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Savoir reconnaitre une tachycardie
ventriculaire catécholergique

RESUNME: La tachycardie ventriculaire polymorphe catécholergique (TVPC) est une arythmie héréditaire
potentiellement mortelle qui se caractérise par I’apparition d’arythmies ventriculaires polymorphes
dans le cadre d’un tonus adrénergique élevé, comme lors d’un exercice physique ou d’émotions fortes.
La TVPC est une maladie rare dont la prévalence est estimée a 1/10000. Méme s’il s’agit d’une en-
tite rare, il est vital de la reconnaitre a temps.

La TVPC joue un role important dans la mort subite chez les jeunes.

S. VENIER

Service de Cardiologie, Unité de Rythmologie,
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e premier cas de tachycardie
L ventriculaire polymorphe caté-

cholergique (TVPC) a été rapporté
en 1975 [1] suivi par la série de patients
de Leenhardt [2] en 1995. Les prin-
cipales caractéristiques sont une TV
polymorphe induite de maniére repro-
ductible lors d’un test d’effort, d’une
perfusion d’isoprotérénol ou d’'une émo-
tion. La TVPC survient chez les enfants
et les adolescents, plus rarement chez
I’adulte, et provoque une syncope et une
mort subite a un jeune 4ge en 1’absence
de maladie cardiaque structurelle. La
mortalité de la TVPC est extrémement
élevée, atteignant 31 % aI’dge de 30 ans
en 1’absence de traitement. La mort
subite peut étre révélatrice dans 10 a
20 % des cas [3].

La TVPC est une maladie rythmique
caractérisée par un ECG de repos nor-
mal. Elle est causée principalement
par une mutation au niveau du géne
du récepteur a la ryanodine (RYR2) ou
du géne de la protéine du réticulum
sarcoplasmique (RS) calséquestrine 2
(CASQ2). Les mutations de RYR2 sont
responsables de la forme autosomique
dominante; les mutations CASQ2, quant
aelles, sont plusrares et responsables de
formerécessive. D’autres genes al’étude

peuvent étre impliqués. En 2019, 4 génes
supplémentaires de la maladie TVPC
sont identifiés, I’ensemble représentant
602a70 % des cas. La cause génétique des
autres cas cliniques de TVPC n’est pas
encore connue. Les 6 génes de la TVPC
(RYR2,CASQ2, TRDN, CALM1, CALM2,
CALM3) codent pour des protéines qui
sont directement impliquées dans la
régulation de la libération de calcium
par le RS pendant le couplage excita-
tion-contraction [4].

L’ECG de base est normal, a I’exception
d’une bradycardie sinusale qui peut étre
observée dans 20 % des cas. Bien que
I'intervalle QT soit normal, la réponse
anormale du QT au changement soudain
de lafréquence cardiaque et les ondes U
proéminentes au cours de 1’exercice
sont bien décrites. La réponse a 1’exer-
cice ouala perfusion d’isoprotérénol est
reproductible et pratiquement diagnos-
tique: lorsque la fréquence cardiaque
augmente, les arythmies auriculaires
(y compris la fibrillation auriculaire) et
les arythmies ventriculaires augmen-
tent en gravité, allant des extrasystoles
au bigéminisme ventriculaire, aux
extrasystoles multifocales, TV bidirec-
tionnelle et TV polymorphe rapide mais
elles déclenchent rarement une FV. Les
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patients présentant une TVPC ont un
ceeur structurellement normal.

B Caractéristiques ECG
1. ECG derepos

L’ECG de repos est le plus souvent nor-
mal, sans allongement ou raccourcisse-
ment de I'intervalle QT, ni allongement
du temps de conduction atrioventricu-
laire ou intraventriculaire ou trouble de
larepolarisation. Une bradycardie sinu-
sale et une onde U peuvent parfois étre
observées.

2. ECG en tachycardie

AVECG,laTV catécholergique se mani-
feste par une TV bidirectionnelle, une
TV polymorphe (TVP) ou une fibrillation
ventriculaire (FV). La TV bidirection-
nelle est caractérisée par des QRS pré-
sentant un axe alternant de 180 degrés a
chaque battement (fig. 1).

Cependant, la TV typique bidirection-
nelle n’est pas observée chez tous les
patients. On ne peut la documenter que
dans 35 % des cas seulement, lamajeure
partie étant représentée par la TV poly-
morphe. La TVP est une tachyarythmie
ventriculaire avec un QRS changeant
qui peut s’arréter spontanément (pro-
voquant une syncope si elle dure plus
de quelques secondes) ou se détériorer
en FV, provoquant un arrét cardiaque

(fig. 2).

