes ventriculaires, diminution de 
la FEVD), à des signes d’insuffisance cardiaque plus sévères (classe NYHA ≥ II, dimi-
nution de la tolérance à l'effort, activation neurohormonale accrue) ainsi qu’à une 
survenue plus fréquente d'arythmies soutenues symptomatiques, impliquant donc 
un pronostic plus défavorable. 
Ces données font donc la lumière sur un substrat physiopathologique potentiel de 
la dysfonction ventriculaire et des arythmies survenant chez ces patients. La quan-
tification in vivo de la fibrose myocardique par imagerie de RT, à l’image du rôle 
pronostique qu’elle joue dans les cardiopathies ischémiques et non ischémiques 
(153,156,288), pourrait contribuer à une meilleure stratification du risque 
d’arythmie maligne chez un patient suivi pour TOF corrigée et à une prise de déci-
sion plus adéquate concernant le moment optimal d'une intervention pour RVP ou 
de l’implantation préventive d’un DAI.  
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De plus, les techniques de segmentation volumique des zones de RT, générant une 
représentation spatiale précise des cicatrices myocardiques, ont un potentiel parti-
culièrement intéressant dans le traitement des arythmies ventriculaires, en per-
mettant le guidage des procédures d'ablation percutanée (99). 

Compte tenu de l'incidence croissante des patients atteints de cardiopathie congé-
nitale corrigée dans l’enfance (25) et du rôle potentiel de l’imagerie de RT à la fois 
pronostique et dans le bilan pré-thérapeutique, le développement et la validation 
d'outils visant à caractériser et quantifier la fibrose myocardique cicatricielle dans 
cette population revêtent une importance clinique. 

Les études précédemment citées ont démontré la capacité de l’imagerie de RT à 
identifier les cicatrices chirurgicales du VD et du septum interventriculaire en utili-
sant des techniques conventionnelles 2D. La quantification du volume cicatriciel 
s’est révélé cependant particulièrement difficile, en raison de la faible épaisseur 
des parois du VD et de son architecture complexe. En effet, le myocarde ventricu-
laire droit est habituellement fin, de l'ordre de quelques millimètres d'épaisseur, y 
compris chez la plupart des patients porteurs de TOF ayant bénéficié d'une correc-
tion chirurgicale précoce. L'intervention chirurgicale aboutit à un amincissement 
marqué de la paroi libre, remplacée par du matériel de patch et par la fibrose ci-
catricielle. De plus, le myocarde ventriculaire et la cicatrice chirurgicale sont en 
rapports étroits avec la graisse péricardique et la face postérieure du sternum. En 
cas de voxels de grande taille et anisotropes, des effets de volume partiel peuvent 
limiter la discrimination entre le signal cicatriciel et le signal provenant des tissus 
environnants sur des images de RT 2D. Ces artéfacts de volumes partiels sont ac-
centués par l'architecture complexe de la VCVD.  
La technique d'imagerie 3D isotropique permet une réduction significative du vo-
lume du voxel et élimine efficacement le signal de graisse adjacente par l'applica-
tion d'une impulsion de saturation de graisse. Stirrat et al. (349) ont montré que 
l’utilisation de séquences de rehaussement tardif 3D isotropiques haute résolution 
chez les patients suivis pour TOF corrigée, améliorait considérablement la visuali-
sation des foyers de fibrose cicatricielle (Fig. 41 et 42), permettait une évaluation 
précise et reproductible du volume cicatriciel (potentiellement utile dans la strati-
fication du risque d’arythmie) ainsi qu’une représentation volumique en 3D de la 
distribution des cicatrices (potentiellement utile dans le guidage de procédure 
d’ablation percutanée) (Fig. 43).    

             �  
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Figure 41 (349) : comparaison entre l'imagerie de RT tardif 2D (à droite, taille du voxel 
= 2,9 x 1,9 x 6 mm) et l' imagerie de RT 3D haute résolution (à gauche, taille du voxel = 
1,3 x 1,3 x 1,3 mm) chez un patient suivi pour TOF corrigée. Les flèches blanches in-
diquent la région d'infundibulotomie avec meilleure caractérisation de la fine cicatrice 
chirurgicale en utilisant l'imagerie de RT 3D. Les flèches jaunes indiquent un RT aspéci-
fique de la jonction VD-VG inférieure. 

�  

Figure 42  (349) : séquences de rehaussement tardif 3D isotropiques haute résolution 
chez des patients suivis pour TOF corrigée. Flèches blanches  : cicatrice d’infundibuloto-
mie, flèches jaunes  : cicatrice de fermeture de CIV, flèches vertes  : fibrose focale à la 
jonction VD-VG inférieure.  
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Figure 43 (349) : logiciel utilisant un algorithme de segmentation de cicatrice semi-au-
tomatique. (A) Série d'images brutes de RT 3D dans le plan petit axe à hauteur de la 
VCVD. (B) cette méthode utilise un outil permettant d'obtenir un échantillon unique de 
quatre régions distinctes : le myocarde normal (vert), le pool sanguin (rouge), la cicatrice 
(jaune) et le tissu de fond (bleu). Des histogrammes d'intensité de signal de ces régions 
respectives sont utilisés pour classer tous les voxels restants dans une de ces catégories en 
utilisant une approche probabiliste. (C) Les résultats de la segmentation des cicatrices en 
3D sont représentés en rendu de volume. La cicatrice infundibulaire et celle de la cloison 
septale sont toutes deux clairement visibles. (D) Représentation 3D en rendu de volume 
d'une fusion entre le cœur (angio IRM cardiaque 3D) et les cicatrices. 

3. Cartographie de la relaxation longitudinale du   
        myocarde  

Bien que l'imagerie de rehaussement tardif soit actuellement le principal outil de 
caractérisation des tissus à l'IRM, permette une excellente mise en évidence de la 
fibrose focale de remplacement et soit devenue un standard accepté pour l'évalua-
tion de la viabilité myocardique, sa sensibilité est limitée pour l'évaluation de la 
fibrose interstitielle diffuse.  
Le contraste de l'imagerie de RT repose sur la différence de rehaussement du signal 
entre fibrose focale et myocarde « normal » et varie selon le fenêtrage utilisé (Fig. 
44). En revanche, le myocarde siège d’un processus pathologique diffus et de ré-
partition plus uniforme peut ne pas être mis en évidence sur ces séquences, où il 
apparaît quasiment iso intense au myocarde sain. L’utilisation d'impulsions d'IR 
avec sélection d’un TI adéquat supprime uniformément le signal d’un myocarde 
apparemment «  sain » malgré une rétention diffuse anormale de gadolinium, vi-
suellement indétectable. Ainsi, il existe de multiples situations où l'imagerie de RT 
n’est pas suffisamment sensible pour détecter une pathologie du myocarde parce 
qu'elle n'est pas encore, ou pas du tout, caractérisée par une accumulation régio-
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nale suffisante de fibrose cicatricielle. Dans les cardiomyopathies non ischémiques 
par exemple, la présence de zones de RT est un marqueur reconnu de lésions irré-
versibles et de maladies avancées, cliniquement manifestes. En revanche, les 
stades précoces sont caractérisés par une multitude de processus interstitiels diffus 
comprenant inflammation, fibrose ou infiltration responsables d'une expansion de 
l'espace extracellulaire. Ces processus, qui sous-tendent la physiopathologie myo-
cardique dans ces maladies, ont une évolution pré-clinique prolongée et ne sont 
pas détectés de manière fiable par l'imagerie de RT. 
La cartographie du temps de relaxation longitudinale du myocarde (ou « T1 map-
ping ») surmonte ces limites en mesurant directement le temps T1 intrinsèque (en 
ms) du tissu myocardique. Elle constitue une méthode non invasive précise qui 
permet de détecter précocement la présence d’un processus pathologique diffus, 
de quantifier sa sévérité et potentiellement d’aider à l’établissement d’un pronos-
tic et d’une stratégie thérapeutique dans certaines affections.  

  

Figure 44  (350) : concepts de maladies myocardiques régionales et diffuses. (A) 
Exemple de cicatrice régionale post-infarctus (flèches), siège d'une rétention accrue de 
gadolinium comparativement au reste du myocarde, donnant lieu au contraste de l'image 
de RT. (B) Exemple de cardiomyopathie non ischémique où le myocarde est le siège d'une 
atteinte diffuse, difficilement appréciée par l'imagerie de RT.  (C) et (D) représentations 
schématiques d'une atteinte myocardique régionale et d'une atteinte diffuse avec listes de 
causes communes respectives. 

a.T1 mapping : définition 
  
Après perturbation de l’aimantation longitudinale (par une impulsion RF d’inversion 
ou de saturation), la cartographie T1 consiste à calculer la constante de temps T1 
des différents tissus compris dans le volume d’exploration à partir d’intensités de 
signal recueillies ponctuellement au sein de chaque voxel au cours du temps, ce 
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qui revient à échantillonner la courbe de relaxation de l'aimantation longitudinale 
de chaque tissu revenant progressivement à son niveau d'origine.  
Physiologiquement, le temps T1 du myocarde normal avant injection est beaucoup 
plus long que le temps T1 après injection, la faible quantité résiduelle de gadoli-
nium dans l'interstitium myocardique étant responsable d’une « repousse » accélé-
rée de l’aimantation longitudinale. Pour exemple, selon Messroghli et al. (351), la 
valeur moyenne du T1 natif du myocarde normal est de 982 +/- 46 ms, et sa valeur 
moyenne entre 10 et 15 min après injection est de 483 +/- 20 ms à 1,5 T. Cette ac-
célération de la relaxation longitudinale est amplifiée au sein d’un myocarde pré-
sentant une fibrose, diffuse ou focale, du fait d’une augmentation du volume de 
distribution extracellulaire du gadolinium et donc d’une concentration interstitielle 
accrue.  
Des modifications à la fois du T1 natif (avant injection) et du T1 post-injection de 
gadolinium sont considérées comme des biomarqueurs importants et permettent 
une caractérisation quantitative du tissu myocardique. La mesure du T1 natif myo-
cardique constitue une valeur de référence et reflète la relaxation combinée des 
protons des myocytes et de l’interstitium. Elle peut être utilisée pour détecter des 
processus pathologiques divers, affectant les compartiments intra ou extra cellu-
laires : il est allongé en cas d’excès de production de collagène (fibrose), d’œdème 
ou de dépôts protéiques et raccourci en cas de surcharge myocardique en lipides 
ou en fer. La mesure de T1 après injection reflète plus spécifiquement l’influence 
du gadolinium diffusant dans le compartiment extracellulaire et est plus particuliè-
rement utile dans l'évaluation des maladies interstitielles diffuses. Un temps T1 na-
tif allongé et un temps T1 post-injection raccourci, mesurés dans des régions myo-
cardiques ne présentant pas de rehaussement tardif focal pathologique (c’est-à-
dire des régions qui ne sont pas le siège d’une fibrose de remplacement), suggèrent 
un processus pathologique extracellulaire diffus tel qu’une fibrose interstitielle. 
Ces mesures ont montré une bonne corrélation avec le degré de fibrose diffuse du 
VG mesuré en histologie chez des patients porteurs de cardiopathie ischémique, 
d’insuffisance cardiaque ou de rétrécissement aortique sévère (211,352–356).  

b. Séquences de T1 mapping 

De multiples méthodes ont été suggérées pour quantifier le T1 myocardique in vivo 
(357). Pour réaliser cette mesure, des coupes medio-ventriculaires long axe 4 cavi-
tés ou petit axe sont comparables (358). Certains préfèrent acquérir trois coupes 
petit axe, passant par la base, la région médio-ventriculaire et l'apex pour échan-
tillonner un volume plus important.  
En général, les méthodes de mesure du T1 myocardique nécessitent trois étapes : 
Premièrement une perturbation de l'aimantation longitudinale, c'est à dire une im-
pulsion RF non sélective d'inversion ou de saturation faisant basculer l’aimantation 
longitudinale à 180° ou 90°, respectivement. Deuxièmement l’obtention d’images 
par l'application sélective et répétée dans le temps (c’est-à-dire à différents TI) 
d'une séquence de "lecture" permettant d’échantillonner la courbe de relaxation de 
l'aimantation longitudinale de chaque voxel revenant progressivement à son niveau 
d’origine. Enfin, l'utilisation d'un modèle de courbe pour ajuster les valeurs de si-
gnal échantillonnées au sein de chaque voxel et en extraire une valeur de T1 (359). 
Les images sont acquises en une seule apnée avec une synchronisation à l’ECG afin 
de s’affranchir des mouvements cardiaques.  
Les méthodes les plus communément utilisées sont dérivées de la séquence stan-
dard dite « Look-Locker » préparée par une impulsion initiale d’IR (Fig.45). La sé-
quence d'IR Look Locker modifiée (MOLLI) (360) est la plus décrite, testée, utilisée 
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et optimisée. Elle permet d’obtenir une cartographie T1 haute résolution du myo-
carde et a inspiré plusieurs nouvelles méthodes. Une version raccourcie de la sé-
quence MOLLI (ShMOLLI) (361) permet une acquisition moins dépendante de la fré-
quence cardiaque et une apnée plus courte. D'autres optimisations ont eu pour but 
de raccourcir encore la durée d’apnée et d'améliorer l’exactitude ou la précision 
de la séquence (362). La correction du mouvement (MOCO) a été développée pour 
atténuer le mouvement respiratoire chez les sujets ayant une mauvaise tenue de 
l’apnée (363).  
D’autre techniques existent, basées sur une préparation par « saturation-récupéra-
tion » (SR) (séquence SASHA (364)) ou sur des schéma hybrides combinant IR et SR 
(séquence SAPPHIRE (365)) et ne seront pas détaillées ici.  
Le schéma original de la séquence MOLLI est illustré dans la figure 46 (359). Pour 
chaque inversion, la méthode MOLLI échantillonne la courbe d'IR à des temps d'in-
version croissants en utilisant une séquence de lecture rapide (Single Shot) permet-
tant d’acquérir une image à chaque battement cardiaque, à un moment constant 
du cycle cardiaque (milieu de diastole). De multiples impulsions d'inversion sont 
utilisées avec différents délais de déclenchement afin d'acquérir des mesures à dif-
férents temps d'inversion pour échantillonner la courbe d'IR plus uniformément. 
Des périodes de récupération sont nécessaires entre les inversions pour s'assurer 
que les échantillons des différentes inversions proviennent de la même courbe de 
récupération, c'est-à-dire que chaque inversion commence à la même aimantation 
initiale. Les images ainsi obtenues à différents TI sont fusionnées en un ensemble 
unique de données par un logiciel de post-traitement. Après ajustement des 
courbes échantillonnées au sein de chaque voxel et une correction des mouvements 
(363), les valeurs de T1 pour chaque voxel peuvent être représentées par une in-
tensité du signal et affichées sous la forme d'une carte paramétrique en pixels de 
couleurs pouvant être visionnée sur des postes de travail avec un logiciel PACS (Pic-
ture Archiving and Communication System). 
La précision et l’exactitude de cette carte T1 sont liées au nombre et à la position 
des mesures le long de la courbe d'IR, à la qualité de la méthode d’ajustement des 
courbes obtenues et à l'influence de la séquence de lecture sur la récupération ap-
parente du signal. La méthode MOLLI utilise une séquence de lecture de type SSFP. 
En raison d’un transfert de magnétisation, l'application de cette séquence de lec-
ture induit une "repousse" plus rapide de la courbe d'IR qui atteint un état station-
naire inférieur à la véritable aimantation d'équilibre (M0). Cette lecture a donc 
pour effet d'obtenir un temps de récupération apparent appelé T1* inférieur au 
temps de récupération longitudinal réel T1, qui est la caractéristique tissulaire dé-
sirée. En conséquence, la courbe d'IR suit un modèle de signal exponentiel à 3 pa-
ramètres : S(t) = A - B exp (-t / T1*), où t représente le temps d'inversion et T1* est 
le T1 apparent. Les valeurs mesurées peuvent être adaptées au modèle à 3 para-
mètres pour estimer A, B et T1* qui peuvent à leurs tours être utilisés pour appro-
cher le T1 réel  : T1 ≈ T1* (B / A - 1), où (B / A - 1) est le facteur de correction 
« Look Locker » (Fig. 47). Le logiciel d’analyse de la carte T1 applique automati-
quement cet algorithme et permet d’afficher une valeur moyenne du T1 myocar-
dique en réalisant un simple contourage manuel de l’épicarde et de l’endocarde du 
VG ou en traçant une région d’intérêt (ROI) au sein d’une paroi du myocarde ven-
triculaire gauche (Fig.48 et Fig. 49). 
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Figure 45 (149) : Séquence Look Locker. Le graphique représente l'échantillonnage de la 
courbe d’IR du myocarde ventriculaire gauche par la mesure répétée de l’intensité 
moyenne du signal myocardique à des temps d’inversion (TI) croissants, sur une coupe pe-
tit axe. Les TI sont affichés dans le coin supérieur gauche de chaque image. 
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Figure 46 (359) : MOdified Look-Locker Inversion-recovery (MOLLI) pour cartographie T1 
du cœur. Le protocole initial utilise 3 inversions avec 3, 3 et 5 images acquises au cours 
des battements cardiaques suivant chaque inversion et une période de récupération de 3 
battements cardiaques entre chaque inversion. Ce schéma est décrit par la nomenclature 
3(3)3(3)5. Toutes les images sont acquises au même délai après l'onde R pour imager de 
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manière constante le milieu de la diastole. L'ajustement de la courbe est effectué, pixels 
par pixels, en utilisant les intensités de signal recueillies au sein de chaque voxel aux dif-
férents temps d’inversion. 

  

Figure 47 (185) : Construction d’une carte des valeurs de T1 15 min après injection de 
gadolinium dans le cas d'un infarctus inférieur. Séquence MOLLI utilisant 17 battements 
cardiaques pour reconstruire 11 images acquises durant la mi-diastole, à différents TI. 
Toutes les images sont combinées pour générer la carte T1 finale. Pour cela, il est néces-
saire d’appliquer au sein de chaque voxel un algorithme définissant la meilleure courbe 
d'ajustement des 11 valeurs de signal échantillonnées au cours du temps. Ces algorithmes 
d'ajustement sont très sensibles aux mouvements et aux artefacts altérant la qualité de 
l'image. Le résultat est une carte T1 où le temps T1 global ou segmentaire du VG peut 
être évalué. 

