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Caractéristiques cliniques et électrophysiologiques des patients

présentant

Un syndrome de Wolff-Parkinson-White malin

xxii



AVANT-PROPOS

« Le cœur est une fine horlogerie dont le caprice nous mène infiniment loin à condition qu'on

sache lui témoigner la même délicatesse»

Saint-John Perse

Les syndromes de pré-excitation ventriculaire ne seraient, pour le clinicien, qu'une curiosité

électrocardiographique si elles ne risquaient de lui tendre des pièges à la fois diagnostiques et

thérapeutiques surtout lors de troubles du rythme, dont la méconnaissance, autant pour leur

réduction que pour leur prévention, pourrait mettre en jeu le pronostic vital.

Ils regroupent tous les aspects électrocardiographiques comportant un espace PR court, ce qui

Implique un court-circuit atrio-ventriculaire.

Sont donc inclus les aspects électriques décrits par LOWN, GANONG et LEWINE ainsi que

ceux décrits par WOLFF, PARKINSON et WHITE.

Dans le syndrome de Wolff-Parkinson-White, la mort subite est assez rare et son incidence

est de 0.4 à 0.6% par an. Mais, elle peut en être le premier évènement révélateur.

Elle est liée à une fibrillation auriculaire (FA) conduite rapidement au ventricule par un

faisceau accessoire à période réfractaire antérograde courte et provoquant ainsi une fibrillation

ventriculaire.

Mais, 25 à 56% des morts subites dans ce contexte surviennent chez des patients qui étaient

préalablement asymptomatiques.

Le but de cette cohorte rétrospective est d'identifier les caractéristiques cliniques et

électrophysiologiques des patients présentant un syndrome de Wolff-Parkinson-White malin à

risque de mort subite en vue d'une éventuelle stratification rythmique.
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1. INTRODUCTION

A. LES VOIES ACCESSOIRES

A partir du 33° jo ur de vie intra-utérine, l'anneau fibreux séparant anatomiquement les masses

myocardiques atriale et ventriculaire ( 1) se développe horizontalement.

[1 abrite des ponts myocardiques anatomiques mais non fonctionnels atrio-ventriculaires qui

disparaissent à terme mais parfois après plusieurs mois ou années.

Ainsi, à terme et après maturation normale de l' anneau fibreux, la communication électrique

entre les étages atrial et ventriculaire devient exc1 usivement 1iée au tronc du fa isceau de His

qui le traverse.

La persistance de ces ponts myocardiques (2) est à la base des différentes voies de conduction

atrio-ventriculaire accessoire pouvant shunter le fai sceau de HIS et se traduire sur l' ECG de

sur face par une pré-excitation ventriculaire.

Atriovcntrlcular (AV) node

Sinu$ (SA) nod e

\

No rm al elect rica l pathways Abnorm al elect rica l pathway
in Wolff-Pa rk inson -White syndrome

Figure 1: Sché matisa tion des voies nod o-hi ssienn e et accessoire



Les travaux d'Anderson (3) définissent différents types anatomiques de connexion accessoire

atrio-ventricu laire:

1) faisceaux accessoires:

a) atrio-ventriculaires: KENT

b) nodo-ventriculaires:

- superficiels: entre les cellules transitionnelles atrio-nodales et le ventricule

(PALADiNO)

- profonds: entre la zone compacte du nœud et le ventricule (MAHAiM)

2) court-circuits:

a) atrio-fasciculaires (BRECHENMACHER)

b) atrio-nodal (JAMES)

3) connexions fasciculo-ventriculaires (MAHAiM)

B. LE SYNDROME DE WOLFF-PARKINSON-WHITE

1. HISTORIQUE

En 1930, Woltf, Parkinson et White (4) ont publié une série de cas comportant une triade

électrique caractéristique:

Un espace PR court sur l'ECG de surface

La présence d'une onde DELTA (empâtement de la partie initiale du QRS) avec un

QRS large et repolarisation ventriculaire anormale (à l'opposé de la direction de delta)

Des crises de tachycardie paroxystique à début et fin brusques

En 1933, et après avoir repris les travaux de Kent (5) publiés en 1914, Wood (6) a attribué ces

anomalies électriques à l'existence d'une voie de conduction atrio-ventriculaire accessoire

shuntant partiellement ou totalement la voie de conduction normale et responsable d'une

activation ventriculaire par deux voies fonctionnellement distinctes:

La voie nodale ou voie de l'excitation ventriculaire:

Caractérisée par un ralentissement initial au niveau du nœud atrio-ventriculaire suivi

d'une conduction rapide par le faisceau de His et le réseau de Purkinje.