Dans la TVPC, contrairement a d’autres
TV polymorphes comme la torsade de
pointe, le QRS conserve une certaine
régularité ou reproductibilité [5]. Le
trouble durythme s’aggrave progressive-
mentau furetamesure de’'augmentation
de la charge appliquée lors du test d’ef-
fort. Larythmie ventriculaire apparait en
général lorsque la fréquence cardiaque
atteint 110-130/min. Initialement, des
extrasystoles ventriculaires (ESV) poly-
morphes, un bigéminisme ventriculaire,
des salves d’ESV polymorphes puis une
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Fig. 1: Tachycardie bidirectionnelle.
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Fig. 2: TVP se dégradant en FV.
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Fig. 3: Evolution des troubles du rythme au cours de l'effort chez une patiente porteuse d'une mutation RYR2.
ECG de repos (A), ESV monomorphes en début d’exercice (B), TV non soutenue bidirectionnelle au pic de l'exercice
(C) puis TV bidirectionnelle suivie d’'une TV polymorphe cédant spontanément a l'arrét de l'effort (D). D'apreés [5].
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tachycardie polymorphe ou bidirection-
nelle apparaissent, généralement dans
cetordre, au fur etamesure que la charge
du test d’effort augmente (fig. 3) [6].

Quand ’exercice est stoppé, les troubles
du rythme régressent progressivement
jusqu’a disparaitre en phase de récupé-
ration. Sil’exercice est poursuivi, la TV
bidirectionnelle dégénere en TV poly-
morphe eten FV. Des troubles durythme
supraventriculaire type fibrillation auri-
culaire (FA) ou salves atriales peuvent
survenir au cours de ’effort précédant
les troubles du rythme ventriculaire.

B Diagnostic de TVPC

Le diagnostic de TVPC peut étre diffi-
cile en raison de la normalité de 'ECG
de repos et des examens d’imagerie
(échographie, IRM cardiaque). L'étude
électrophysiologique n’apporte pas non
plus d’éléments diagnostiques. Le dia-
gnostic clinique est basé sur la clinique
et les symptomes (syncope ou mort
subite récupérée), I’histoire familiale, la
réponse a l’exercice ou au test pharma-
cologique (al’adrénaline oul'isoprotéré-
nol). Une arythmie ventriculaire pourra
étre observée au Holter, au test d’effort ou
au test pharmacologique chez 80 % des
patients. Une TVPC doit étre suspectée
lorsqu’un épisode syncopal induit par
I’exercice ou I’émotion survient chez
un enfant ou un jeune patient avec un
ECG de repos normal et une absence de
cardiopathie structurelle. Elle doit étre
suspectée dans tous les cas de FVidiopa-
thique et de mort subite récupérée inex-
pliquée, a fortiori s’il existe un élément
déclencheur adrénergique.

1. Le test d’effort

Le test d’effort standardisé est 1’étape
la plus importante pour diagnostiquer
une TVPC. Le test d’effort démasque
une arythmie ventriculaire dans presque
80 % des cas. Le trouble durythme com-
mence généralement a apparaitre lorsque
la fréquence cardiaque en rythme sinu-

POINTS FORTS

B LECG de repos est le plus souvent normal dans la TVPC. Une
bradycardie et une onde U peuvent étre présentes.

B Les ESV bigéminées ou trigéminées, en salves, la TV
bidirectionnelle et la TV polymorphe sont les troubles du rythme
observés lors du test d'effort ou du test pharmacologique. Ils
régressent rapidement en phase de récupération.

B Des troubles du rythme supraventriculaire peuvent étre observés
(fibrillation atriale, tachycardie atriale).

B Le diagnostic repose sur un faisceau d'arguments cliniques,
familiaux, génétiques, la pierre angulaire du diagnostic restant le

test a l'effort.

sal atteint au moins 110-130/min.
L’aggravation progressive du trouble du
rythme durant le test d’effort est un signe
pathognomonique de la TVPC[7].

2. Le test pharmacologique

Le test a I’adrénaline peut permettre
de démasquer les ESV et la tachycar-
die ventriculaire polymorphe. Il aide
au diagnostic quand I’épreuve d’effort
n’est pas contributive. Krahn et al. ont
retrouvé une meilleure sensibilité du test
al’adrénaline parrapport au test d’effort
dans leur population pour dépister la
TVPC [8]. D’autres études retrouvent
une sensibilité moindre du testal’épiné-
phrine [9]. Le test pharmacologique ne
doit pas remplacer le test d’effort mais
venir en complément diagnostique chez
des patients sélectionnés.