 !   

�83



Figure 48 (149) : T1 mapping chez un patient atteint d'infarctus du myocarde. (a) sé-
quence de rehaussement tardif après injection de gadolinium montrant une prise de 
contraste sous-endocardique de la paroi antéro-septale, les contourages endocardique 
(ligne rouge) et épicardique (ligne verte) ainsi qu’une ROI au sein du pool sanguin (ligne 
jaune). (b) Carte paramétrique couleur créée par une séquence MOLLI 12 minutes après 
injection de gadolinium avec correction de mouvement, montrant l'échelle de couleur T1 
et les temps T1 moyens du myocarde ventriculaire gauche et du pool sanguin. (c) Carte 
paramétrique couleur montrant un contourage de l'infarctus (flèche blanche), du myo-
carde environnant péri infarctus (flèche rouge) et du myocarde à distance (flèche noire), 
ainsi que l'échelle de couleur avec les temps T1 correspondants aux régions contourées. 
Les contours ont été dessinés manuellement sur la base de la prise de contraste patholo-
gique visualisée sur la séquence de rehaussement tardif. 

 �  

Figure 49 (149) : Utilisation de régions d'intérêt pour dériver les valeurs de T1 myocar-
dique chez un patient présentant une cardiomyopathie hypertrophique (CMH). Cartes T1 
paramétriques à échelle de gris obtenues par des séquences MOLLI avec correction de 
mouvement avant (a) et 12 minutes après (b) injection de gadolinium montrant les régions 
d'intérêt (cercle rouge) et les temps T1. Normalement, les temps de T1 post-injection 
sont de 450-475 ms. Dans ce cas, le temps T1 était de 396 ms, ce qui est en faveur d'une 
fibrose myocardique diffuse, qui, dans la CMH, est associée à une dysfonction diastolique 
du VG. 

c. Fraction de volume extracellulaire  

Une application essentielle de cette imagerie quantitative est la comparaison des 
temps T1 calculés avec des valeurs témoins normalisées pour déterminer la pré-
sence et la sévérité d’une maladie. La comparaison des temps T1 myocardiques 
entre différents patients doit cependant être prudente :  
- Plusieurs paramètres techniques d’acquisition (machine utilisée, intensité du 

champ magnétique, type de séquence…) influencent l’exactitude et la précision 
des mesures de T1 (366).  

- Plusieurs autres facteurs de confusion spécifiques aux patients sont susceptibles 
d’entrainer des variations significatives dans les temps T1 mesurés.  

La mesure seule des temps T1 après injection de gadolinium est limitée pour la dis-
tinction de tissus normaux et pathologiques et ne constitue pas une méthode de 
choix pour l’évaluation de la fibrose myocardique (367). En effet, en raison de la 
réabsorption continue du gadolinium de l’interstitium myocardique vers le secteur 
vasculaire (wash-out) et de l’excrétion rénale de gadolinium, le temps T1 du myo-
carde après injection varie en fonction du temps (368) (Fig.50). Pour un patient 
donné, le T1 myocardique post-injection dépend donc du type de produit de 
contraste gadoliné injecté, de sa dose et de sa concentration, de la vitesse d’injec-
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tion, du délai entre l’injection et l’acquisition de la séquence, de la composition 
corporelle du patient et de son niveau d’hématocrite ainsi que de son débit de fil-
tration glomérulaire. Ce temps est également dépendant de l’intensité du champ 
magnétique B0 (369).   
Gai et al (370) ont rapporté que les temps T1 natifs sont dépendant de la fré-
quence cardiaque du patient, de manière forte et linéaire. Le T1 natif varie éga-
lement significativement avec l’intensité du champ B0 (218) avec des valeurs plus 
grandes à 3T qu’à 1,5T.  
Des modèles mathématiques ont été élaborés, utilisant des valeurs de correction 
pour les plus importantes de ces variables. Cependant, ces modèles complexes ne 
tiennent pas compte de l’ensemble des facteurs spécifiques aux patients et leur 
validation histologique ne s'est limitée qu’aux études animales et aux échantillons 
de tissus ex vivo.  
La mesure de la fraction de volume extracellulaire (ECV) a été développée pour 
quantifier le volume de distribution extracellulaire du myocarde et a été proposée 
comme moyen de détection et de quantification de la fibrose myocardique diffuse 
(218,371–375). Comparativement aux valeurs de T1, l'ECV n'est pas affectée par 
plusieurs des facteurs spécifiques aux patients précédemment décrits, ni par l’in-
tensité du champ et permet des comparaisons plus fiables et reproductibles entre 
patients. Cette valeur est calculée à partir de la variation entre le T1 myocardique 
avant et le T1 myocardique après administration de gadolinium, rapportée à la va-
riation du T1 du pool sanguin et multiplié par le volume de distribution sanguin du 
gadolinium (1-hématocrite), selon la formule suivante (362), où :  
- « T1 myopre/T1 bloodpre » est le rapport entre les T1 natifs du myocarde et du 

sang 
- « T1 myopost/T1 bloodpost » est le rapport entre les T1 post-injection du myo-

carde et du sang : 

                           �

L’ECV reflète le volume de distribution du gadolinium au sein du myocarde et est 
exprimée comme le pourcentage de myocarde constitué de matrice extracellulaire. 
Cette valeur a été bien corrélée à la fraction volumique de collagène mesurée par 
histologie au sein du VG de patients porteurs d’insuffisance cardiaque, de rétrécis-
sement aortique sévère et de CMH (372,373,376–381) (Fig. 51). Certains logiciels de 
post-traitement permettent d’obtenir des cartes paramétriques quantitatives de 
l'ECV myocardique à partir de séquences MOLLI acquises avant et après injection 
(374) (Fig.52). 
A noter que l'ECV, introduite pour pallier aux limites des mesures de T1 post-injec-
tion pour la recherche d'anomalies interstitielles diffuses, peut tout de même être 
affectée par certains facteurs. L'ECV est influencée par toute erreur commise dans 
la mesure de l'une de ses composantes (T1 natif du myocarde et du sang, T1 du 
myocarde et du sang post-injection, hématocrite) et par des différences entre les 
acquisitions avant et après injection. Le calcul de l'ECV nécessite l'absence de 
mouvement entre deux acquisitions distinctes typiquement obtenues à au moins 15 
minutes d'intervalle. Des mouvements (arythmie, mouvements respiratoires, mou-
vements du patient) peuvent être sources d'erreurs, influençant la combinaison des 
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images individuelles, la qualité d’ajustement des courbes de relaxation et la quali-
té de la soustraction des cartes T1 pré et post injection.  
Pour que la mesure d’ECV soit exacte, la distribution du gadolinium entre les bar-
rières tissulaires (c'est-à-dire entre le pool sanguin et le myocarde) doit avoir at-
teint un équilibre au moment de la mesure du T1 post-injection, ce qui est en gé-
néral obtenu entre 12 et 25 minutes après l’administration du gadolinium. Un délai 
de 15 minutes a permis d'obtenir les valeurs ECV ayant la meilleure corrélation 
avec le degré de fibrose histologique (379). La comparaison entre une injection 
lente et continue et une technique de bolus (méthode d'équilibre dynamique) n'a 
montré aucune différence significative concernant les valeurs d'ECV obtenues 
(378). L'approche du bolus est celle la plus souvent privilégiée car plus facile à in-
tégrer en pratique clinique (357). Il est important de noter que ces techniques de 
bolus et de perfusion lente ne semblent être équivalentes que pour des valeurs 
d’ECV < 40 %, ce qui doit être pris en considération chez les patients présentant un 
degré élevé de fibrose (378).  

  

Figure 50 (185) : graphique montrant la récupération de la valeur du T1 myocardique 
dans un cœur sain (coupe petit axe, médio-ventriculaire) à différents moments avant et 
après injection de gadolinium (0, 2, 4, 6, 8, 10, 15 et 20 minutes). Les valeurs T1 sont ex-
primées en moyenne +/- DS. Les valeurs T1 moyennes globales et régionales varieront de 
façon significative avec le moment de l'évaluation. 
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Figure 51 (376) : (a) Carte T1 chez un patient atteint d'insuffisance cardiaque à fraction 
d'éjection préservée. L'ECV calculé par cartographie T1 était de 26,5%. (b) Echantillon his-
tologique ventriculaire gauche du même patient. (c) Même échantillon après exclusion des 
cardiomyocytes pour visualiser et quantifier la matrice extracellulaire (ECV déterminé par 
la méthode TissueFAXS = 30,7%). 

�  

Figure 52 (149) : Figure illustrant le calcul de l’ECV, dans lequel l’inverse du signal dans 
chaque pixel (1/T1) est utilisé pour générer une carte R1. La carte R1 avant injection est 
soustraite de la carte R1 après injection pour générer une carte ΔR1. Une valeur moyenne 
ΔR1 du pool sanguin (ΔR1blood) est mesurée en plaçant une ROI dans le pool sanguin ven-
triculaire gauche. Pour calculer l’ECV myocardique, les valeurs des pixels de la carte ΔR1 
sont multipliées par 1, le niveau d'hématocrite étant soustrait, puis divisé par la moyenne 
ΔR1blood. Le résultat final est une carte paramétrique qui affiche les valeurs d’ECV pixel 
par pixel, selon une échelle de couleur. 

d. Performances diagnostiques, controverses et 
considérations techniques  

Les différences en termes de types de séquences, de post-traitement et d’indices 
(T1 natif, T1 post-injection ou ECV) utilisés dans la littérature sont une source im-
portante de variation dans les résultats rapportés par différentes études et posent 
des limites techniques à l'application clinique de la cartographie T1. 
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• Performances diagnostiques des différentes séquences de T1 mapping 

Les séquences de T1 mapping, basées sur une impulsion initiale d’IR ou de SR, dif-
fèrent en termes d’exactitude, de précision et de reproductibilité de leurs me-
sures. Selon le processus pathologique en cause, elles peuvent ne pas avoir la 
même valeur discriminative (capacité à différencier un myocarde pathologique 
d’un myocarde sain).  
En raison d'une modification et d'une optimisation continues de leurs paramètres, il 
existe, de plus, de nombreuses variantes de ces séquences, se distinguant par dif-
férents schémas d'acquisition (nombre de pré-impulsions/d’images/de périodes de 
récupération) et de paramètres de lecture (angle de bascule, échelonnement des 
TI), influençant leurs performances diagnostiques. D'autres différences considé-
rables concernant les logiciels supportant l'exécution de ces séquences, spécifiques 
aux fournisseurs, rendent difficile l'harmonisation des diverses techniques de T1 
mapping. 
L'exactitude et la précision des séquences de cartographie T1 diffèrent selon leur 
sensibilité à l'effet T2 et au transfert de magnétisation. Certaines variantes de la 
séquence MOLLI sont considérablement influencées par les effets de l'eau myocar-
dique (par exemple, via des angles de bascule plus grands), ainsi que par l'effet du 
transfert de magnétisation et de l'échange rapide d'eau tissulaire non liée. Une 
sensibilité T2 élevée explique leur capacité à détecter des altérations myocar-
diques cliniquement pertinentes telles qu'un œdème ou une inflammation, sans né-
cessiter d'injection de gadolinium. Il en résulte un signal plus élevé et plus homo-
gène, permettant des mesures plus précises et reproductibles, en particulier 
concernant les mesures de T1 natifs. Les méthodes MOLLI ont démontré des ni-
veaux élevés de concordance intra et inter observateurs (360,382,383). Comme 
précédemment mentionné, l’exactitude de cette technique est en revanche affec-
tée de manière significative par le transfert de magnétisation. Les méthodes de SR 
sont moins sensibles à l’effet T2 et au transfert de magnétisation et fournissent des 
mesures de T1 plus exactes. Elles sont plus adaptées à l’évaluation des effets du 
gadolinium dans les acquisitions T1 post-injection et au calcul de l'ECV. Ces sé-
quences de SR sont cependant plus bruitées et plus exposées aux artéfacts. Elles 
tendent à avoir une plus grande dispersion des mesures (précision moindre), n'ont 
pas démontré le même niveau de reproductibilité que les séquences MOLLI et ont 
une mauvaise valeur discriminative pour les acquisitions de T1 natifs (359).  
Il n’existe pas à l’heure actuelle de consensus concernant le choix d’une technique 
optimale de cartographie T1. Le groupe de travail sur la cartographie T1 fournit un 
cadre général de recommandations (357). L’utilisation de protocoles bien contrôlés 
et optimisés, tenant compte des facteurs susceptibles d’influencer la précision et 
la reproductibilité des mesures est essentielle, en particulier dans les applications 
visant à détecter un processus pathologique subtil et à dépister des maladies pré 
cliniques. 

• Gammes de valeurs normales 

Chaque séquence nécessite la détermination d’une gamme de valeurs normales 
spécifique. C'est une condition préalable à la détermination de la dispersion des 
valeurs mesurées par une séquence donnée, qui influence la performance de dis-
crimination entre myocarde sain et pathologique. Chaque changement de para-
mètres et optimisation d'une séquence nécessite un processus de validation simi-
laire. Il est important de noter cependant que pour la plupart des séquences utili-
sées, et à l’exception de l’amylose cardiaque, il existe un important chevauche-
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ment important des valeurs de T1 natifs et d'ECV mesurées au sein de myocardes 
sains et pathologiques (384). Les résultats des études rapportant des gammes de 
valeurs normales pour différentes variantes de la séquence MOLLI sont résumés 
dans le tableau 2. 

Tableau 2  (350) : études rapportant des gammes de valeurs normales de T1 natifs et 
d'ECV mesurées par différentes variantes de la séquence MOLLI. Valeurs moyennes ± DS. 
Les mesures de T1 post-injection étaient pour l’ensemble réalisées >15 minutes après in-
jection de gadolinium.  

• Résolution spatiale et effets de volume partiel 
  
Un paramètre particulièrement important à apprécier lors de l'analyse d’une carte 
T1 est la résolution spatiale de l’image. Les méthodes de cartographie T1 sup-
posent en effet que le pixel est constitué d'une seule sorte de tissu, par exemple 
de myocarde ou de sang, mais pas d'un mélange. Par conséquent, il est impératif 
d'avoir une résolution spatiale adéquate pour éviter les effets de volume partiel 
entre myocarde, cavité sanguine et graisse épicardique, pouvant aboutir à des me-
sures faussement élevées de T1 natif ou d’ECV myocardique. La limite entre ces 3 
composants peut être significativement floue en raison d'une épaisseur de coupe 
trop importante. Une perte de résolution supplémentaire peut se produire en rai-
son d'un mouvement cardiaque pendant l'acquisition, en particulier si la fréquence 
cardiaque est élevée ou pour des sujets ayant un intervalle RR variable, ou encore 
en raison d'un mouvement respiratoire résiduel non corrigé.  
Pour limiter les erreurs de mesure liées à ces artéfacts, les protocoles d’imagerie 
doivent adapter la taille de la matrice à la fréquence cardiaque du patient afin 
d’atténuer le flou cinétique d’origine cardiaque. Une résolution spatiale plus éle-
vée peut être obtenue par l’utilisation des techniques d’imagerie parallèle. Il a été 
proposé de mesurer les valeurs T1 dans la région médiane de la paroi ventriculaire 
(390) ou de définir manuellement les limites du myocarde par un contourage le sé-
parant de la cavité sanguine et de la graisse épicardique (385).  

Etude (n=nombre de participants) Indice 1,5 T 3 T

Myocarde Sang   Myocarde Sang

Messroghli et al. (n=43) (351) T1 natif 
(ms)

982 ± 46

Piechnik et al. (n=342) (385) T1 natif 
(ms)

962 ± 25 1535 ± 76

Dabir et al. (n=102) (386) T1 natif 
(ms)

950 ± 21 1551 ± 23 1052 ± 23 1736 ±139

ECV (%) 25 ± 4 26 ± 4

Liu et al. (n=1231) (387) T1 natif 
(ms)

977 ± 42

ECV (%) 26,9 ± 2,8

Von Knobelsdorff et al. (n=60) 
(388)

T1 natif 
(ms)

1159 ± 73

Kellman et al. (n=62) (389) ECV (%) 25,4 ± 2,5
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Ces recommandations de mesure sont valables, mais ne permettent pas de s’af-
franchir complètement de la contamination du signal myocardique par le sang ou la 
graisse. Il en résulte une impossibilité de réaliser des mesures précises en cas de 
paroi myocardique trop fine : les mesures de T1 au sein d’une paroi auriculaire, de 
la paroi libre du VD ou encore des parois myocardiques d’un nouveau-né ou d’un 
nourrisson représentent encore un défi important. Des mesures de T1 et d'ECV dans 
les parois ventriculaires droites et atriales ont été rapportées, mais leur corrélation 
histologique n'a pas été démontrée (391–394). La résolution spatiale des séquences 
actuelles étant limitée par leur méthode d’acquisition des données « single-shot », 
une méthode récente a été proposée, utilisant une acquisition segmentée du plan 
de Fourrier, permettant d'obtenir la résolution spatiale nécessaire à l'évaluation des 
parois ventriculaires droites avec des durées d'examen acceptables (395).  
Des précautions doivent également être prises si la mise en évidence d’une fibrose 
diffuse est recherchée, les ROIs myocardiques devant alors exclure, en plus du pool 
sanguin et de la graisse épicardique, les zones de myocarde où il existe une fibrose 
focale, que l'on peut délimiter en s'aidant des images de rehaussement tardif. En 
effet, l’inclusion des zones de RT ont montré une influence significative sur la va-
leur de T1 globale du tissu myocardique et interférent avec le diagnostic de fibrose 
interstitielle diffuse (211). 
A l’inverse, pour la mesure des valeurs T1 du pool sanguin, les ROIs doivent être 
suffisamment distantes de l'endocarde (exclusion des muscles papillaires, des tra-
béculations...).  