La voie accessoire ou voie de la pré-excitation ventriculaire:

Sans retard préalable, elle est responsable d'une dépolarisation ventriculaire lente

s'effectuant de proche en proche.
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2. DEFINITION

Une pré-excitation ventriculaire de type Wolff-Parkinson-White implique l'existence d'une

connexion atrio-ventriculaire (faisceau de Kent ou voie accessoire) pouvant être, par rapport

au plan des anneaux atrio-ventriculaires, à droite comme à gauche et responsable d'une

activation précoce d'une partie ou de la totalité du muscle ventriculaire.

3. EPIDEMIOLOGIE

L'incidence (7) est probablement sous estimée compte tenu des préexcitations intermittentes,

des formes atypiques ou mineures et des formes cachées. Elle est de 4 pour 100000

(respectivement 5.5 chez les hommes et 2.5 chez les femmes) et diminue avec l'âge. Deux

pics sont constatés: Avant l'âge de 10 ans puis entre la troisième et la quatrième décennie.

La prévalence (8) des anomalies électriques est estimée autour de 0,15 à 0,3% avec un risque

associé de mort subite de 0,5 à 4%. Celle des formes intermittentes est de 7% chez les

hommes et 16% chez les femmes. D'après les études épidémiologiques réalisées

majoritairement entre les années 1980 et 1990, on estime que 1,5 à 3 % des patients sont

symptomatiques.

Le sexe ratio Homme/Femme est à 1,5-2. Soria (9) avait retrouvé une prévalence de 0.14%

chez les hommes et 0.09% chez les femmes. L'étiologie reste inconnue dans 95% des cas.

Des formes familiales (10) ont été décrites mais non identifiables constamment à cause de la

traduction clinique et électrique intermittente de ce syndrome. Elles suggèrent une origine

génétique (II), une transmission autosomique dominante (12) ainsi qu'une incidence

augmentée chez les apparentés de patients ayant un syndrome de WPW par rapport à

l'incidence générale.

Certains génotypes multiplient la prévalence par 4 :

Le syndrome du WPW associé à une cardiomyopathie hypertrophique est lié à une mutation

localisée en 7q34-q36 du gène PRKAG2 (13). Ce gène présente deux mutations actuellement

décrites: R302Qet R531G.

La mutation R531G (14) est associée une tonne pure de WPW sans hypertrophie ventriculaire

gauche mais avec des troubles rythmiques survenant dès l'enfance.

La mutation R302Q (15) est associée à une CMH et un taux relativement élevé de mort subite.
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L'absence de mutation de PRKAG2 (16) dans des cas sporadiques explique l'hétérogénéité de

la maladie. Par ailleurs, on ne sait pas si les autres connexions anormales ont la même origine

génétique ni si d'autres gènes sont potentiellement impliqués (17)?

Dans 20% des cas, une cardiopathie congénitale (18) est associée en particulier la maladie

d'Ebstein, la CMH, atrésie tricuspide, atrésie mitrale, TGV corrigée, CIV, CIA, canal artériel

persistant et coarctation aortique.

Dans 10% des cas, il peut y exister de faisceaux multiples (19).

4. LE FAISCEAU DE KENT: UNITE FONCTIONNELLE
MAIS DIVERSITE HISTOLOGIQUE

Unique ou multiple (20), à droite comme à gauche, le faisceau de Kent est une connexion

anormale accessoire musculaire reliant les myocardes atrial et ventriculaire.

Le plus souvent, il naît d'une structure unique bien définie proche de l'anneau fibreux mais se

ramifie près de son insertion dans le myocarde ventriculaire. Ceci explique les discordances

électrocardiographiques de la conduction antérograde et rétrograde des voies accessoires

Sa dimension est variable: la longueur peut varier de 2 à 10 mm et le diamètre de 0,2 à 2 mm.

11 peut siéger sur toute la circonférence des anneaux atrio-ventriculaires et le septum dans

l'épaisseur de la graisse du sillon y compris dans la zone de contiguïté fibreuse mitro

aortique.

Les travaux de Becker (21) publiés en 1978 constatent que la plupart des voies latérales

gauches contournent par voie épicardique un anneau atrioventriculaire correctement formé à

la différence des voies droites dont la localisation préférentielle est sous endocardique, la

jonction atrioventriculaire s'établissant par un défaut de la zone annulaire.

5. ASPECTS ELECTROCARDIOGRAPHIQUES

L'aspect électrique (22) peut être permanent plus ou moins marqué, intermittent ou bien

caché.