Le Holter ECG standard fait également
partie du bilan diagnostique. Le Holter
implantable type Reveal peut étre envi-
sagé dans le cadre d’un bilan de syncope
inexpliquée suspecte si les autres tests
n’ont pas permis de faire le diagnostic.

3. Caractéristiques ECG des ESV
pendant le test d’effort

Lors du test d’effort, un bigéminisme
ou trigéminisme ventriculaire survient

en général avant la TV, ’ESV peut fré-
quemment avoir un aspect de type retard
gaucheavec un axe inférieur. L'intervalle
de couplage des ESV est relativement
long (> 400 ms) [10]. Sy et al. ont décrit
que le battement initial de la TV présen-
tait un couplage long et un QRS large
>120ms [11]. Sumitomo et al. ont égale-
mentrapporté que lachambre de chasse
VD était une zone d’ectopie ventriculaire
initiatrice avec aspect de BBG chez les
patients pédiatriques [12].

Les mutations de RYR2 et de CASQ2
provoquant une libération diastolique
spontanée de calcium a partir du réticu-
lum sarcoplasmique [13-15], la libéra-
tion diastolique spontanée de calcium
est augmentée en particulier dans les
conditions de stimulation B-adréner-
gique comme |’exercice. Cela peut expli-
quer l'apparition de TVPC a une charge
de travail plus élevée (10 METS ou
130 WATTS), le bigéminisme et le trigé-
minisme au pic d’effort, et la disparition
des ESV en 1 minute de récupération, et
pendant la réactivation du tonus vagal.
Chezles sujets sains indemnes de TVPC
et présentant desESV au test d’effort, les
ESVinduites par’exercice tendent a étre
plus fréquentes dans la phase de récupé-
ration carles niveaux de norépinéphrine
plasmatique périphérique continuent
d’augmenter pendant plusieurs minutes
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Fig. 4: Diagnostics différentiels de TV polymorphe. D’aprés [3].

apres I’arrét del’exercice et le tonus vagal
est élevé dans la phase de récupération
immédiate.

Plusieurs criteres électrocardiogra-
phiques peuvent donc aider a distinguer
une arythmie ventriculaire provenant
de la TVPC par rapport aux sujets sains
lors du test d’effort. Cette distinction
repose sur plusieurs constatations telles
que le nombre plus élevé d’ESV, la pre-
miére apparition a une charge de travail
supérieure a 10 METS, I’aspect BBG et
I’axe inférieur, le bigéminisme ou tri-
géminisme au pic d’effort, la durée du
QRS > 120 ms, I'intervalle de couplage
>400 ms et la disparition a la premiére
minute de récupération.

H Diagnostics différentiels

Les principaux diagnostics différentiels
sont la dysplasie arythmogene du ventri-
cule droit (DAVD) au stade précoce de
la maladie quand les anomalies struc-
turelles ne sont pas encore visibles, le

syndrome du QT long (SQTL), le syn-
drome d’Andersen-Tawil lorsque les
autres signes du syndrome sont absents
ou tres discrets, les FV ischémiques ou
idiopathiques. La figure 4 résume les
différents diagnostics étiologiques de
TV polymorphes.

1. FVischémique induite par I'exercice

Les patients présentant des lésions
coronaires serrées peuvent développer
une FV ischémique durant une épreuve
d’effort. Les caractéristiques ECG sont
similaires a celles de la FV ischémique
décrite au cours d’un infarctus aigu et le
diagnostic est alors posé pendant le bilan
coronaire.

2. LaTV polymorphe induite par
I'exercice de découverte fortuite

Les patients ne souffrant d’aucune mala-
die cardiaque peuvent développer de
courtes séries de TV polymorphes lors
des tests d’exercice de haute intensité,
soit au moment du pic d’exercice, soit

pendant la période de récupération. En
I’absence de maladie cardiaque ou de
signes d’ischémie myocardique, cette
arythmie n’est généralement pas repro-
ductible méme si des tests d’exercice
d’intensité similaire sont répétés plu-
sieurs fois. Dans la mesure ou il s’agit
d’une découverte fortuite, cette arythmie
est considérée comme bénigne [3].

B Conclusion

Le diagnostic précoce de la TVPC est
crucial compte tenu du risque élevé de
mort subite chez les patients non traités.
L’examen diagnostique clé reste le test
d’effort. Il faut savoir reconnaitre les
troubles durythme associés alamaladie
(TVbidirectionnelle, polymorphe, ESV)
avec des triggers qui peuvent provenir de
la chambre de chasse VD ou VG. Le test
d’effort peut étre complété par un test
pharmacologique au cas par cas, par un
Holter, le tout intégré dans le contexte
clinique et familial. Le bilan génétique
viendra compléter le diagnostic.
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