• Variation des valeurs en fonction de la phase du cycle cardiaque 

La plupart des études publiées ont mesuré les temps T1 en diastole. Le sang dans 
les artères coronaires et les capillaires influence donc le temps T1 et l'ECV du myo-
carde, ces vaisseaux traversant la région d’intérêt. L'afflux sanguin coronaire va-
riant avec le cycle cardiaque, des valeurs d’ECV plus élevées en diastole qu’en sys-
tole ont été rapportées dans certaines études (396), bien que ces résultats soient 
controversés (379). 

• Variations des performances diagnostiques et des valeurs mesurées en 
fonction de la région myocardique considérée 

Les mesures de T1 au sein des segments septaux se sont montrées hautement pré-
cises et reproductibles, alors qu'au sein de la paroi libre du VG, plus susceptible 
aux artéfacts (bruit, volume partiel...), une plus forte dispersion des mesures a été 
rapportée. La mesure de T1 au sein du septum aurait donc une plus grande valeur 
discriminative pour la détection d'une maladie myocardique diffuse que le T1 
moyen du VG mesuré sur l'ensemble d'une coupe petit axe, l'inclusion des valeurs 
des segments latéraux pouvant réduire la performance diagnostique de la mesure. 
Il est à noter également que les valeurs de T1 natif et d’ECV ont été rapportées 
comme étant plus élevées dans le septum interventriculaire par rapport à la paroi 
libre du VG (369,379,383,386), bien que ces résultats soient controversés (351). 
Même si les valeurs de T1 myocardique se sont montrées être similaires entre les 
coupes basale, médio-ventriculaire et apicale du VG chez des volontaires sains 
(351), on ignore si la totalité d'un ventricule est affectée de manière uniforme en 
cas de fibrose interstitielle diffuse. Pour des raisons pratiques dans la plupart des 
études, les valeurs de T1 myocardique sont mesurées au niveau d'une seule coupe 
du VG (habituellement médio-ventriculaire). Par conséquent, cet échantillonnage 
limité pourrait affecter la sensibilité de la cartographie T1 myocardique si le pro-
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cessus de fibrose diffuse n'est pas réparti de manière homogène au sein du ventri-
cule. 

• Variations des valeurs en fonction du sexe et de l’âge   

Les effets réels de l'âge et du sexe restent controversés dans la littérature. Les va-
leurs de T1 natif et/ou d’ECV ont été rapportées comme diminuant (385), augmen-
tant (387,388), ou n'ayant pas de relation avec l'âge (386). De même, certaines 
études indiquent que ces valeurs sont plus élevées chez la femme que chez 
l’homme (385,387), tandis que d'autres ne rapportent aucune relation avec le sexe 
(386). A noter que les différences de T1 myocardiques natifs entre sexe peuvent 
disparaitre lorsqu'on les rapporte aux T1 du pool sanguin, probablement en raison 
des différences d'hématocrite entre hommes et femmes (396). 

e.Applications cliniques diagnostiques et pronos-
tiques  

Étant donné le rôle central de la fibrose myocardique, constituant un processus pa-
thologique commun à bon nombre de cardiopathies, la cartographie T1 du myo-
carde a un potentiel diagnostique important :  
- Elle complète et précise davantage les informations de caractérisation tissulaire 

fournies par l’imagerie de RT.   
- Elle permet la détection non invasive d’altérations myocardiques diffuses dont la 

fibrose interstitielle, y compris à un stade pré clinique, les mesures de T1 et 
d’ECV constituant des marqueurs précoces de lésion du tissu myocardique précé-
dant l'apparition d’altérations fonctionnelles substantielles. 

- En tant que mesure quantitative, elle permet une évaluation de la sévérité/de 
l’activité de ces maladies ainsi qu’un suivi de leur évolution. De plus, en raison 
du caractère potentiellement réversible de la fibrose interstitielle diffuse, elle 
pourrait permettre une évaluation de la réponse à un traitement spécifique anti-
fibrotique. 

- Un dépistage et un traitement précoce de la fibrose myocardique diffuse pour-
raient alors modifier l'évolution à long terme de cardiopathies, en particulier 
chez l’enfant, dont le potentiel de régénération myocardique semble être plus 
élevé que celui de l'adulte (397). 

La fibrose myocardique constituant le substrat d’arythmies malignes, de morts su-
bites, de l’aggravation d’une insuffisance cardiaque et étant reconnue comme fac-
teur prédictif indépendant majeur d’évènements cardiaques défavorables, les me-
sures de T1 et d’ECV ont également le potentiel d’être des marqueurs pronostiques 
importants dans certaines affections, participant à une meilleure stratification du 
risque et pouvant guider une décision thérapeutique. 

Des valeurs anormales de T1 et d’ECV ont été retrouvées dans une grande variété 
de cardiopathies, aussi bien à des stades avancés qu’à des stades pré-cliniques.  

• Infarctus aigu et cardiopathie ischémique  

La cartographie T1 a montré sa capacité à détecter un infarctus du myocarde en 
phase aiguë, sans utilisation de produit de contraste (398–402). En effet, la mesure 
de T1 natif a permis de détecter la zone de myocarde infarcie ainsi que la zone à 
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risque œdémateuse périphérique (401). Cette mesure s'est révélée équivalente à 
l'imagerie T2 et de RT pour l'évaluation de la gravité de l'atteinte myocardique 
(402). 
Les indices de cartographie T1 ont également été capables de détecter une fibrose 
cicatricielle de remplacement (400,403) bien que la délimitation exacte de la cica-
trice ait été difficile en raison d'une résolution spatiale insuffisante et d'un faible 
rapport signal/bruit.  
Plus important encore, des valeurs anormales de T1 natif, de T1 post-injection et 
d’ECV ont permis de détecter in vivo la présence d'une fibrose interstitielle diffuse 
myocardique à distance des cicatrices d'infarctus, confirmée par histologie, consti-
tuant le substrat du remodelage ventriculaire pathologique survenant progressive-
ment chez les patients porteurs de cardiopathies ischémiques (211,374,400,404). 
Enfin, la mesure de T1 natif a pu être corrélée à une augmentation du volume san-
guin myocardique au repos, mécanisme compensant une résistance accrue au flux 
sanguin causée par une sténose coronaire, permettant potentiellement la recon-
naissance de régions myocardiques soumises à une sténose hémodynamiquement 
significative et éligible à une revascularisation (405). 

• Cardiomyopathie dilatée non ischémique (CMD) 

Dans la CMD, plusieurs processus physiopathologiques complexes sont à l'origine de 
l'altération intrinsèque du myocarde et de son remodelage global, et comprennent 
une expansion diffuse de la matrice extracellulaire en rapport avec une inflamma-
tion et une fibrose interstitielle, une transformation des myofibroblastes et une 
apoptose des cardiomyocytes. La plupart de ces processus ont une évolution pré-
clinique prolongée, l'apparition de symptômes, le plus souvent sous la forme d'in-
suffisance cardiaque ou d'arythmie, correspondant à une maladie avancée. 
Chez des patients suivis pour CMD, des valeurs anormales de T1 natif, de T1 post-
injection et d’ECV ont été rapportées et corrélées à la présence d'une fibrose in-
terstitielle diffuse retrouvée en histologie (353,380), ainsi qu'à un remodelage ven-
triculaire progressif (212,374,380,404,406–410). En raison de sa capacité à recon-
naitre précocement une atteinte myocardique diffuse, la cartographie T1 est une 
méthode potentiellement prometteuse pour la détection de ces modifications phy-
siopathologiques à un stade préclinique, permettant ainsi une prise en charge effi-
cace et une amélioration du cours de la maladie.  
Dans une étude observationnelle multicentrique, les valeurs de T1 natif et d'ECV 
myocardiques se sont révélés être d'importants facteurs prédictifs d'évènements 
défavorables chez des patients suivis pour CMD (407). Le T1 natif était identifié 
comme le prédicteur indépendant le plus puissant de mortalité toutes causes 
confondues et de survenue d'insuffisance cardiaque. L'âge, la classe NYHA, la FE et 
la présence de zones de RT étaient moins fortement corrélées à la survie que le T1 
natif, mais restaient des facteurs prédictifs indépendants d'insuffisance cardiaque. 
Ces résultats permettent d'affiner l'approche actuelle de la stratification du risque 
chez les patients atteints de CMD, où la cartographie T1 pourrait jouer un rôle cen-
tral. 

• Rétrécissement aortique (RAo) 

Le RAo, responsable d'une augmentation chronique de la post charge du VG, 
conduit à l’apparition une fibrose myocardique diffuse associée à la survenue 
d'évènements cliniques défavorables. Des valeurs anormalement élevées de T1 na-
tifs et d'ECV ont été rapportées chez des patients suivis pour RAo modéré à sévère, 
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qu'ils soient symptomatiques ou non (355,356,411,412). Ces valeurs étaient d'au-
tant plus élevées que les patients étaient symptomatiques, étaient corrélées au 
degré de remodelage ventriculaire et auriculaire (masse du VG, volume auriculaire 
gauche), aux paramètres échocardiographiques de fonctions systolique et diasto-
lique, ainsi qu'au degré de fibrose quantifié par histologie (355,356). Les valeurs de 
T1 natif et d'ECV peuvent donc également servir de marqueurs du remodelage ven-
triculaire gauche associé à un RAo modérée ou sévère, y compris à un stade pré-
coce infra clinique, et potentiellement participer à la décision d’une chirurgie pour 
remplacement valvulaire aortique. 

• Cardiopathie hypertensive  

L’apparition d’une fibrose interstitielle diffuse au sein du VG de patients hyperten-
dus peut également être expliquée par l’augmentation chronique de la post charge 
du VG liée à l’hypertension.  
Une élévation anormale des valeurs de T1 natif et d'ECV a été rapportée chez des 
patients hypertendus présentant une hypertrophie ventriculaire gauche, compara-
tivement aux valeurs de patients hypertendus sans hypertrophie et de sujets 
contrôles (413,414). L'élévation des valeurs de T1 natifs et d'ECV était corrélée à 
une altération des fonctions systolique et diastolique du VG mesurées par échocar-
diographie (413).  
Neilan et al.(415) ont étudié 145 patients présentant une hypertension artérielle 
associée à une fibrillation auriculaire récurrente et ayant subi un isolement de 
veine pulmonaire. Ils ont rapporté que la valeur de l'ECV myocardique du VG 
constituait un facteur prédictif indépendant de récurrence de fibrillation auricu-
laire post procédure. 
  

• Cardiomyopathie hypertrophique (CMH) 

La CMH est caractérisée par des altérations myocardiques diffuses comprenant une 
dysmorphie des cardiomyocytes, une perte de l'architecture parallèle et une désor-
ganisation des myofibres, ainsi que des altérations génétiquement déterminées de 
la matrice extracellulaire avec accumulation de fibrose interstitielle. 
Plusieurs études de cartographie T1 chez des patients atteints de CMH ont révélé 
des indices T1 significativement anormaux (élévation des T1 natifs et ECV, raccour-
cissement des T1 post-injection), à des stades cliniquement manifestes mais éga-
lement dans une proportion considérable de sujets présentant un stade pré-cli-
nique, c'est-à-dire porteur d'une mutation génétique sarcomérique mais n'expri-
mant pas d'hypertrophie significative du VG (212,377,408,416–420). Ce constat est 
d'une grande importance en pratique clinique. Bien qu'un diagnostic génétique aide 
à identifier la présence de mutations sarcomériques dans la famille d'un patient 
porteur de CMH et qu'un suivi par échographie et IRM permette la détection d'une 
hypertrophie ventriculaire, cette stratégie reste limitée pour détecter la maladie à 
un stade pré clinique ou pour prédire l'expression phénotypique d'une mutation gé-
nétique et le pronostique défavorable qui lui est associé.  
La cartographie T1 peut permettre d'identifier les patients présentant des altéra-
tions myocardiques diffuses sub-cliniques. Ce remodelage tissulaire étant un phé-
nomène dynamique, la cartographie T1 peut également permettre le suivi de ces 
patients afin de juger de la progression de la maladie et de mieux prédire le risque 
de développer un phénotype défavorable. 
Enfin, la mesure de T1 natif myocardique a montré une bonne valeur discriminative 
pour le diagnostic différentiel entre CMH sarcomérique et hypertrophie ventricu-
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laire adaptative liée à une hypertension artérielle (416).  

• Amylose cardiaque, maladie d’Anderson-Fabry et maladies de surcharge 
en fer 

La cartographie T1 a montré sa capacité à détecter et à caractériser une cardiopa-
thie infiltrative. Des indices T1 anormaux ont été rapportés dans l'amylose car-
diaque, les maladies de surcharge en fer et dans la maladie d'Anderson-Fabry (421–
431). Ces indices aident au diagnostic différentiel devant une hypertrophie ventri-
culaire suspecte d'atteinte infiltrative, des indices normaux pouvant pratiquement 
exclure la présence d'une amylose cardiaque. Au contraire, des valeurs de T1 natif 
et d'ECV significativement élevées orientent vers une amylose cardiaque (425,426) 
et dans une moindre mesure vers une CMH, alors que des valeurs de T1 natif dimi-
nuées orientent vers une maladie d’Anderson-Fabry. La cartographie T1 a égale-
ment permis la détection d'une atteinte myocardique sub-clinique dans les mala-
dies de surcharge en fer et la maladie d'Anderson-Fabry respectivement (421–423). 
Chez des patients atteints d'amylose cardiaque avérée, les indices T1 ont été corré-
lés à une évolution clinique défavorable, même en cas de pronostic déjà médiocre 
(428). 

• Myocardite  

L'IRM constitue une méthode diagnostique non invasive de la myocardite virale cou-
ramment utilisée en raison de sa capacité à détecter l'œdème et des cicatrices 
myocardiques typiques par des séquences T2 et de RT, respectivement. Bien que 
cette combinaison de séquences fournisse une excellente valeur prédictive posi-
tive, elle n'exclut pas de façon fiable la maladie et, en l'absence de ces signes, le 
diagnostic reste incertain. Un autre inconvénient de cette approche est son inca-
pacité à évaluer de manière fiable la sévérité ou l'activité de la maladie. Ces li-
mites sont importantes : la présence d'un RT résiduel dans la myocardite chronique 
ayant été corrélée à un pronostic défavorable (301), la détection et le traitement 
de la maladie au stade aigu précoce pourraient potentiellement réduire l'apparition 
ultérieure de lésions irréversibles et ainsi améliorer le pronostic. Plusieurs études 
soutiennent une modification de l'approche diagnostique actuelle de l'IRM dans la 
myocardite par l’utilisation de la cartographie T1. Elles ont rapporté des valeurs 
anormales de T1 et d'ECV, en rapport avec un œdème myocardique dans la myocar-
dite aiguë (398,432) et chronique (432–434). La détection d'une l'inflammation ai-
guë par cartographie T1 s'est révélée supérieure à celle des séquences T2 
(398,432,434) et de RT (432,435). Les mesures de T1 natif ont fourni d'excellentes 
valeurs prédictives positive et négative pour la détection de l'œdème myocardique, 
permettant ainsi la confirmation ou l'exclusion de la maladie. De plus, cette mé-
thode pourrait permettre de mieux appréhender l'activité de la maladie, la résolu-
tion de l'inflammation étant corrélée à la normalisation des indices T1 (435). 

• Maladies inflammatoires systémiques 

L’atteinte inflammatoire du myocarde peut également être la conséquence de ma-
ladies inflammatoires systémiques, tels que le lupus érythémateux systémique, la 
polyarthrite rhumatoïde, la sclérose systémique et la sarcoïdose, et peut aboutir 
dans certains cas à un remodelage du VG et à une insuffisance cardiaque. 
La cartographie T1 a permis de détecter une inflammation myocardique de bas 
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grade, correspondant à une atteinte cardiaque sub-clinique chez des patients souf-
frant de maladies inflammatoires systémiques (436–438), ne présentant pas de dys-
fonction cardiaque manifeste ou d'anomalies sur les autres séquences IRM réalisées. 
Elle constitue un outil potentiel de dépistage d’une atteinte cardiaque chez ces pa-
tients. Elle pourrait également permettre d’évaluer l’activité de la maladie, la ré-
solution de l'inflammation ayant été corrélée à la normalisation des indices T1 chez 
des patients atteints de sarcoïdose cardiaque (439).  

• Cardiopathie toxique 

Des valeurs anormalement élevées d’ECV myocardiques ont été rapportées chez 
des patients traités par anthracyclines (440,441). Chez ces patients, l'ECV myocar-
dique était corrélée aux doses cumulatives d’anthracyclines, aux volumes atriaux 
et inversement corrélée au rapport masse/volume du VG, à la fonction diastolique 
du VG et à la consommation maximale en oxygène pendant l’effort. Selon les au-
teurs, l'ECV myocardique pourrait être un indicateur pré-clinique sensible de remo-
delage ventriculaire précoce, précédant l'apparition d'altérations fonctionnelles 
substantielles (441). 

• Syndrome métabolique et cardiopathie diabétique  

Une fibrose interstitielle infra-clinique est fréquemment retrouvée au sein du myo-
carde de patients asymptomatiques atteints de diabète de type 2 (442). Une étude 
portant sur des adolescents obèses a rapporté une ECV myocardique significative-
ment plus élevée que chez des volontaires sains, les valeurs les plus élevées étant 
retrouvées chez les obèses atteints de diabète de type 2 (443). Wong et al. (390) 
ont également rapporté une association significative entre la présence d'un diabète 
et une élévation anormale de l'ECV. La prise d’un traitement bloquant le système 
rénine-angiotensine-aldostérone était significativement associée à de plus faibles 
valeurs d’ECV, suggérant le potentiel de la cartographie T1 dans le suivi de l’effica-
cité d’un traitement anti-fibrotique. Dans cette même étude, l'ECV chez les pa-
tients diabétiques était corrélée à la mortalité et à la survenue d’une hospitalisa-
tion pour insuffisance cardiaque. 