Les QRS normaux et préexcités peuvent cohabiter sur un même tracé ECG de surface.
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Le syndrome de pr éexcitation peut évoluer avec le temps apparaissant ou disparaissant

totalement chez 50% des nourri ssons avant l' âge de 1 an, chez 27% des enfants avant l' âge de

5 ans, chez 25% des adultes à 10 ans, et chez 17% dans la populati on générale à 12 ans.

Cec i n' est pas corrélé à la fréquence des symptômes mais à la durée de la période réfractaire

de la voie accesso ire.

Ce phénomène est le plus souvent observé en cas de faisceaux droits.

50% des patients présentant des anomalies électriques n' ont pas d 'antécédents d'a rythmies.

a) L'aspect typique:

L'aspect typique comporte 4 éléments :

Un PR court < 120ms

L'o nde DELTA (empâtement de la part ie initiale du QRS)

Un QRS large ~ 120 ms

Une repolarisation ventriculaire anormale (sens inverse de l'onde delta)

Figure 2: asp ect élect r ique typique d 'une pré-e xcitation ventri culaire

Il résulte d'un e double conduction antérograde atrio-ventriculaire :

La voie accessoire, grâce à sa conduction antérograde plus rapide que la voie nodo-hissienne,

active prématurément le ventricule à partir de son insertion ventri culaire.

Ceci ex plique le PR court et le QRS large ayant un aspect de pseudo bloc de branche.

La morphologie du QRS varie en fonction de la perméab ilité du faisceau accesso ire avec

dispari tion des QRS larges pré-excités en cas de passage exc lusif par la voie nodo-hiss ienne,

ou majoration de ces complexes en cas de passage uniquement par le faisceau accesso ire

(aspect de super-WOLFF).

5



b) Var iantes électrocardiographiques :

1- Syndrome mineur: « PR court, delta discrète et Q RS moins large »

1\ s'exp lique par l' existence d 'un e connexion atrio-ventriculaire à distance du nœud sinusal

(Kent latéral gauche) ou l' existence d'un nœud atr io-ve ntriculaire hyperdrornique.

2- « PR normal, delta et QRS±large »

Le Kent existe mais il existe soit un trouble de conduction intra-atriale qui ralenti t la

conduction entre le nœud sinusal et le faisceau de Kent , so it plus rarement un bloc du premier

degré dans ce faisceau.

3- « PR court et QRS normaux »

Le passage est plus rapide par la voie nodo-hi ssienne normal e.

4- « ECG normal » avec un Kent présent!!!!

Le sens de conduction dans le faisceau accesso ire est uniquement rétrograde sans conduction

antérograde associée .

c) Cardiac memory

Les troubles de la repolarisation (23) (ST et/ou T négati fs) persistent dans le terri toire du

faisceau accesso ire en cas de disparition de la pré-excitation (24) .

6. CLA SSIFICATIONS

Le point commun entre les différentes classifi cations est la difficulté de localisation des voies

accesso ires à partir de l' ECG de surface.

LAO
RI. An lo rior

Rt . t.nte ral

LI .
Ant cr o ln te rnl

LI . La toril l

LI . Po s to r of a ro ral

LI , Po s l o ro s o pta l
o r Par il s o p la l

Figure 3: locali sations pot entielles des voies accessoires

Ceci peut être dû à leurs nombres, insertions atypiques, localisations plus sous-épicardique

que sous-endoca rdique, conduction antérograde intermittente ou rétrograde exc lusive.
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Ainsi, l'étude électrophysiologique endocavitaire permet de préciser les localisations exactes.

Plusieurs classifications, se basant sur la polarité de l'onde delta, l'axe du QRS et la transition

RIS, sont utilisées.

Par ordre chronologique croissant, nous retenons:

a) Classification de Rosenbaum (1945) (25) :

Sans but topographique, elle est basée sur la morphologie du QRS dans les dérivations droites

VI et V2.

VI, V2 Delta en VI, V2

Type A R prépondérante Toujours positive

Type B S prépondérante Toujours négative ou faiblement positive

b) Classification de Puech (1955) (26) :

Elle identifie deux groupes selon l'exploration endocavitaire et l'orientation de l'onde delta

mais reste difficile à appliquer vu l'existence des formes intermédiaires:

Activation ventriculaire

Groupe A VG avant VD

Groupe B VD avant VG

c) Classification de Boineau (1973) (27) :

En corrélant les données vectocardiographiques aux cartographies épicardiques, elle identifie

5 localisations: antérieure droite, postérieure droite, postérieure gauche, latérale gauche et

antérieure gauche.

d) Classification de Frank et Fontaine (1976) (28) :

En déterminant l'orientation de l'onde delta dans les plans horizontal et frontal, elle établie

des corrélations entre l'ECG et la localisation de la voie accessoire par cartographie

épicardique pré ou peropératoire.
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1 II III R L F VI V2 V3 V4 VS V6

1 + - - - + - A + + + + + +

B -

2 + + - + + - + + + + +

" + + + - + + - + + + + +j

- +?