• Cardiopathie congénitale (hors TOF) 

Dans la plupart des études portant sur des patients suivis pour cardiopathie congé-
nitale, les indices T1 mesurés (T1 natif et/ou post injection, coefficient de partage 
du gadolinium, ECV) étaient significativement différents des valeurs mesurées chez 
les sujets témoins. Ces marqueurs de fibrose étaient significativement associés à 
une altération de la fonction myocardique ou du statut clinique, aussi bien chez les 
adultes que chez les enfants (444).  
Dans l'étude de Broberg et al.(371), l'ECV du ventricule systémique de patients 
adultes présentant différentes formes de cardiopathie congénitale était corrélée 
au VTDi de ce ventricule et inversement corrélé à sa fraction d’éjection. 
Les patients porteurs d'une transposition des gros vaisseaux avec VD systémique, 
suivis tardivement après chirurgie de redirection atriale, présentaient une ECV plus 
élevée dans le septum interventriculaire comparativement aux sujets témoins et 
l'ECV était corrélée au taux sérique de peptide natriurétique (NT-proBNP) et inver-
sement corrélée à l'index chronotrope lors de l'épreuve d'effort (393).   
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Chez les enfants et les adolescents atteints de sténose aortique congénitale, l'ECV 
myocardique était significativement élevée comparativement aux sujets témoins et 
était corrélée aux index échocardiographiques de dysfonction diastolique (445). 

• Transplantation cardiaque 

Une étude a rapporté des temps T1 natifs et un coefficient de partage tissu-sang 
significativement plus élevés chez des enfants ayant bénéficié d’une transplanta-
tion cardiaque comparativement à des sujets témoins. Ces marqueurs de fibrose 
étaient de plus corrélés à la présence d'une dysfonction diastolique (446). Chez ces 
patients, la cartographie T1 myocardique pourrait potentiellement détecter un re-
jet précoce, permettant ainsi de sursoir à une biopsie endomyocardique invasive.  

• Signification pronostique des mesures de T1 et d’ECV 

Plusieurs études ont étudié le rôle pronostique des valeurs T1 et d'ECV myocar-
dique et ont rapporté leur corrélation avec la survenue d'évènements cliniques dé-
favorables (354,390,428,447–449).  
Mascherbauer et al.(354) ont montré que l'expansion de la matrice extracellulaire, 
reflétée par des temps T1 post-injection raccourcis, était significativement asso-
ciée à la survenue d’une hospitalisation pour insuffisance cardiaque ou d’un décès 
d’origine cardiaque chez des patients souffrant d'insuffisance cardiaque à fraction 
d'éjection préservée. 
Wong et al.(447) ont étudié 793 patients admis pour réalisation d’une IRM car-
diaque, à l’exclusion des cas d’amylose cardiaque ou de CMH, et ont signalé un im-
pact pronostic significatif de l'ECV myocardique (après ajustement pour l'âge, la 
FEVG et la taille d’un éventuel infarctus) sur la survenue d’un décès  ou d’un cri-
tère composite comprenant décès, transplantation cardiaque ou implantation d’un 
matériel d’assistance ventriculaire gauche.  
Schelbert et al.(449), ont étudié 1172 patients admis pour réalisation d’une IRM 
cardiaque, à l’exclusion des cas d’amylose cardiaque ou de CMH, et ont signalé un 
impact pronostic significatif de l'ECV myocardique (après ajustement pour l’âge, la 
fonction rénale, la taille d’un éventuel infarctus, la FEVG et le stade d’insuffisance 
cardiaque) sur la survenue d’une hospitalisation pour insuffisance cardiaque, d’un 
décès ou les deux.  
Ghosn et al.(448) ont récemment présenté des données préliminaires sur une asso-
ciation indépendante entre l'ECV myocardique et la survie sans événement (hospi-
talisation ou décès d’origine cardiaque) chez 1 247 patients admis pour réalisation 
d’une IRM cardiaque. 
Kammerlander et al.(376) ont étudié la valeur pronostique de l'ECV myocardique 
chez 473 patients consécutifs admis pour IRM cardiaque, à l’exclusion des cas 
d’amylose cardiaque, de CMH et de maladie d’Anderson-Fabry, et après correction 
pour un grand nombre de comorbidités cardiovasculaires. Ils ont montré que, parmi 
les variables d'imagerie, l'ECV était associée de façon indépendante à la survenue 
d'une hospitalisation ou d’un décès d’origine cardiaque. Cependant, lorsque les va-
riables cliniques étaient incluses dans l'analyse multivariée, l'ECV n'était plus signi-
ficativement associée à la survie sans événement. Pour les auteurs, la valeur pro-
nostique ajoutée de l’ECV, en conjonction avec les facteurs pronostiques cliniques 
établis, n'a pas encore été définie.  
La plupart des études pré citées portait sur des patients ayant une indication cli-
nique d'IRM, à l'exclusion des sujets atteints de CMH ou d'amylose, mais avec inclu-
sion de patients atteints de cardiopathie ischémique, non ischémique et valvulaire, 
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mélangeant ainsi diverses physiopathologies de remodelage ventriculaire. La 
contribution de la survenue d'accidents ischémiques au pronostic des patients a pu 
être significative. En outre, en raison de l'accent mis sur les paramètres d'imagerie 
(ECV, FE et RT), ces études n'ont pas permis de comparaisons avec les marqueurs 
traditionnels d'insuffisance cardiaque, tels que les taux de BNP ou d'autres scores 
pronostiques établis, interdisant des comparaisons directes avec les recommanda-
tions de pratique clinique actuelles pour la prise en charge de l'insuffisance car-
diaque. Des travaux supplémentaires, multicentriques et sur de longues périodes 
de suivi sont nécessaires pour statuer sur l'impact pronostique réel de la cartogra-
phie T1. 

f. Applications cliniques chez les patients suivis pour 
tétralogie de Fallot corrigée 

La présence d’une fibrose interstitielle diffuse ayant été démontrée histologique-
ment au sein du myocarde bi ventriculaire de patients porteurs d’une TOF corrigée 
(188) et constituant, au même titre que la fibrose de remplacement, un probable 
substrat de la dysfonction et des arythmies ventriculaires survenant à distance de 
la chirurgie, plusieurs travaux ont porté sur la recherche in vivo de fibrose myocar-
dique diffuse par technique de T1 mapping au sein du VD et/ou du VG de patients 
porteurs d’une TOF corrigée. Ces études se sont également intéressées aux corréla-
tions cliniques et hémodynamiques de la présence de ce type de fibrose. 
  
Broberg et al.(371) ont quantifié l’ECV myocardique du ventricule systémique sur 
une unique coupe médio-ventriculaire petit axe, par séquence Look-Locker réalisée 
avant puis après injection de gadolinium, chez 50 patients adultes porteurs de car-
diopathies congénitales  (âge moyen = 37 ans, intervalle d’âges [18-71])  : 11 pa-
tients porteurs d’un ventricule droit systémique, 17 porteurs d’une TOF corrigée, 
10 porteurs d’une autre cardiopathie cyanogène (dont syndrome d’Eisenmenger) et 
12 porteurs d’autres cardiopathies congénitales.  
Ces mesures d’ECV myocardique étaient comparées à celles de volontaires sains 
(contrôles normaux = 14 patients) et celles de patients atteints d’insuffisance car-
diaque sur cardiomyopathie dilatée ou cardiopathie ischémique, présentant une 
fibrose myocardique de remplacement visible sur les séquences de RT (contrôles 
positifs = 4 patients). L’ECV myocardique était significativement plus élevée chez 
les patients porteurs de cardiopathies congénitales que chez les contrôles normaux 
(ECV moyenne ± DS = 31,9 ± 4,9% versus 24,8 ± 2,0% ; p = 0,001) et était compa-
rable à l’ECV moyenne mesurée chez les contrôles positifs (36,2 ± 5,7% ; p = 0,1), 
témoignant d’une expansion diffuse de la matrice extracellulaire du myocarde ven-
triculaire en rapport avec une probable fibrose interstitielle. De plus, chez les pa-
tients porteurs de cardiopathies congénitales, l’ECV était significativement corré-
lée au volume télédiastolique indexé du ventricule systémique et inversement cor-
rélée à sa fraction d’éjection. Les différences observées ne pouvaient pas être ex-
pliquées par la présence de zones de rehaussement tardif au sein des régions myo-
cardiques étudiées. Car la valeur moyenne d’ECV + 2DS chez les contrôles normaux 
était de 28,8%, une valeur d’ECV ≥ 29% était considérée comme anormale. 
En revanche, l’analyse du sous-groupe de 17 patients porteurs d’une TOF corrigée 
(âge moyen ± DS = 34,1 ± 11,7 ans) retrouvait une ECV myocardique moyenne du 
VG (29,2 ± 3,4%) plus élevée que celle des contrôles normaux sans toutefois at-
teindre une différence statistiquement significative (p = 0,051). Il n’existait pas 
non plus dans ce sous-groupe de patients de corrélation significative entre l’ECV 
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myocardique du VG et le VTDVGi, la FEVG, les volumes et la fonction du VD ou la 
fraction de régurgitation pulmonaire. L’ECV myocardique du VG était considérée 
comme anormale chez 9 des 17 patients. L’ECV myocardique du VD n’était pas me-
surée. Les patients dont l’ECV myocardique du VG était anormale (9 patients), 
comparativement à ceux dont l’ECV était normale (8 patients), présentaient une IP 
significativement plus sévère et un moins grand nombre de chirurgies cardiaques 
antérieures. Il n’existait en revanche pas de différence significative concernant un 
antécédent de shunt palliatif, l’âge au moment du shunt ou l’âge au moment de la 
réparation complète. Chez les patients porteurs de TOF corrigée, il y avait une va-
riation significative de l’ECV myocardique moyenne en fonction du segment ventri-
culaire gauche considéré, les segments inférieurs présentant des valeurs d’ECV si-
gnificativement plus élevées comparativement aux autres segments.  

Dans une étude plus récente, Broberg et al.(450), ont quantifié l’ECV myocardique 
globale du VG sur une unique coupe médio-ventriculaire petit axe, par séquence 
Look-Locker réalisée avant puis après injection de gadolinium, chez 52 patients 
adultes suivis pour TOF corrigée (âge moyen ± DS = 40 ± 14 ans). Ces mesures d’ECV 
myocardique étaient comparées à celles de 22 patients témoins sains. L'ECV du VG 
était significativement plus élevée chez les patients suivis pour TOF que chez les 
sujets témoins (28,2 ± 3,9% vs 26,1 ± 2,8%, p = 0,026) et significativement plus éle-
vée chez les femmes que chez les hommes (30,0 ± 3,8% vs 26,5 ± 3,3%, p = 0,001 
chez les patients suivis pour TOF et 28,5 ± 1,4% vs 24,4 ± 2,2%, p <0,001 chez les 
sujets témoins).  
Chez les sujets suivis pour TOF, l'ECV du VG était corrélée à l'âge, à l’âge à la cor-
rection complète, à la durée du QRS, au taux sanguin de BNP, aux volumes de 
l'oreillette gauche et de l'oreillette droite, et était inversement corrélée à la dis-
tance parcourue lors d'un test de marche de 6 minutes. 15 patients suivis pour TOF 
(29%) présentaient des valeurs d 'ECV du VG ≥ 30%. Ces patients différaient signifi-
cativement des autres en termes d'âge, d'âge à la réparation complète, de nombre 
de chirurgies antérieures, d'antécédent d'arythmie atriale, de durée de QRS, de 
distance parcourue au test de marche de 6 minutes, de taux de BNP et de volume 
auriculaire gauche. Ils ne présentaient en revanche pas de différence significative 
en termes de dimensions et de fonctions ventriculaires, ou de fraction de régurgi-
tation pulmonaire. Les différences observées ne pouvaient pas être expliquées par 
la présence de zones de rehaussement tardif au sein des régions myocardiques étu-
diées. 
De plus, 48 patients porteurs de TOF ont été suivis pendant 3,5 ± 1,5 ans. Chez les 
patients ayant une ECV du VG ≥ 30%, 5 (33%) ont présenté des évènements cli-
niques significatifs (2 nouveaux épisodes d'arythmies auriculaires et 3 décès d'ori-
gine cardiovasculaire) contre seulement 2 patients (arythmie auriculaire) chez ceux 
ayant une ECV du VG < 30 % (p=0,024). 
Ainsi, une fibrose interstitielle diffuse du VG a été retrouvée chez plus de 25% des 
patients et associée à des marqueurs cliniques et évènements défavorables, ces 
résultats confirmant l'idée que la fibrose myocardique contribue de manière signi-
ficative au statut clinique de ces patients. L'ECV du VG n'a cependant pas été cor-
rélée à la fraction de régurgitation pulmonaire, aux volumes ventriculaires, ni à la 
présence d'une dysfonction systolique. Ces résultats suggèrent, selon les auteurs, 
que l'apparition de cette fibrose précède la survenue d'un remodelage "macrosco-
pique" et d'une dysfonction substantielle. D'autres paramètres peuvent être plus 
sensibles pour la détection d’une dysfonction contractile, en particulier le strain et 
le strain rate peuvent présenter des modifications plus précoces avec l'apparition 
d'une fibrose du VG. D’autre part, la surcharge hémodynamique chronique du VD 
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étant sans doute, par le biais d’une interaction interventriculaire délétère, un fac-
teur initiant la fibrogénèse et la dysfonction du VG, l’absence de mise en évidence 
de cette relation peut être expliquée par la relative courte période de suivi et la 
faible taille de l’échantillon.  

Kozak et al.(392) ont mesuré le T1 myocardique après injection de gadolinium au 
sein du VG et du VD, sur une unique coupe médio-ventriculaire petit axe, par sé-
quence MOLLI réalisée chez 18 enfants porteurs d’une TOF corrigée et n’ayant pas 
bénéficié d’un RVP (âge moyen ± DS = 13,4 ± 2,7 ans).Des ROIs étaient dessinées au 
sein des parois septale et latérale du VG et au sein des parois antérieure et infé-
rieure du VD, en évitant les zones présentant un rehaussement tardif (en particu-
lier au sein de la VCVD). Ces mesures étaient comparées à celles réalisées chez 12 
enfants indemnes de cardiopathies appariés selon l’âge (sujets contrôles). Les 
temps T1 post-injection de la paroi latérale du VG (T1 moyen ± DS = 443 ± 54 ms 
versus 510 ± 77 ms ; p = 0,0168) et de la paroi antérieure du VD (333 ± 62 ms versus 
392 ± 72 ms  ; p = 0,0423) étaient significativement plus courts chez les patients 
porteurs d’une TOF corrigée que chez les sujets contrôles, indiquant une rétention 
pathologique de gadolinium évocatrice de fibrose diffuse. Parmi les patients por-
teurs de TOF corrigée, les T1 post-injection des parois du VD étaient significative-
ment plus courts que ceux des parois du VG, indiquant une fibrose diffuse plus sé-
vère au sein du VD. De même, le T1 de la paroi antérieure du VD était significati-
vement plus court que celui de la paroi inférieure du VD.  
Le T1 post-injection de la paroi antérieure du VD était significativement corrélé au 
VTSVDi. En revanche, aucune autre corrélation entre le T1 myocardique et des pa-
ramètres cliniques et hémodynamiques n’était retrouvée, en particulier l’âge, le 
sexe, la tolérance à l’effort, le VTDVDi, la FEVD, des marqueurs de dysfonction 
diastolique du VD (ouverture retardée de la valve tricuspide, flux antérograde té-
lédiastolique au sein des artères pulmonaires), le VTDVGi, le VTSVGi, la FEVG, la 
masse du VG indexée, la fraction et le volume de régurgitation pulmonaires. Selon 
les auteurs, l'absence de corrélation entre le T1 myocardique et la tolérance à l'ef-
fort pouvait être due au statut cardiopulmonaire relativement préservé de ce 
groupe de patients relativement jeune (le degré de dilatation du VD n'était pas sé-
vère et la fonction systolique du VD conservée chez la plupart des patients) ainsi 
qu’à la petite taille de l'échantillon. 

Chen et al. (394), ont mesuré l’ECV myocardique du VG et du VD, sur une unique 
coupe médio-ventriculaire petit axe, par séquence Look-Locker réalisée avant puis 
après injection, chez 84 patients porteurs d’une TOF corrigée et n’ayant pas béné-
ficié d’un RVP (âge médian = 23,3 ans, intervalle interquartile [16,3-32,8]). L’ECV 
du VG était obtenue en moyennant les valeurs mesurées au sein de 6 segments et 
l’ECV du VD en moyennant les valeurs mesurées au sein des parois antérieure et 
inférieure, en excluant les zones présentant un rehaussement tardif (en particulier 
au sein de la VCVD). Sur la base d'études publiées antérieurement, utilisant la 
même technique de T1 mapping, une élévation anormale de l'ECV du VG était défi-
nie par une ECV > 28%. Une mesure d'ECV du VD était réalisée chez 20 sujets té-
moins avec une IRM normale pour obtenir des valeurs de référence  : la valeur 
moyenne de l'ECV du VD était de 28,4 ± 6,3% et en y ajoutant 2 écarts-types, une 
élévation anormale de l'ECV du VD était définie par une ECV > 41%. 
Chez les patients porteurs de TOF corrigée, l'ECV moyenne du VG était de 24,3 ± 
3,3% (intervalle de valeurs [16,7%-32,7%]) et 11 patients (13,1%) présentaient une 
ECV anormalement élevée. L'ECV moyenne du VD était de 34,2 ± 5,6% (intervalle de 
valeurs [20,7%-47,4%]), significativement plus élevée que l'ECV du VG (p <0,001) et 
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significativement plus élevée que l’ECV du VD des sujets témoins (p <0,001) ; 9 pa-
tients (10,7%) présentaient une ECV anormalement élevée. Les valeurs d'ECV du VD 
(36,8 ± 5,8% vs 32,2 ± 4,5%, p <0,001) et d'ECV du VG (25,2 ± 3,0% vs 23,5 ± 3,4%, p 
= 0,017) étaient plus élevées chez les femmes que chez les hommes. 
Chez les patients atteints de TOF corrigée, l’ECV du VG était corrélée positivement 
et de manière linéaire à l’ECV du VD. Cela confirme, à l’étage tissulaire, le 
concept selon lequel la dysfonction ventriculaire gauche provient d'une interdé-
pendance délétère avec le VD et que des modifications de la matrice extracellu-
laire myocardique jouent un rôle important dans sa physiopathologie. 
Des différences notables d'ECV myocardique des 2 ventricules étaient observées 
chez les patients présentant différents types de surcharge hémodynamique du VD. 
Concernant le VD, les patients présentant une surcharge volumique prédominante 
avaient une ECV significativement plus élevée que ceux ayant une surcharge mixte 
(de volume et de pression) (36,3 ± 5,3% contre 31,8 ± 5,0%, p <0,001). De plus, 
l'analyse de l'ensemble de la cohorte révélait que l'ECV du VD était inversement 
corrélée au gradient de pression sur la VCVD, au rapport masse/volume et à la 
masse indexée du VD. Concernant le VG, les patients présentant une surcharge vo-
lumique prédominante avaient une ECV tendant à être plus élevée que celle des 
patients ayant une surcharge mixte (24,9 ± 3,1% contre 23,5 ± 3,4%, p = 0,057) et 
significativement plus élevée que celle des patients avec une surcharge de pression 
prédominante (24,9 ± 3,1% vs. 20,9 ± 3,0%, p = 0,016). L'ECV du VG était également 
inversement corrélée au gradient de pression sur la VCVD et au rapport masse/vo-
lume du VG. De plus, une élévation anormale de l’ECV du VG (>28%) était associée 
de manière indépendante à la survenue d’arythmies atriales ou ventriculaires (odds 
ratio = 5,7, intervalle de confiance à 95% [1,2-27,6], p = 0,031). Aucune corrélation 
n’était retrouvée entre les valeurs d’ECV du VD ou VG et la forme anatomique ini-
tiale de TOF, l’âge à la correction complète, l’extension des zones de RT et la per-
formance à l’effort.  
Dans cette étude, les ECV des 2 ventricules étaient associées à la surcharge volu-
mique du VD et inversement corrélées au gradient de pression sur la VCVD, ce qui 
corrobore les résultats de 2 études antérieures (55,56) démontrant qu’une obstruc-
tion résiduelle modérée de la VCVD protégeait le VD d’un remodelage défavorable 
causé par une IP significative et était associée à de moindres volumes ventricu-
laires droits ainsi qu’à de meilleures FEVD, FEVG et tolérance à l’effort comparati-
vement aux patients présentant une IP isolée. Il faut cependant noter que la 
gamme des gradients indiqués est relativement modeste et que chez les patients 
porteurs d’une TOF corrigée, un gradient de pression augmenté sur la VCVD est 
également associé à un volume de régurgitation pulmonaire plus faible. Il faut donc 
faire preuve de prudence en concluant qu’une hypertension artérielle pulmonaire 
sévère, due à une sténose pulmonaire ou à d'autres anomalies, n'est pas un facteur 
d'augmentation de l'ECV. Des études cliniques et animales ont d'ailleurs montré une 
corrélation positive entre hypertension artérielle pulmonaire et extension de la fi-
brose myocardique (320,451). 
L’ECV VD était inversement corrélée à la masse indexée du VD et au rapport 
masse/volume, la diminution de ce rapport témoignant d’une défaillance de l’hy-
pertrophie compensatoire du VD permettant de répondre à la surcharge hémody-
namique et maintenant le stress pariétal dans les limites de la normale. Ces résul-
tats suggèrent que chez les patients suivis pour TOF corrigée, la combinaison de la 
diminution du rapport masse/volume du VD et de l'augmentation de l'ECV myocar-
dique du VD traduit une défaillance des mécanismes adaptifs à l'étage cellulaire, se 
caractérisant par une atrophie des cardiomyocytes et l'apparition d'une fibrose in-
terstitielle diffuse.  
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Riesenkampff et al.(452) ont mesuré le T1 natif et l’ECV myocardique du VG, sur 2 
coupes petit axe (basale et médio-ventriculaire) par séquence MOLLI réalisée chez 
31 enfants et adolescents porteurs d’une TOF corrigée et n’ayant pas bénéficié 
d’un RVP (âge moyen ± DS = 13,9 ± 2,4 ans). Des ROIs étaient placées sur les coupes 
basale et médio-ventriculaire au sein des parois septale et libre du VG ainsi que sur 
la totalité du myocarde du VG. Aucun patient ne présentait de rehaussement tardif 
du VG. Ces mesures étaient comparées à celles réalisées chez 15 enfants 
« contrôles » indemnes de cardiopathies (âge moyen ± DS = 13,4 ± 2,6 ans).  
Comparativement aux sujets contrôles, les patients suivis pour TOF présentaient de 
manière significative une élévation des volumes ventriculaires droits, une réduction 
des fractions d'éjection biventriculaires et un allongement du QRS. Chez les pa-
tients suivis pour TOF, le VTDVDi était corrélé au VTDVGi. Il n'y avait en revanche 
pas de corrélation entre la FEVD et la FEVG. Il n'y avait pas de différence significa-
tive concernant les temps T1 natifs et les valeurs d’ECV du VG entre les patients 
suivis pour TOF et les sujets contrôles. 
Chez les patients suivis pour TOF, les valeurs de T1 natifs et d’ECV étaient significa-
tivement plus élevées au sein du septum que de la paroi libre et les valeurs d’ECV 
globales étaient plus élevées chez les filles que chez les garçons (25,2 ± 2,9% vs 
22,7 ± 3,3%, p < 0,05). Une élévation des valeurs de T1 natif et d'ECV du VG était 
corrélée à une élévation des Z-scores des VTDVG, VTDVD et VTSVD mais n'était pas 
corrélée à une réduction des FEVG et FEVD ou à une élévation de la FR pulmonaire. 
Cependant, les valeurs de T1 natifs et d’ECV du VG étaient significativement 
moindres chez les patients ayant bénéficié de procédure de préservation de la 
valve pulmonaire ou de conduit VD-AP comparativement à ceux ayant bénéficié 
d’un patch transannulaire et dont la FR pulmonaire était significativement plus 
élevée. L’élévation des temps T1 natifs était inversement corrélée au strain longi-
tudinal et au strain circonférentiel du VG. Ceci confirme que les marqueurs de fi-
brose diffuse sont associés à une altération de la contractilité myocardique et que 
le strain constitue une méthode plus sensible que la fraction d’éjection pour la dé-
tection d’une dysfonction systolique. La charge de travail maximale lors de tests 
d'effort était inversement corrélée à l'ECV du VG. Les garçons présentaient des va-
leurs de consommation en oxygène et de seuil anaérobie (en % de la valeur prédite) 
significativement supérieures à celles des filles. Des durées plus longues de circula-
tion extracorporelle et de clampage aortique au moment de la chirurgie initiale 
étaient associées de manière indépendante à une élévation des valeurs de T1 natifs 
et d'ECV du VG.  

Les résultats de ces études ont plusieurs implications cliniques potentielles en 
termes de pronostic et de prise en charge thérapeutique des patients suivis après 
correction d’une TOF, en particulier concernant les indications d'interventions pour 
correction de lésion résiduelle sur la VCVD ou pour contrôle d'une arythmie. Ils sug-
gèrent que la fibrose interstitielle diffuse est un élément clé du remodelage in-
adapté du myocarde des 2 ventricules en réponse à la surcharge hémodynamique 
chronique du VD et que son apparition est probablement antérieure à l'apparition 
d'une dysfonction ventriculaire substantielle. Bien que le VG ne soit pas directe-
ment exposé à une surcharge hémodynamique chronique, les volumes, la dysfonc-
tion et la fibrose ventriculaires gauches semblent être corrélées aux volumes, à la 
dysfonction et à la fibrose du VD, confirmant la présence d’une interaction biven-
triculaire délétère, y compris à l’étage tissulaire. 
Ces résultats suggèrent également que la fibrose myocardique diffuse est corrélée 
au statut clinique des patients et prédictive des complications tardives observées 
(intolérance à l’effort et survenue d’arythmie). Étant donné les incertitudes persis-
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tantes quant à notre capacité à déterminer le moment optimal d'une intervention 
pour RVP, avant l'apparition lésions myocardiques irréversibles, ainsi que la nécessi-
té d'améliorer la stratification du risque d'arythmie chez ces patients, il est tentant 
de penser que la surveillance non invasive et le dépistage précoce de la fibrose 
myocardique diffuse puissent permettre des interventions plus opportunes, qu'il 
s'agisse de rétablir des conditions hémodynamiques favorables à une préservation 
de la fonction cardiaque ou de prévenir des arythmies graves. Une autre voie po-
tentielle de prise en charge de ces patients est l’administration de traitement  
anti-fibrotique, ayant le potentiel de ralentir ce processus myocardique néfaste 
(183,453). 

A noter que les populations étudiées par ces études sont cependant relativement 
différentes, ce qui peut affecter les résultats et les conclusions. Les 2 études de 
Broberg et al. concernent des groupes de patients adultes plus âgés (âges moyens 
de 34 et 40 ans) que la cohorte de Chen et al. (âge moyen de 23 ans) tandis que les 
études de Kozak et al. et Riesenkampff et al. portent sur des populations pédia-
triques. L'âge au moment de la réparation initiale est également considérablement 
plus tardif dans les cohortes de Broberg et al., reflétant donc une prise en charge 
plus ancienne, tandis que les cohortes des autres études reflètent plutôt une prise 
en charge contemporaine, avec réparation chirurgicale précoce. La cohorte de 
Broberg et al. avait un pourcentage significativement plus élevé de patients pré-
sentant une ECV du VG «anormale» que la cohorte de Chen et al. De plus, dans         
la population pédiatrique de Riesenkampff et al., aucune différence significative 
concernant les valeurs d’ECV du VG n’était retrouvée entre patients et sujets 
contrôles. Ceci peut donc être expliqué :  
- D’une part par la différence d'âge entre ces cohortes de patients, le développe-

ment d’une fibrose diffuse se majorant avec la durée d’évolution et la sévérité 
de la surcharge hémodynamique, responsable à terme d’une dilatation et d’une 
dysfonction du VD avec interaction biventriculaire délétère. 

- D’autre part par les répercussions d’une ère chirurgicale ancienne. Du fait d’une 
réparation chirurgicale tardive, une longue durée d’hypoxémie a pu prédisposé à 
une fibrogénèse myocardique plus sévère. Les performances moindres des tech-
niques de circulation extracorporelle ont pu être à l’origine de lésions myocar-
diques peropératoires plus importantes. Enfin, l’utilisation plus fréquente de 
patch transannulaire a pu être responsable d’IP plus évoluée chez ces patients.   

Les femmes suivies pour TOF ont présenté des marqueurs de fibrose myocardique 
plus élevés que les hommes, aussi bien chez l'adulte que chez l’enfant. Il est inté-
ressant de noter que les filles dans l'étude de Risenkampff et al. avaient également 
une tolérance plus faible à l'effort, ce qui a également été retrouvé dans d'autres 
études (46,137). Ensemble, ces données suggèrent une détérioration plus rapide 
des performances cardiovasculaires chez les femmes suivies pour TOF corrigée.  
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❖ Deuxième partie : article 

Corrélations de la fibrose myocardique  
focale et diffuse chez les patients suivis 
pour tétralogie de Fallot corrigée : une 

étude IRM 

Résumé 
Introduction : les mécanismes à l’origine du remodelage des ventricules droit (VD) 
et gauche (VG) chez les patients suivis pour tétralogie de Fallot (TOF) corrigée sont 
incomplètement compris.  

Objectifs : identifier les corrélations fonctionnelles et cliniques de la fibrose myo-
cardique focale et de la fibrose diffuse, évaluées en imagerie par résonnance ma-
gnétique (IRM) cardiaque, chez les patients suivis pour TOF corrigée.  

Méthodes : des patients avec antécédent de TOF corrigée ont bénéficié d’une IRM 
cardiaque comprenant des séquences dynamiques (ciné) pour évaluation des vo-
lumes ventriculaires et de leurs fractions d’éjection (FE), des séquences de carto-
graphie T1 (T1 mapping) pour évaluation de la fibrose diffuse du VG et du VD, ainsi 
qu’une séquence de rehaussement tardif (RT) haute résolution pour quantification 
de la fibrose focale cicatricielle. Les données de caractérisation tissulaire ont été 
corrélées aux marqueurs d’imagerie fonctionnelle et aux données cliniques. Chez 
40 patients, les résultats des séquences ciné et de T1 mapping ont été comparés à 
ceux obtenus chez 40 sujets contrôles, appariés selon l’âge et le sexe.  

Résultats  : soixante-quatre patients porteurs d’une TOF corrigée ont été inclus 
(âge 25±14 ans, 19 femmes), dont 18 avec un antécédent de remplacement valvu-
laire pulmonaire (RPV). Comparativement aux sujets contrôles, les patients suivis 
pour TOF présentaient de plus faibles valeurs de FEVG et de FEVD, et de plus 
grandes valeurs de volumes du VD, d’épaisseur pariétale du VD, de T1 natifs et de 
fraction de volume extracellulaire (ECV) au sein des deux ventricules. La surface de 
fibrose cicatricielle était corrélée à la FEVG et à la FEVD tandis que les temps T1 
natifs du VG et du VD étaient corrélés à la dilatation ventriculaire droite. Les pa-
tients avec antécédents d’arythmie ventriculaire présentaient une fibrose cicatri-
cielle plus étendue et des temps T1 natifs plus longs. Les patients avec antécédent 
de RVP présentaient une fibrose cicatricielle plus étendue sur la voie de chasse du 
VD (VCVD) mais des temps T1 natifs du VG et du VD plus courts.  

Conclusions : une fibrose focale cicatricielle et une fibrose diffuse biventriculaire 
sont détectées par IRM cardiaque chez les patients suivis pour TOF corrigée. La sur-
face cicatricielle est corrélée à la dysfonction systolique et la fibrose diffuse à la 
dilatation ventriculaire droite. Les deux types de fibrose pourraient être impli-
quées dans la survenue d’arythmie ventriculaire. La découverte de temps T1 natifs 
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plus courts chez les patients avec antécédent de RVP suggère le caractère poten-
tiellement réversible de la fibrose diffuse après traitement.  

Mots clés : Tétralogie de Fallot, IRM cardiaque, imagerie de rehaussement tardif, 
T1 mapping, fibrose myocardique.  

Liste des abréviations  
TOF : tétralogie de Fallot  
RVP : remplacement de la valve pulmonaire  
DAI : défibrillateur automatique implantable 
IRM : imagerie de résonnance magnétique  
VG : ventricule gauche  
VD : ventricule droit 
T1 mapping : cartographie T1 
RT : rehaussement tardif 
2D : bi dimensionnel  
ECG : électrocardiogramme  
ETT : échocardiographie trans thoracique 
VCVD : voie de chasse ventriculaire droite  
SSFP : steady state free precession  
MOLLI : modified look-locker inversion recovery 
T1 mapping post-Gd : séquence T1 mapping réalisée après injection de gadolinium 
3D : tri dimensionnel 
VTD : volume télé diastolique  
VTS : volume télé systolique  
FE : fraction d’éjection  
ROI : région d’intérêt  
ECV : fraction de volume extra cellulaire  
DS : déviation standard 
NYHA : New York Heart Association 
CIV : communication inter ventriculaire  
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Introduction  
Au cours de ces dernières décennies, les progrès de la prise en charge chirurgicale 
de la tétralogie de Fallot (TOF) ont significativement amélioré la survie des pa-
tients. Les patients adultes suivis pour TOF corrigée dans l’enfance représentent de 
nos jours une population croissante (28). Cependant, ces patients développent fré-
quemment des complications hémodynamiques et électrophysiologiques, condui-
sant à une élévation substantielle de la morbidité et de la mortalité au cours des 3e 
et 4e décennies de vie (15,30,77). Ces complications peuvent être traitées par des 
interventions spécifiques, comme un remplacement de la valve pulmonaire (RVP) 
(39), une ablation percutanée de circuit de réentrée ou l’implantation d’un défi-
brillateur automatique (DAI) (90). Toutefois, les mécanismes impliqués dans la pro-
gression de la maladie sont encore incomplètement compris et la sélection adé-
quate des patients éligibles à un traitement spécifique demeure un défi important.   
Dans cette perspective, l’intérêt d’un suivi en imagerie par résonnance magnétique 
(IRM) cardiaque est aujourd’hui bien établi, étant donné la capacité de cet examen 
à évaluer précisément la dilatation ventriculaire, l’altération de la fonction systo-
lique et la dysfonction de la valve pulmonaire (35).  
Les progrès récents des techniques IRM de caractérisation tissulaire ont fait la lu-
mière sur de nouveaux concepts susceptibles d’expliquer les mécanismes du remo-
delage du ventricule gauche (VG) et du ventricule droit (VD). Plusieurs études ont 
utilisé les séquences de cartographie T1 (T1 mapping) pour quantifier la fibrose 
myocardique diffuse au sein du VG et du VD de patients suivis pour TOF corrigée 
(371,392,394,450,452,454). Une fibrose diffuse, à la fois du VG et du VD, semble 
être présente chez ces patients, en particulier à l’âge adulte. Ces marqueurs de 
fibrose ont été associés à la présence d’une arythmie (394) et, bien qu’il n’existe 
pas encore d’étude du suivi longitudinal, pourraient devenir des prédicteurs pro-
metteurs de survenue d’événement clinique défavorable. D’autre part, les sé-
quences de rehaussement tardif (RT) après injection de gadolinium peuvent être 
utilisées pour caractériser la fibrose focale cicatricielle (51), dont l’étendue a été 
associée à une dysfonction systolique, une intolérance à l’effort et une arythmie 
chez ces patients (98). Cependant, les études antérieures ont utilisé des séquences 
de RT bi dimensionnelle (2D), dont la résolution spatiale (épaisseur de coupe > 
6mm) peut être insuffisante pour une caractérisation précise des cicatrices sur la 
fine paroi du VD, et la charge cicatricielle a seulement été estimée par méthodes 
semi-quantitatives (scores segmentaires). De plus, l’impact délétère des cicatrices 
focales en fonction de leurs localisations anatomiques n’a pas fait l’objet d’une 
étude approfondie. Le développement récent des séquences de RT acquises en res-
piration libre a considérablement amélioré la résolution spatiale des images (341). 
Ces techniques, initialement élaborées pour l’imagerie des oreillettes, ont été ap-
pliquées avec succès pour la détection et la quantification absolue de la fibrose ci-
catricielle focale chez les patients suivis pour TOF corrigée (349). Toutefois, les 
corrélations d’une telle caractérisation détaillée des cicatrices n’ont pas encore 
été étudiées. 