4 - + + - - + + + + + + -

e) Classification de Gallagher (1978) (27):

Etablie d'après les données cartographiques per-opératoires et des ECG avant et après section

chirurgicale du faisceau de Kent; elle repose sur l'analyse de la polarité de l'onde delta et la

morphologie du QRS lors des systoles avec une préexcitation maximale (QRS>O.14s).

Par rapport au plan des anneaux, une voie accessoire peut avoir 10 localisations potentielles.

Site 1 II III R L F VI V2 V3 V4 VS V6

Paraseptal antérieur + + + - ±(+) + ± ± +(±) + + +

droit (±)

Antérieurdroit + + - - +(±) ±(- ± +(±) +(±) + + +

(±) )

Latéral droit + ± (- - - + - ± ± ± + + +

) (±)

Postérieur droit + - - - + - ±(+) ± + + + +

Paraseptal droit + - - - (+) + - ± + + + + +

Paraseptal postérieur + - - - + - + + + + + +

gauche

Postérieur gauche + - - ± + - + + + + + -
(+) (±)

Latéral gauche - ± ± ± -(±) ± + + + + - -
(±) (+) (±) (±)

Antérieurgauche - + + - -(±) + + + + + + +

(±)

Paraseptal antérieur + + + - ± + ±(+) + + + + +

gauche (±)
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f) Classification de Reddy-Scharnroth (1987) (30) :
Elle est fondée sur la polarité de l'onde delta dans le plan frontal ainsi que sur la morphologie

du QRS.

Quatre sites d'insertion représentant 90% des cas sont identifiés:

Latéral droit (18%),

Latéral gauche (46%),

Postéro-septaux gauche et droit,

Antéro-septaux droit et gauche.

Localisation Axe Delta Polarité Delta Axe QRS Polarité QRS

Latérale Gauche +90° à +120° -01, vi, V 5, 6 +60° à +90° + VI à v3

+02,03, vr

Latérale Droite -30° à-60° -02,03, vr -60° -VI à v3

+01, Vl.

Postéro-Septale -30° à-50° -03, vr _30° -VI, +

Droite +01, vr.

Postéro-Septale -60°, -90° -02,03, vr, -vt -60° + VI à 3

Gauche

Antéro-Septale 0° à 60° +01,2,3, vr. F 0° à +30° - VI à v3

Gauche et Droite

g) Classification de Lindsay-Cain (1987) (31) :
La polarité de l'onde delta, l'axe de QRS et le point de transition de l'onde R dans les

précordiales permettent d'identifier cinq régions:

Région Delta Axe QRS Transition de R

1 : latérale G -vL,OI +60° à +120° vi-vs
II : postérieure G - 02, 03, vF +75° à-70° VI

III : postéro-septale - 03, Vf 0° à-80° v2

IV: latérale droite - vR +10° à +70° vs-vs
V: antéro-septale -VI, v: +30° à +70° vs-vs
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7. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

a) Diagnostic différentiel anatomique: CONNEXIONS
PA R TIELLES

Classification anatomiqlie

Sinoa tr iai node

Atrtum

Anatomie
obstac le

No ana tomie
obs tac le

ve ntrrc le

Figure 4: les connexions anatomiques différentielles

A) Fibres de MA HA IJltl (32)

Pou vant exister dans des cœurs normaux, elles se di fférencient par leurs points de départ

et cl ' insertion :

Le point de départ peut être nodal, fasc iculaire ou atrial.

Le point d'insertion est quelquefois fasciculaire mais le plus souvent ventriculaire sur la

partie droite du septum inter-ventriculaire après per foration du noyau fibreux centra l.
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L'association des propriétés de conduction de type nodal (conduction décrérnentielle,

blocage par l'ATP et gap), et d'une pré-excitation apparaissant ou se majorant sous

stimulation auriculaire permet d'affirmer une connexion nodoventriculaire de Mahaïm.