L’objectif de cette étude était d’identifier les corrélations fonctionnelles et cli-
niques de la fibrose focale cicatricielle et de la fibrose myocardique diffuse chez 
les patients suivis pour TOF corrigée, évaluées par une approche quantitative com-
binant des séquences innovantes de RT haute résolution et de T1 mapping. 
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Méthodes 
Patients et modalités du recueil des données 
De mai 2015 à décembre 2016, ont été inclus de manière consécutive des patients 
suivis pour TOF corrigée adressés à l’hôpital universitaire de Bordeaux pour bilan 
de routine. Les critères d’inclusion comprenaient un antécédent de TOF, y compris 
les formes associées à une atrésie pulmonaire, avec informations disponibles 
concernant le diagnostic initial et la technique de réparation chirurgicale. Les pa-
tients ayant bénéficié par la suite d’un RVP étaient également inclus si la durée 
depuis l’intervention de RVP était supérieure à 2 ans. Les critères de non-inclusion 
comprenaient les contre-indications à la réalisation d’une IRM cardiaque, dont le 
port de DAI et de pace-makers, et l’impossibilité de réaliser l’examen sans anes-
thésie générale. Durant une hospitalisation de 48 heures, tous les patients ont bé-
néficié d’un électrocardiogramme (ECG), d’un enregistrement Holter-ECG de 24 
heures, d’une échocardiographie trans-thoracique (ETT), d’une épreuve d’effort et 
d’une IRM cardiaque. Les examens d’IRM comprenaient des séquences dynamiques 
(séquences « ciné »), de vélocimétrie par contraste de phase, de T1 mapping, ainsi 
qu’une séquence de RT haute résolution réalisée à partir de janvier 2016. Les mar-
queurs IRM de fibrose diffuse ainsi que de charge et de distribution de fibrose fo-
cale cicatricielle ont été corrélés à des paramètres cliniques et fonctionnels. De 
plus, les données des séquences ciné et de T1 mapping de 40 patients ont été com-
parées à celles obtenues chez 40 patients contrôles appariés selon l’âge et le sexe. 
La population contrôle était composée de patients ayant bénéficié d’une IRM car-
diaque de dépistage en raison d’un antécédent familial de cardiomyopathie aryth-
mogène ou de cardiomyopathie hypertrophique et chez lesquels le bilan s’était 
avéré négatif (N=22), ainsi que de patients explorés pour le suivi d’une dilatation 
de l’aorte ascendante, sans dysfonction de la valve aortique ni signe IRM d’anoma-
lie structurelle du cœur (N = 18). L’étude a été approuvée par le comité institu-
tionnel d’éthique et tous les participants ont fourni un consentement éclairé.  

Données cliniques et paracliniques (hors-IRM)  
Les données cliniques recueillies incluaient l’âge, le sexe, l’âge au moment de la 
réparation chirurgicale et le type de chirurgie, un antécédent éventuel de RVP, 
d’arythmie et la présence d’éventuels symptômes cliniques. Un ECG était réalisé 
pour mesurer la durée du complexe QRS et un enregistrement Holter-ECG de 24h 
pour documenter une éventuelle arythmie. Les patients étaient considérés comme 
ayant une arythmie ventriculaire s’ils avaient un antécédent ou une preuve au Hol-
ter-ECG d’extrasystoles ventriculaires précoces fréquentes (>500/24h), de tachy-
cardie ventriculaire non soutenue (<30s), de tachycardie ventriculaire soutenue 
(>30s), de fibrillation ventriculaire ou de mort subite récupérée. Une arythmie 
atriale était retenue s’il y avait un antécédent ou une preuve ECG de tachycardie 
supra-ventriculaire, de flutter atrial ou de fibrillation atriale. Une ETT était réali-
sée pour rechercher une dysfonction de la valve pulmonaire, une sténose étant 
quantifiée par la mesure des gradients de pression trans-valvulaires et une insuffi-
sance étant quantifiée par l’estimation du grade de régurgitation. Une épreuve 
d’effort cardio-respiratoire était réalisée sur bicyclette ergométrique pour docu-
menter la capacité d’exercice maximale.  
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Acquisition des IRM   
Les examens d’IRM ont été réalisés sur une machine de 1,5 Tesla (MAGNETOM Avan-
to, Siemens Healthineers, Erlangen, Germany) équipée d’une antenne cardiaque à 
32 canaux. L’imagerie dynamique se composait de 2 séries de coupes contiguës in-
cluant la totalité des deux ventricules, acquises selon les plans petit axe et axial 
strict, ainsi que 2 coupes perpendiculaires alignées le long de la voie de chasse du 
ventricule droit (VCVD), utilisant une séquence ciné SSFP (Steady State Free Pre-
cession) avec synchronisation ECG rétrospective et les paramètres suivants : TR/TE 
20/1,4 ms, angle de bascule 60°, épaisseur de coupe 6 mm, dimensions du pixel 
1,6 x 1,4 mm, 30 images par cycle cardiaque. La vélocimétrie par contraste de 
phase était acquise selon un plan perpendiculaire à l’artère pulmonaire, positionné 
1 cm au-dessus de la valve pulmonaire, en utilisant une séquence d’écho de gra-
dient sensible à la phase avec synchronisation ECG rétrospective et les paramètres 
suivants : TR/TE 22/2,8 ms, temps d’écho 3 ms, angle de bascule 30°, dimensions 
du pixel 1,1 x 1,3 mm, épaisseur de coupe 5 mm, 30 images par cycle, vitesses 
d’encodage allant de 150 à 550 cm/s choisie selon la vitesse maximale estimée. 
L’imagerie de T1 mapping était acquise selon 2 coupes petit axe positionnées à la 
base et à la partie moyenne des ventricules, en utilisant une séquence MOLLI (Mo-
dified Look-Locker Inversion Recovery) avec les paramètres suivants : 2 impulsions 
d’inversions suivies par 5 et 3 images acquises par une séquence de lecture rapide 
(« single shot ») en diastole, respectivement. L’intervalle entre chaque impulsion 
d’inversion était adapté à la fréquence cardiaque du patient pour permettre une 
récupération de la relaxation longitudinale du myocarde avant chaque nouvelle in-
version. Les images étaient acquises en apnée. Les autres paramètres de la sé-
quence comprenaient TR/TE 2,68/1,13 ms, épaisseur de coupe 8 mm, angle de 
bascule 35°, résolution spatiale dans le plan 1,4 x 1,4 mm. Les séquences MOLLI 
étaient réalisées avant (T1 natif) puis 15 minutes après injection (T1 post-Gd) in-
traveineuse de 0,2 mmol/kg de produit de contraste gadoliné (gadoterate meglu-
mine, Guerbet, Aulnay-sous-Bois, France). L’imagerie de RT haute résolution était 
acquise immédiatement après la séquence T1 mapping post-Gd, c’est-à-dire débu-
tée environ 17 minutes après l’injection de gadolinium, en utilisant une séquence 
d’écho de gradient tri dimensionnelle (3D) préparée par inversion-récupération, 
avec saturation du signal de la graisse, synchronisation ECG et synchronisation res-
piratoire par écho-navigateur. Les paramètres d’acquisition étaient : TR/TE 6,1/2,4 
ms, angle de bascule 22°, dimensions du voxel 1,25 x 1,25 x 2,5 mm ; temps d’in-
version 260-320 ms choisi selon les résultats d’une séquence de TI-scout réalisée 
immédiatement avant l’acquisition, technique d’imagerie parallèle GRAPPA avec   
R = 2, 42 lignes de références, temps d’acquisition allant de 5 à 10 minutes, dé-
pendant de la fréquence cardiaque et de la fréquence respiratoire du patient.  

Analyse des IRM 
Le post-traitement des images ciné, de vélocimétrie et de T1 mapping a été réalisé 
à l’aide du logiciel Argus (Siemens Healthineers, Erlangen, Germany). Un observa-
teur de 15 ans d’expérience en IRM cardiaque a réalisé toutes les mesures. Les vo-
lumes télédiastolique (VTD), télésystolique (VTS) et la fraction d’éjection (FE) 
étaient dérivés de la segmentation des images ciné acquises dans le plan petit axe 
pour le VG et dans le plan axial pour le VD. L’épaisseur de la paroi du VD était éva-
luée sur une coupe ciné petit axe médio-ventriculaire, en télédiastole et obtenue 
en faisant la moyenne de 4 mesures d’épaisseur réalisées sur les parois latérale et 
inférieure du VD, dans des régions exemptes de rehaussement tardif et en excluant 
les trabéculations ventriculaires. Sur les images de vélocimétrie, les contours de 
l’artère pulmonaire étaient dessinés manuellement sur toutes les phases et la frac-
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tion de régurgitation pulmonaire était calculée en divisant le volume régurgité par 
le volume total antérograde. Les cartes paramétriques T1 ont été automatique-
ment calculées en utilisant un algorithme d'enregistrement élastique disponible 
dans le commerce (technique de correction des mouvements MoCo, Siemens Heal-
thineers, Erlangen, Germany). La précision de l'enregistrement était contrôlée en 
examinant la série d'images initiales enregistrées et les mesures étaient effectuées 
sur cette série en cas d'alignement myocardique sous-optimal. Des régions d’intérêt 
identiques étaient dessinées au sein de la paroi myocardique et du pool sanguin du 
VG, à la fois sur les cartes de T1 natif et sur les cartes de T1 post-Gd. Pour le VG, 
le T1 myocardique était obtenu en faisant la moyenne des valeurs mesurées au sein 
de 2 régions d’intérêt (ROI) circonférentielles médio-pariétales positionnées sur les 
coupes basale et médio-ventriculaire. Pour le VD, le T1 myocardique n’était mesu-
ré que dans des régions où l’épaisseur pariétale était supérieure à 2,8 mm (2 pix-
els). Il était calculé en faisant la moyenne d’au minimum 4 mesures faites sur les 
parois latérale et inférieure du VD. Pour toutes les mesures de T1 myocardique, des 
précautions étaient prises afin d’exclure toute région présentant une fibrose focale 
sur l’imagerie de RT, un signal ou un bruit trop important comparativement au 
reste du myocarde sur les cartes T1. La fraction de volume extra cellulaire (ECV) 
n’était calculée qu’en cas d’hématocrite disponible prélevé dans les 48 heures pré-
cédant ou suivant la réalisation de l’IRM. Les mesures de T1 du VD et du VG sont 
illustrées dans la Figure 1.  

�  

Figure 1 : Mesures de T1 sur le VG et le VD. Des ROIs identiques étaient dessinées sur 
des cartes de T1 natif (A) et post-Gd (B). Le T1 du VG était calculé en faisant la moyenne 
des valeurs de 2 ROIs dessinées manuellement au sein de la couche médio-pariétale du 
myocarde sur les cartes basale et médio-ventriculaire (contours rouges en A et B). Le T1 
du VD était calculé en faisant la moyenne des valeurs d'un minimum de 4 ROIs myocar-
diques dessinées manuellement sur les cartes basale et médio-ventriculaire (contours 
bleus en A et B), les mesures étant effectuées uniquement dans les zones où l'épaisseur 
pariétale était > 2,8 mm. Pour les ROIs myocardiques du VG et du VD, des précautions 
étaient prises afin de ne pas inclure les zones présentant une fibrose focale sur les images 
de RT (flèches jaunes en C) et les zones présentant un signal ou un bruit trop important 
comparativement au reste du myocarde sur les cartes T1. Des mesures de T1 natif et de 
T1 post-Gd étaient également réalisées dans le pool sanguin (cercles jaunes) pour per-
mettre le calcul de la fraction de volume extracellulaire. 

Le post-traitement des images de RT haute résolution a été réalisé à l’aide du logi-
ciel MUSIC (IHU Liryc, Université de Bordeaux et Inria Sophia Antipolis, France). 
Une méthode d’interpolation parallèle et perpendiculaire au plan était appliquée 
pour ré-échantillonner le volume acquis à une taille de voxel de 0,625 x 0,625 x 1 
mm. Des outils de segmentation semi-automatiques étaient utilisés pour réaliser un 
contourage de l’endocarde et de l’épicarde du VD et du VG. Une méthode de 
seuillage itératif était appliquée sur l’histogramme du signal des voxels myocar-
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diques afin de segmenter la fibrose myocardique cicatricielle, le seuil étant fixé 3 
déviations standards (DS) au-dessus de l’intensité moyenne du myocarde 
« normal », elle-même déterminée en traçant une région d’intérêt de référence au 
sein d’une partie du septum apparemment saine. La segmentation endocardique 
était utilisée pour générer une maille 3D de la surface endocardique de haute den-
sité (minimum de 50 000 triangles par maille). Les cicatrices myocardiques étaient 
projetées sur cette surface endocardique afin d’obtenir une cartographie des cica-
trices du VD et du VG, carte sur laquelle la surface cicatricielle était automati-
quement mesurée et exprimée en cm2. Afin de caractériser la distribution des cica-
trices, des mesures de surface étaient faites séparément pour la VCVD, le septum 
et les autres localisations au sein du VD et du VG. La quantification de la surface 
cicatricielle à partir des images de RT haute résolution est illustrée dans la Figure 
2.  

�  

Figure 2 : Quantification de la surface de fibrose cicatricielle à partir des images de 
RT haute résolution chez des patients suivis pour TOF corrigée. Sur les images de RT 
acquises en respiration libre, de haute résolution spatiale (A), les contours endo- et épi-
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cardiques étaient dessinés (B) pour segmenter le myocarde biventriculaire (C). L'histo-
gramme des intensités de signal myocardique était analysé (D), le seuil de fibrose focale 
étant fixé 3 DS au-dessus de l'intensité moyenne du myocarde normal. Cela permettait 
une segmentation automatisée des cicatrices au sein du myocarde (régions jaunes en E). 
La distribution des cicatrices était affichée sur les reconstructions en rendu de volume (F) 
et projetée sur une maille de surface endocardique (G) pour calculer automatiquement la 
surface de fibrose cicatricielle, exprimée en cm2. 

Analyse statistique  
Le test de Shapiro-Wilk a été utilisé pour déterminer si les données quantitatives 
suivaient une distribution normale. Les données continues sont exprimées par la 
moyenne ± DS quand elles suivent une distribution normale et sinon, par la mé-
diane [écart interquartile Q1-Q3]. Les données catégorielles sont exprimées par la 
fraction (%). Les variables continues indépendantes ont été comparées à l'aide de 
tests pour échantillons indépendants, paramétrique (test-t de Student non apparié) 
ou non paramétrique (test U de Mann-Whitney) selon la distribution normale ou non 
des données. Les variables continues dépendantes ont été comparées à l’aide de 
tests pour échantillons dépendants, paramétrique (test-t de Student apparié) ou 
non paramétrique (test des rangs signés de Wilcoxon) selon la distribution normale 
ou non des données. Les variables catégorielles indépendantes ont été comparées à 
l’aide du test du Chi2 lorsque les fréquences attendues étaient ≥ 5 et du test exact 
de Fisher lorsqu’elles étaient < 5. Les corrélations entre variables continues ont été 
évaluées en calculant les coefficients de corrélation de Pearson ou de Spearman, 
selon le cas. Les corrélations entre variables catégorielles et continues ont été éva-
luées en utilisant le ratio de corrélation η, défini comme la racine carrée de la 
somme des carrés entre groupes divisée par la somme totale des carrés. Tous les 
tests statistiques étaient bilatéraux et une valeur de p < 0,05 était considérée 
comme statistiquement significative. Les analyses ont été réalisées à l’aide du lo-
giciel NCSS 8 (NCSS Statistical Software, Kaysville, UT, USA) à l’exception du ratio 
de corrélation (R statistical software, Foundation for Statistical Computing, Vienna, 
Austria).   
  
Résultats  
Caractéristiques des patients  
Les caractéristiques de la population étudiée sont fournies dans le Tableau 1. 
Soixante-quatre patients ont été inclus (âge 25 ± 14 ans, 19 femmes). L’âge médian 
au moment de la réparation chirurgicale était de 20 [11-36] mois. La réparation 
consistait en un élargissement de la VCVD par patch transannulaire chez la majori-
té des patients (72%). Dix-huit (28%) avait également bénéficié d’un RVP (âge 
moyen au moment du RVP 22 ± 9 ans). Un antécédent d’arythmie était rapporté 
chez 18 patients (28% de la population). La classe fonctionnelle NYHA moyenne 
était de 1,6 ± 0,6, et seulement 2 (3%) patients montraient des signes cliniques 
d’insuffisance cardiaque droite. La durée moyenne des QRS était de 141 ± 27 ms. A 
l’épreuve d’effort, la capacité maximale d’exercice moyenne était de 112 ± 34 
Watts. L’ETT révélait une sténose pulmonaire chez 33 (52%) patients et une insuffi-
sance pulmonaire chez 48 (75%) patients. A l’IRM, le VTDVG et la FEVG étaient en 
moyenne de 78 ± 16 mL/m2 et 58 ± 10 %, respectivement. Le VTDVD et la FEVD 
étaient en moyenne de 131 ± 39 mL/m2 et 49 ± 11 %, respectivement. L’imagerie 
vélocimétrique révélait une régurgitation pulmonaire significative chez 50 (78%) 
patients avec une fraction de régurgitation médiane de 32 [12-43] %. Le T1 natif 
était évaluable chez tous les patients pour le VG (T1 natif moyen du VG de 1014 ± 
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52 ms) et chez 58 (91 %) patients pour le VD (T1 natif moyen du VD de 1037 ± 78 
ms). Le niveau d’hématocrite était disponible pour le calcul de l’ECV chez 50 (78%) 
patients pour le VG (ECV moyen du VG de 27,4 ± 3,3 %) et chez 44 (69%) patients 
pour le VD (ECV moyen du VD de 33,8 ± 4,5 %). L’imagerie de RT en respiration libre 
était réalisée chez 40 (63%) patients. Une fibrose cicatricielle de la VCVD était re-
trouvée chez 35 (88%) patients avec une surface médiane de 7 [4-11] cm2. Une fi-
brose cicatricielle septale était retrouvée chez tous les patients avec une surface 
médiane de 4 [3-8] cm2. Chez 5 (13%) patients étaient également retrouvées 
d’autres localisations de fibrose cicatricielle (cicatrice supplémentaire sur le VG 
chez 3 patients, sur le VD chez 1 patient, sur les 2 ventricules chez 2 patients). En 
incluant toutes les localisations, la surface médiane cicatricielle totale était de 13 
[8-17] cm2. Des exemples de distribution de fibrose cicatricielle sur les images de 
RT haute résolution sont fournis dans la Figure 3.  

Caractéristiques démographiques 

- Age (années) 25 ± 14

- Sexe féminin 19 (30%)

Antécédents cliniques 

- Age au moment de la réparation 
(mois) 20 [11-36]

- Type de réparation 

• Patch transannulaire 46 (72%)

• Patch sous valvulaire 10 (16%)

• Pas de patch / infundibulectomie 4 (6%)

• Tube VD-AP 4 (6%)

- Antécédent de RVP 18 (28%)

- Age au moment du RVP (années) 22 ± 9

- Antécédent d’arythmie 18 (28%)

• ESV précoces fréquentes 9 (14%)

• TV non soutenue 4 (6%)

• TV soutenue/FV 3 (5%)

• Tachycardie supra ventriculaire 5 (8%)

• Flutter atrial 4 (6%)

• Fibrillation atriale 1 (2%)

Symptômes cliniques 

- Classe NYHA 1,6 ± 0,6

- Symptômes d’insuffisance cardiaque 
droite 2 (3%)
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- Antécédent de palpitations 19 (30%)

- Antécédent de lipothymie 13 (20%)

- Antécédent de syncope 6 (9%)

- Antécédent de douleur thoracique 14 (22%)

ECG

- Durée du QRS (ms) 141 ± 27

Test d’effort 

- Capacité d’exercice maximale 
(Watts) 112 ± 34

ETT (valve pulmonaire) 

- Sténose pulmonaire 33 (52%)

- Gradient moyen trans valvulaire 
(mmHg) 12 ± 5

- Gradient maximal trans valvulaire 
(mmHg) * 28 ± 8 

- Insuffisance pulmonaire 48 (75%)

- Grade de régurgitation pulmonaire 2,3 ± 1,4

IRM 

- Ciné (N = 64)

• VTDVG (mL/m2) 78 ± 16

• FEVG (%) 58 ± 10

• VTDVD (mL/m2) 131 ± 39 

• FEVD (%) 49 ± 11

• Epaisseur pariétale du VD (mm) 3,6 ± 1,0

- Vélocimétrie (N = 64) 

• Insuffisance pulmonaire 50 (78%)

• Fraction de régurgitation (%) 32 [12-43]

- T1 mapping (N = 64)

• T1 natif VG (ms) 1014 ± 52

• ECV VG (%) ⧧ 27,4 ± 3,3

• T1 VD mesurable 58 (91%)

• T1 natif VD (ms) 1037 ± 78

• ECV VD (%) ⧺ 33,8 ± 4,5
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Tableau 1 : caractéristiques des patients porteurs d’une TOF corrigée (N= 64). Don-
nées exprimées par la moyenne ± DS lorsqu’elles suivent une distribution normale, et si-
non par la médiane [écart interquartile Q1-Q3].  
* Seulement disponible chez 29 patients avec sténose de la valve pulmonaire.  
⧧ Seulement chez 50 patients avec hématocrite disponible le jour de l’IRM.  
⧺ Seulement chez 44 patients avec T1 du VD mesurable et hématocrite disponible le jour 
de l’IRM.  
⧻ Uniquement calculée chez les patients présentant une fibrose focale dans d’autres loca-
lisations du VD ou du VG.   

�  

Figure 3  : Exemples de distribution de fibrose cicatricielle sur des images de RT 
haute résolution chez des patients porteurs d'une TOF corrigée. Les distributions de 
fibrose cicatricielle sont illustrées sur des vues de la VCVD et du septum (images gauche 
et droite, respectivement) chez 6 patients avec antécédent de réparation de TOF. A : 
Homme de 27 ans avec une cicatrice de la VCVD (patch transannulaire) de taille moyenne 

- Réhaussement tardif (N = 40)

• Fibrose cicatricielle sur la VCVD 35 (88%)

• Surface cicatricielle de la VCVD 
(cm2) 7 [4-11]

• Fibrose cicatricielle septale 40 (100%)

• Surface cicatricielle septale 
(cm2) 4 [3-8]

• Autres localisations de fibrose 
cicatricielle sur le VG ou le VD 5 (13%)

• Surface des autres localisations 
de fibrose cicatricielle (cm2) ⧻ 10 ± 5

• Surface cicatricielle totale (cm2) 13 [8-17]
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(8 cm2) et une grande cicatrice septale (11 cm2). B : Homme de 29 ans avec de grandes ci-
catrices sur la VCVD et le septum (24 cm2 et 12 cm2, respectivement). C : Femme de 26 
ans avec de petites cicatrices sur la VCVD et le septum (3 cm2 et 4 cm2, respectivement). 
D : Homme de 33 ans avec infundibulectomie sans patch (cicatrice sur la VCVD de 4 cm2) 
et une cicatrice septale de taille moyenne (5 cm2). E : Homme de 25 ans avec une très 
grande cicatrice sur la VCVD (20 cm2) et une grande cicatrice septale (10 cm2). F : Femme 
de 40 ans avec une petite cicatrice sur la VCVD (5 cm2) et une grande cicatrice septale (9 
cm2). 

Comparaisons entre patients suivis pour TOF et patients contrôles 
Les résultats des séquences ciné et de T1 mapping de 40 patients suivis pour TOF et 
de 40 patients contrôles appariés selon l’âge et le sexe sont comparés dans le Ta-
bleau 2. Comparativement aux sujets contrôles, les patients suivis pour TOF corri-
gée montraient une FEVG plus basse (p < 0,001), une FEVD plus basse (p = 0,02), un 
VTDVD plus élevé (p < 0,001). Le T1 natif du VD était plus souvent évaluable chez 
les patients suivis pour TOF que chez les sujets contrôles (90% vs 60%, p = 0,001) en 
raison d’une paroi ventriculaire droite plus épaisse (3,5 ± 1,1 vs 2,7 ± 0,8 mm, p < 
0,001). Les patients suivis pour TOF présentaient un T1 natif plus long à la fois sur 
le VG (1014 ± 51 vs 975 ± 38 ms, p < 0,001) et sur le VD (1039 ± 67 vs 937 ± 118 ms, 
p < 0,001), ainsi que de plus grandes valeurs d’ECV sur le VG (27,2 ± 3,5 vs 23,9 ± 
2,0 %, p < 0,001) et sur le VD (34,0 ± 4,6 vs 29,2 ± 4,2 %, p = 0,002). L’ECV était 
plus élevée au sein du VD qu’au sein du VG, aussi bien chez les sujets suivis pour 
TOF que chez les sujets contrôles (p = 0,03 chez les sujets TOF et p = 0,02 chez les 
sujets contrôles). Les valeurs de T1 natifs du VD tendaient également à être plus 
longues que celles du VG, même si cette différence n’était pas statistiquement si-
gnificative (p = 0,06 chez les sujets TOF et p = 0,07 chez les sujets contrôles). 

TOF (N = 40) Contrôles (N = 40) Valeurs de p

Ages (années) 26 ± 14 27 ± 14 NS

Sexe féminin 8 (20%) 8 (20%) NS

Ciné IRM

- VTDVG (mL/m2) 79 ± 18 76 ± 12 NS

- VTSVG (mL/m2) 35 ± 16 29 ± 8 < 0,001

- FEVG (%) 56 ± 11 62 ± 8 < 0,001

- VTDVD (mL/m2) 136 ± 49 76 ± 13 < 0,001

- VTSVD (mL/m2) 73 ± 30 38 ± 10 < 0,001

- FEVD (%) 48 ± 13 52 ± 9 0,02

- Epaisseur 
pariétale du VD 
(mm)

3,5 ± 1,1 2,7 ± 0,8 < 0,001

T1 mapping 

- T1 natif VG (ms) 1014 ± 51 975 ± 38 < 0,001

- ECV VG (%) * 27,2 ± 3,5 23,9 ± 2,0 < 0,001

- T1 VD mesurable 36 (90%) 24 (60%) 0,001

�114



Tableau 2  : Caractéristiques IRM des patients porteurs de TOF corrigée et des pa-
tients contrôles appariés selon l’âge et le sexe. NS : Non significatif. 
* Seulement disponible chez 32 (80%) des patients porteurs de TOF et 27 (68%) des pa-
tients contrôles avec hématocrite le jour de l’IRM.  
⧧ Seulement disponible chez 36 (90%) des patients porteurs de TOF et 24 (60%) des pa-
tients contrôles avec T1 du VD mesurable.  
⧺  Seulement disponible chez 28 (70%) des patients porteurs de TOF et 14 (35%) des pa-
tients contrôles avec hématocrite le jour de l’IRM et T1 du VD mesurable. 

Corrélations de la fibrose cicatricielle et de la fibrose diffuse chez les patients 
suivis pour TOF 
Les corrélations des marqueurs IRM de fibrose cicatricielle et de fibrose diffuse is-
sues de l’analyse univariée sont fournies dans le Tableau 3. Une bonne corrélation 
était retrouvée entre les valeurs de T1 natif du VD et celles du VG (R = 0,66, p < 
0,001), comme illustrée dans la Figure 4. Il n’y avait pas d’association significative 
entre l’étendue de la fibrose cicatricielle et les marqueurs IRM de fibrose diffuse (R 
= 0,02, p = NS pour le T1 natif du VD, et R = 0,13, p = NS pour le T1 natif du VG). 
Parmi les marqueurs d’imagerie fonctionnelle, la surface cicatricielle totale était 
inversement corrélée à la FEVD (R = -0,61, p < 0,001) et à la FEVG (R = -0,49, p = 
0,004), tandis que le T1 natif du VD et du VG étaient tous les deux positivement 
corrélés au VTDVD (R = 0,36, p = 0,02 pour le T1 du VD, et R = 0,41, p = 0,006 pour 
le T1 du VG) ainsi qu’à la fraction de régurgitation pulmonaire (R = 0,32, p = 0,03 
pour le T1 du VD, et R = 0,34, p = 0,02 pour le T1 du VG). Cette association entre 
marqueurs IRM de fibrose cicatricielle et de fibrose diffuse d’une part et dysfonc-
tion systolique et dilatation du VD d’autre part est illustrée dans la Figure 5. Parmi 
les caractéristiques cliniques, la surface cicatricielle totale était corrélée à la pré-
sence d’une arythmie ventriculaire (R = 0,56, p = 0,002), à un antécédent de RVP 
(R = 0,34, p = 0,04) et à la durée du QRS (R = 0,44, p = 0,007). Le T1 natif du VD 
était inversement corrélé à la présence d’un antécédent de RVP (R = -0,33, p = 
0,03) et à la présence d’une sténose pulmonaire à l’ETT (R = -0,31, p = 0,04), et 
positivement corrélé à la présence d’une arythmie ventriculaire (R = 0,30, p = 
0,04), d’une arythmie atriale (R = 0,43, p = 0,008) et à la classe fonctionnelle NYHA 
(R = 0,32, p = 0,03). Le T1 natif du VG était positivement corrélé à l’âge au mo-
ment de la réparation chirurgicale (R = 0,34, p = 0,02), à la présence d’une aryth-
mie ventriculaire (R = 0,34, p = 0,02), d’une arythmie atriale (R = 0,35, p = 0,02) et 
à la classe fonctionnelle NYHA (R = 0,39, p = 0,01), et inversement corrélé à la ca-
pacité maximale d’exercice (R = -0,32, p = 0,03). L’association entre le T1 natif du 
VG, la classe NYHA et la capacité maximale d’exercice est illustrée dans la Figure 
6.  

- T1 natif VD (ms) 
⧧ 1039 ± 67 937 ± 118 < 0,001

- ECV VD (%) ⧺ 34,0 ± 4,6 29,2 ± 4,2 0,002

Relation avec la surface 
cicatricielle totale (N = 40)

Relation avec le T1 natif du 
VG (N = 64)

Valeurs de R Valeurs de p Valeurs de R Valeurs de p

Age (années) 0,24 NS 0,21 NS

Sexe féminin -0,08 NS 0,24 NS
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Age au 
moment de la 
réparation 
(mois)

0,07 NS 0,34 0,02

Antécédent de 
RVP 0,34 0,04 -0,25 NS

Antécédent 
d’arythmie 
ventriculaire 

0,56 0,002 0,34 0,02

Antécédent 
d’arythmie 
atriale 

0,07 NS 0,35 0,02

Classe NYHA -0,04 NS 0,39 0,01

Durée du QRS 
(ms) 0,44 0,007 0,03 NS

Capacité 
d’exercice 
maximale 
(Watts)

0,20 NS -0,32 0,03

Surcharge en 
pression à 
l’ETT

0,27 NS -0,18 NS

Ciné IRM (N = 64)

- VTDVD (mL/
m2) 0,11 NS 0,20 NS

- FEVG (%) -0,49 0,004 -0,22 NS

- VTDVD (mL/
m2) 0,16 NS 0,41 0,006

- FEVD (%) -0,61 < 0,001 -0,09 NS

- Epaisseur 
pariétale du 
VD (mm)

0,22 NS -0,08 NS

Vélocimétrie (N = 64) 

- Fraction de 
régurgitation 
pulmonaire 
(%)

-0,15 NS 0,34 0,02

T1 mapping (N = 64) 

- T1 natif VG 
(ms) 0,13 NS X NA
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Tableau 3 : Corrélations des marqueurs IRM de fibrose cicatricielle et de fibrose dif-
fuse issues de l’analyse univariée. NS = non significatif. NA = non accessible.  

!  

Figure 4 : corrélations entre les mesures de T1 natif du VD (« Right ventricular na-
tive T1 ») et celles du VG (« Left ventricular native T1 »).  

- T1 natif VD 
(ms) 0,02 NS 0,66 < 0,001

Rehaussement tardif (N = 40)

- Surface 
cicatricielle 
de la VCVD 
(cm2)

X NA 0,01 NS

- Surface 
cicatricielle 
septale (cm2)

X NA 0,12 NS

- Surface 
cicatricielle 
totale (cm2)

X NA 0,13 NS
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Figure 5  : Corrélations entre les marqueurs IRM de caractérisation tissulaire et la 
dilatation ventriculaire droite d’une part, la dysfonction systolique d’autre part, 
chez les patients suivis pour TOF corrigée. En A, illustration de la corrélation négative 
entre la FEVD (« RVEF ») et la surface cicatricielle totale (« total scar size »). En B, illus-
tration de la corrélation positive entre le volume télédiastolique du VD indexé 
(« RVEDVi ») et les mesures de T1 natif du VD (bleues) et du VG (rouges).  

�118



�

Figure 6 : associations du T1 natif du VG (« Left ventricular native T1 ») avec la classe 
fonctionnelle NYHA et la capacité d’exercice maximale («  Maximum exercise 
capacity »), chez les patients porteurs d’une TOF corrigée.  

Caractéristiques des patients avec antécédent de RVP 
Les caractéristiques des patients avec (N = 18) et sans (N = 46) antécédent de RVP 
sont comparées dans le Tableau 4. Les patients avec antécédent de RVP présen-
taient une fraction de régurgitation pulmonaire et un VTDVD plus faibles (p < 0,001 
et p = 0,002). Ils présentaient également une plus faible FEVD (43 ± 15 vs 51 ± 9 %, 
p = 0,01), une plus grande étendue de fibrose cicatricielle sur la VCVD (11 [7-15] vs 
6 [3-9] cm2, p = 0,02), ainsi qu’un T1 natif plus court aussi bien sur le VG (993 ± 49 
vs 1022 ± 51 ms, p = 0,04) que sur le VD (996 ± 46 vs 1053 ± 83 ms, p = 0,01).  

Avec antécédent 
de RVP (N = 18)

Sans antécédent 
de RVP (N = 46) Valeurs de p

Caractéristiques démographiques 

- Age (années) 27 ± 13 25 ± 15 0,50

- Sexe féminin 5 (28%) 14 (30%) 0,84

Antécédents cliniques 

- Age au moment 
de la réparation 
(mois)

22 [12-38] 17 [9-36] 0,70

- Antécédent 
d’arythmie 
atriale 

2 (11%) 8 (17%) 0,61
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- Antécédent 
d’arythmie 
ventriculaire 

6 (33%) 10 (22%) 0,34

Symptômes cliniques 

- Classe NYHA 1,5 ± 0,8 1,6 ± 0,6 0,79

- Capacité 
d’exercice 
maximale (Watts)

113 ± 34 111 ± 35 0,84

ECG

- Durée du QRS 
(ms) 144 ± 28 139 ± 26 0,55

ETT

- Sténose de la 
valve pulmonaire 10 (56%) 23 (50%) 0,44

IRM

- Ciné IRM (N = 64)

• VTDVG (mL/
m2) 74 ± 15 78 ± 17 0,36

• FEVG (%) 56 ± 11 59 ± 9 0,32

• VTDVD (mL/
m2) 107 ± 26 140 ± 39 0,002

• FEVD (%) 43 ± 15 51 ± 9 0,01

• Epaisseur 
pariétale de 
VD (mm)

4,0 ± 1,0 3,5 ± 1,0 0,05

- Vélocimétrie (N = 64)

• Fraction de 
régurgitation 
pulmonaire 
(%)

0 [0-7,5] 40 [29-48] < 0,001

- T1 mapping (N = 64) 

• T1 natif VG 
(ms) 993 ± 49 1022 ± 51 0,04

• T1 natif VD 
(ms) * 996 ± 46 1053 ± 83 0,01

- Rehaussement tardif (N = 40)
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Tableau 4 : Caractéristiques des patients porteurs de TOF corrigée sans et avec an-
técédent de RVP. Données exprimées par la moyenne ± DS lorsqu’elles suivent une distri-
bution normale, et sinon par la médiane [écart interquartile Q1-Q3].  
* Seulement disponible chez 17 patients avec antécédent de RVP et 41 patients sans anté-
cédent de RVP. 

Caractéristiques des patients avec antécédent d’arythmie ventriculaire  
Les caractéristiques des patients avec (N = 17) et sans (N = 47) antécédent 
d’arythmie ventriculaire sont comparées dans le Tableau 5. Parmi les caractéris-
tiques cliniques, les patients avec antécédent d’arythmie ventriculaire étaient plus 
âgés (34 ± 14 vs 23 ± 14 ans, p = 0,005) et plus souvent des femmes (50 % vs 26 %, p 
= 0,04). Ils tendaient à être plus âgés au moment de la réparation chirurgicale (30 
[18-42] vs 16 [9-36] mois, p = 0,05) et présentaient aussi beaucoup plus souvent 
une arythmie atriale (50 % vs 4 %, p < 0,001). A l’IRM, ces patients présentaient une 
FEVG et une FEVD plus basses (52 ± 15 vs 60 ± 6 % p = 0,003 et 42 ± 12 vs 51 ± 10 % 
p = 0,006, respectivement). Les patients avec arythmie ventriculaire présentaient 
également un T1 natif plus long à la fois sur le VG (1044 ± 48 vs 1004 ± 46 ms, p = 
0,006) et sur le VD (1083 ± 83 vs 1025 ± 74 ms, p = 0,02), et une surface cicatri-
cielle totale plus grande (20 [16-34] vs 11 [7-13] cm2, p < 0,001), en particulier sur 
le septum (9 [7-12] vs 3 [2-5] cm2, p < 0,001). Ils présentaient également plus fré-
quemment d’autres localisations de fibrose cicatricielle sur le VD et le VG, à dis-
tance de la VCVD et du septum (31 % vs 0 %, p = 0,003).  

• Surface 
cicatricielle 
de la VCVD 
(cm2)

11 [7-15] 6[3-9] 0,02

• Surface 
cicatricielle 
septale (cm2)

5 [4-9] 4 [3-8] 0,72

• Autres 
localisations 
de fibrose 
cicatricielle 
sur le VG ou 
le VD

2 (11%) 3 (7%) 0,43

• Surface 
cicatricielle 
totale (cm2)

16 [13-32] 11 [8-16] 0,03

Avec arythmie 
ventriculaire (N = 

16)

Sans arythmie 
ventriculaire (N = 

48)
Valeurs de p

Caractéristiques démographiques 

- Age (années) 34 ± 14 23 ± 14 0,005

- Sexe féminin 8 (50%) 11 (23%) 0,04

Antécédents cliniques 

�121



- Age au moment 
de la réparation 
(mois)

30 [18-42] 16 [9-36] 0,05

- Antécédent de 
RVP 6 (38%) 12 (25%) 0,34

- Antécédent 
d’arythmie 
atriale 

8 (50%) 2 (4%) <0,001

Symptômes cliniques 

- Classe NYHA 1,8 ± 0,7 1,5 ± 0,6 0,18

- Capacité 
d’exercice 
maximale (Watts)

103 ± 29 116 ± 36 0,25

ECG

- Durée du QRS 
(ms) 148 ± 34 138 ± 23 0,19

ETT

- Sténose de la 
valve pulmonaire 7 (44%) 26 (54%) 0,34

IRM

- Ciné IRM (N = 64)

• VTDVG (mL/
m2) 84 ± 21 76 ± 14 0,08

• FEVG (%) 52 ± 15 60 ± 6 0,003

• VTDVD (mL/
m2) 141 ± 43 127 ± 37 0,24

• FEVD (%) 42 ± 12 51 ± 10 0,006

• Epaisseur 
pariétale du 
VD (mm)

3,6 ± 1,3 3,6 ± 0,9 0,83

- Vélocimétrie (N = 64)

• Fraction de 
régurgitation 
pulmonaire 
(%)

28 [0-41] 33 [15-43] 0,47

- T1 mapping (N = 64) 

• T1 natif VG 
(ms) 1044 ± 58 1004 ± 46 0,006
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Tableau 5 : Caractéristiques des patients porteurs de TOF corrigée sans et avec an-
técédent d’arythmie ventriculaire. Données exprimées par la moyenne ± DS lorsqu’elles 
suivent une distribution normale, et sinon par la médiane [écart interquartile Q1-Q3].  
* Seulement disponible chez 12 patients avec antécédent d’arythmie ventriculaire et 46 
patients sans antécédent d’arythmie ventriculaire. 

Discussion  
Cette étude est, à notre connaissance, la première à analyser les corrélations fonc-
tionnelles et cliniques de la fibrose focale et de la fibrose diffuse chez les patients 
suivis pour TOF corrigée évaluées par une approche quantitative basée sur une 
technique moderne de caractérisation tissulaire associant cartographie T1 et ima-
gerie de RT haute résolution. Ses principaux résultats sont que (i) la fibrose focale 
et la fibrose diffuse chez les patients suivis pour TOF corrigée sont des marqueurs 
indépendants, (ii) la fibrose focale est corrélée à la dysfonction systolique biventri-
culaire tandis que la fibrose diffuse est corrélée à la dilatation de VD, (iii) la fi-
brose focale et la fibrose diffuse sont possiblement impliquées dans la survenue 
d’arythmie ventriculaire, et (iv) les patients avec antécédent de RVP ont une fi-
brose cicatricielle plus étendue sur la VCVD mais de plus faibles marqueurs de fi-
brose diffuse, suggérant le caractère potentiellement réversible de la fibrose dif-
fuse après traitement.  

Patients et méthodes  
La population étudiée montre des caractéristiques semblables à celles d’autres 
grandes séries de patients suivis pour TOF corrigée publiées dans la littérature, en 
termes d’âge et de sexe, d’âge au moment de la réparation chirurgicale et de type 
de réparation, de profil de surcharge ventriculaire de volume/de pression à l’ETT. 
Une divergence avec les précédentes études portant sur des adultes jeunes suivis 

• T1 natif VD 
(ms) * 1083 ± 83 1025 ± 74 0,02

- Rehaussement tardif (N = 40)

• Surface 
cicatricielle 
de la VCVD 
(cm2)

8 [5-13] 7 [3-9] 0,22

• Surface 
cicatricielle 
septale (cm2)

9 [7-12] 3 [2-5] < 0,001

• Autres 
localisations 
de fibrose 
cicatricielle 
sur le VG ou 
le VD

5 (31%) 0 (0%) 0,003

• Surface 
cicatricielle 
totale (cm2)

20 [16-34] 11 [7-13] <0,001
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pour TOF corrigée peut être la prévalence assez élevée d’arythmie ventriculaire 
(25%) qui est probablement liée à un biais de recrutement, notre site étant un 
centre tertiaire pour la prise en charge des arythmies. En IRM, les caractéristiques 
de la population étudiée sont similaires à celles de précédentes études ayant porté 
sur l’IRM cardiaque chez des patients suivis pour TOF corrigée, en termes de vo-
lumes ventriculaires, de dysfonction systolique et de degré de régurgitation pulmo-
naire (394). Concernant les marqueurs IRM de fibrose diffuse, plusieurs études ont 
rapporté des signes de fibrose biventriculaire chez les patients porteurs de TOF 
corrigée (371,392,394,450,452,454), la fibrose du VD ayant été observée assez tôt 
dans l’évolution de la maladie (452,454). Nos résultats sont en accord avec ces 
études, indiquant clairement la présence d’une fibrose diffuse à la fois du VG et du 
VD de patients adultes porteurs d’une TOF corrigée comparativement à des témoins 
appariés selon l'âge et le sexe. Nous avons rapporté des T1 plus longs et des valeurs 
d’ECV plus élevées que dans la plupart des études précédentes. Ceci est probable-
ment dû à l’âge des patients, nos valeurs d’ECV étant cohérentes avec celles rap-
portées par Broberg et al chez des patients adultes suivis pour TOF corrigée (450). 
Des divergences dans les mesures de T1 peuvent aussi être expliquées par la varia-
bilité des mesures entre machines différentes (366). Concernant l’évaluation de la 
fibrose focale, des études antérieures ont montré que les séquences convention-
nelles de RT réalisées en apnée peuvent détecter la fibrose cicatricielle au sein de 
la fine paroi du VD après réparation d’une TOF, malgré une résolution spatiale limi-
tée (épaisseur de coupe > 6 mm) (51,98,455). La quantification de la charge cica-
tricielle rapportée dans la présente étude ne peut être comparée aux données 
existantes de la littérature, car les méthodes utilisées dans les précédentes études 
ne permettaient qu’une évaluation semi-quantitative de la charge cicatricielle ba-
sée sur des scores segmentaires. Une étude a démontré l’utilité d’une imagerie de 
RT haute résolution acquise en respiration libre dans la détection et la quantifica-
tion de la fibrose cicatricielle chez les patients suivis pour TOF corrigée (349). Dans 
la présente étude, nous avons utilisé une méthode d’acquisition similaire, bien que 
nous ayons choisi de quantifier la surface cicatricielle plutôt que son volume en 
raison de résultats préliminaires montrant une meilleure reproductibilité de cette 
mesure. Comme attendue, une fibrose septale a été retrouvée chez tous les pa-
tients suivis pour TOF, dans la région du patch de fermeture de la communication 
interventriculaire (CIV). Fait intéressant, la taille des cicatrices septales est très 
variable entre les patients (allant de 1 à 20 cm2 dans notre série), reflétant peut-
être à la fois la taille de la CIV initiale et le potentiel remodelage ultérieur, méca-
nique ou ischémique, du tissu myocardique adjacent au patch au cours de l’évolu-
tion de la maladie. La taille des cicatrices sur la VCVD est aussi assez variable, 
comme attendu, étant donné la variété des techniques chirurgicales utilisées pour 
la réparation de cette région anatomique. Enfin, la présence de cicatrices focales 
dans d’autres régions anatomiques est aussi assez fréquente (13% dans notre série), 
ce qui est en accord avec les précédentes études (98).  

Corrélations de la fibrose focale et de la fibrose diffuse 
En utilisant des scores segmentaires pour l’évaluation de la charge cicatricielle sur 
une imagerie de RT conventionnelle, plusieurs auteurs ont rapporté des corréla-
tions prometteuses, comme une association avec une dysfonction systolique, une 
intolérance à l’effort ou la présence d’une arythmie (98,455). Cependant, la réso-
lution spatiale de telles méthodes peut être insuffisante pour caractériser de ma-
nière précise la fine paroi du VD et la robustesse d’approches semi-quantitatives 
peut être sous-optimale. Des données récentes suggèrent que les scores segmen-
taires de fibrose cicatricielle dérivés de l'imagerie de RT conventionnelle sont des 
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prédicteurs d’arythmie plus faibles que le statut clinique du patient ou que la dila-
tation ventriculaire (455). En utilisant une approche quantitative sur des images de 
meilleure résolution spatiale, nos résultats indiquent que la charge cicatricielle est 
un déterminant majeur de la dysfonction systolique du VG et du VD, est étroite-
ment lié à l'arythmie ventriculaire et au degré d’asynchronisme électrique. En re-
vanche, les marqueurs IRM de la fibrose diffuse ne semblent pas être influencés par 
la charge cicatricielle et montrent des corrélations fonctionnelles différentes. Alors 
que la charge cicatricielle est associée à la dysfonction systolique, la fibrose dif-
fuse est plutôt associée à la dilatation du VD et au degré de régurgitation pulmo-
naire. Ces différences suggèrent que les marqueurs IRM de fibrose focale et de fi-
brose diffuse pourraient avoir une valeur pronostique indépendante. Fait intéres-
sant, les deux types de fibrose ont montré une association significative avec la pré-
sence d’une arythmie ventriculaire. Ceci peut expliquer pourquoi les cicatrices fo-
cales, qui sont présentes dès les premières années de vie, ne deviennent pour-
voyeuses d’arythmie que des dizaines d’années après la chirurgie car alors asso-
ciées à un remodelage interstitiel diffus du tissu myocardique adjacent, s’étant 
installé de manière progressive tout au long de l’évolution de la maladie. A noter 
que les troubles du rythme et de conduction ne semblent pas être influencés par 
les cicatrices de la VCVD mais plutôt par les cicatrices septales et par d’autres lo-
calisations sur le VG ou le VD. Ceci peut être dû à la grande prévalence des patchs 
trans-annulaires, possiblement moins arythmogènes. En effet, il a été montré que 
le mécanisme pourvoyeur de tachycardie par réentrée dans la TOF corrigée était lié 
à des isthmes de myocarde viable interposés entre les patchs et les anneaux des 
valves pulmonaire et tricuspide (89). Ces zones de conduction lente sont assez fré-
quentes au voisinage du septum mais beaucoup moins retrouvées sur la VCVD lors-
qu'un patch transannulaire agit comme un bloc de conduction complet. Concernant 
le statut clinique des patients, nous avons rapporté que le T1 natif du VG était le 
marqueur d’imagerie le mieux corrélé à la classe fonctionnelle NYHA et un prédic-
teur significatif d’intolérance à l’effort. Ces résultats appuient l’intérêt de la re-
cherche sur des thérapies spécifiques ciblant la fibrose myocardique chez les pa-
tients porteurs d’une TOF corrigée (183), ces traitements pouvant potentiellement 
améliorer leur statut clinique et prévenir la survenue d'arythmie. 

Caractéristiques des patients avec antécédent de RVP 
Dans la présente étude, nous avons choisi d’inclure les patients avec antécédent de 
RVP. En effet, un RVP est une intervention très fréquemment réalisée chez les pa-
tients adultes porteurs d’une TOF corrigée et bien que son impact sur la fonction 
ventriculaire et de la valve pulmonaire soit bien démontré (43), son impact sur la 
fibrose cicatricielle et sur la fibrose diffuse reste inconnu. Nous reconnaissons que 
ce sujet devrait idéalement être traité de manière longitudinale, mais à notre avis, 
nos résultats ouvrent des perspectives prometteuses. Comme attendu, les patients 
avec antécédent de RVP présentent de plus faibles volumes ventriculaires droits et 
une régurgitation pulmonaire moindre. Ceux-ci présentent également une charge 
cicatricielle plus importante sur la VCVD, ce qui est probablement la conséquence 
de la chirurgie supplémentaire effectuée dans cette région. De plus, nous avons 
trouvé des valeurs de T1 natif du VG et du VD significativement plus courtes chez 
les patients avec antécédent de RVP. Ceci suggère que la fibrose diffuse est un pro-
cessus potentiellement réversible après traitement et ouvre des perspectives inté-
ressantes pour la prise en charge des patients porteurs d’une TOF corrigée.  
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Limites de l’étude  
La principale limite de cette étude est la faible taille de l'échantillon, nous ayant 
empêché d'effectuer des analyses multivariées, en particulier pour l’analyse des 
corrélations avec la présence d’une arythmie et avec le statut clinique. De plus, 
bien que de fortes associations aient été trouvées entre les marqueurs d'imagerie 
et les caractéristiques cliniques, ceux-ci ne peuvent être interprétés comme des 
facteurs prédictifs, étant donné l'absence de suivi prospectif à long terme. Concer-
nant l'imagerie, nous reconnaissons que la résolution spatiale des cartes T1 peut 
être insuffisante pour l’étude de la paroi du VD et que les différences observées 
entre les valeurs de T1 natif et d’ECV du VG et celles du VD sont possiblement dues 
à un effet de volume partiel. Cependant, toutes les mesures sur le VD ont été ef-
fectuées dans des régions où l'épaisseur pariétale était jugée suffisante afin de mi-
nimiser cet effet de volume partiel, une bonne corrélation a été retrouvée entre 
les valeurs de T1 du VD et celles du VG, des différences significatives ont été ob-
servées avec les valeurs de T1 du VD mesurées chez les sujets contrôles et les cor-
rélations du T1 natif du VD des patients porteurs de TOF corrigée sont cohérentes 
avec celles rapportées dans la littérature (394,452,454). Enfin, cette étude ayant 
porté sur la fibrose focale et la fibrose diffuse, plusieurs autres marqueurs d'image-
rie prometteurs n'ont pas été étudiés, tels que la pression ventriculaire droite (128) 
ou la régurgitation tricuspidienne (58) évaluées par ETT, le mouvement ou la dé-
formation myocardique régionale évalués par IRM (456,457). 

Conclusion  
La fibrose cicatricielle focale et la fibrose diffuse sont fréquemment retrouvées 
chez les patients suivis pour TOF corrigée et peuvent être facilement quanti-
fiées en IRM. Ce sont des marqueurs indépendants, la surface cicatricielle étant 
liée à la dysfonction systolique biventriculaire, tandis que la fibrose diffuse est 
corrélée à la dilatation ventriculaire droite. La charge cicatricielle et le degré 
de fibrose diffuse sont tous deux corrélés à la présence d’une arythmie ventri-
culaire. Les patients avec antécédent de RVP ont une charge cicatricielle plus 
importante sur la VCVD mais des marqueurs de fibrose diffuse plus faibles, sug-
gérant le caractère potentiellement réversible de ce processus pathologique 
après traitement. 
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