La conduction rétrograde bouclant le circuit de réentrée en cas de fibres de Mahaïm peut

se faire soit par le faisceau de His, soit par un faisceau de Kent inapparent soit dans un

circuit purement intra-nodal.

Divers éléments peuvent différencier un faisceau de Kent, d'une fibre de MAHAIM :

- en stimulation atriale, la prolongation du temps de conduction atrio-ventriculaire

avec la prématurité de l'ES parce que la partie proximale du N.A.V n'est pas

court-circuitée (mais il existe des Kent avec une conduction décrémentielle)

- Dans les fibres node-ventriculaires, l'injection d'A.T.P en bloquant la partie non

court-circuitée du N.A.V provoque des ondes P bloquées lors d'une période le

Lucciani Wenckebach avec QRS pré-excités étant Ceci ne peut pas être visible en

cas de faisceau de kent.

i) connexions nodo-ventriculaires

Naissant dans le tissu spécialisé de la jonction atrio-ventriculaire, elles peuvent

être isolées ou associées à un faisceau de Kent surtout dans la maladie d'Ebstein.

2 types sont identifiés:

- fibres de PALADINO : de la jonction atrio-ventriculaire pour passer au travers de

la tricuspide.

-de la portion profonde compacte du nœud pour se perdre dans le septum inter

ventriculaire.

ii) Connexionsfasciculo-ventiruclaires

Existant dans les cœurs normaux, elles sont responsables de préexcitation si elles

sont très larges, naissant de la partie haute du tronc du faisceau de His et si leur

vitesse de conduction est grande.

Par contre, les fibres qui relient les parties inférieures des branches au myocarde

sont tellement fréquentes qu'on ne doit pas les considérer comme des faisceaux

accessoires.

iii) Connexions atrio-fasciculaires ou atrio-ventriculaires

N'ayant qu'une conduction antérograde exclusive, elles ont été décrites à partir de

la chirurgie puis de l'électrophysiologie et de l'ablation.
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Elles se distinguent des faisceaux de Kent par leurs propriétés de conduction

décrémentielle, similaires aux connexions nodo-ventriculaires alors qu'elles ne

passent pas par le N.A.V.

Elles naissent au niveau du bord libre de l'oreillette droite pour passer ensuite à la

partie antérieure du sillon AV droit où elles sont accessibles à un geste chirurgical.

Elles aboutissent au ventricule droit à proximité de la branche droite à la partie

moyenne et antérieure du ventricule droit. Le plus souvent, l'insertion se fait au

niveau de la partie terminale de la branche droite et plus rarement à proximité de

l'anneau tricuspide.

B) Fibres atrio-hissiennes de BRECHENMACHER (33)

Si le noyau fibreux central laisse libre la face supérieure du faisceau de His ou présente

des lacunes en regard de celle-ci, une jonction directe atrio-hissienne se produit à partir de

myocarde atrial septal.

Le plus souvent située sur le côté gauche du His, la connexion peut exister à sa partie

proximale, médiane ou distale; dans les faces droite, gauche ou septale.

L'adénosine ne modifie pas l'intervalle AH en cas de fibres atrio-hissiennes.

C) Fibres atrio-nodales de JAMES (34)

AVF

---J...

Regions of the atrlovcntrlcular node

•

franSltion<t1 zone
Compact no-de

~ .. Penetrating bunolc

Figure 5: Les différentes connexions électriques accessoires
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Classification électrou" vsiologique

La conduction du faisceau peut être:

A) Classique: bidirectionnelle rapide

B) Unidirectionnelle: antérograde ou rétrograde exclusive

C) Décrémentielle.

b) Diagnostic différentiel électriq lie

Devant un PR court

A) Syndrome de LOWN-GANONG-LEVINE (35) :

Pouvant être lié à une double voie nodale ou à un court-circuit du NAV (fibres atrio

hissiennes ... ), il associe un PR court, un QRS normal tin sans onde delta et des accès de

tachycardie supraventriculaire.

Les tachycardies atriales (tlutter, fibrillation) sont moins fréquentes que dans le syndrome

de WOLFF-PARKINSON-WHITE alors que les arythmies ventriculaires sont

exceptionnelles.

Les tachycardies réciproques présentent des signes de dualité nodale avec plusieurs

circuits de réentrée possibles:

Une réentrée intra-nodale

Une conduction antérograde par la voie nodale rapide et une conduction

rétrograde par un faisceau de Kent à conduction unidirectionnelle. L'espace

AH est court.

Une conduction antérograde par la voie lente et la conduction rétrograde par le

Kent.

B) LA CONDUCTION NODALE ACCELEREE (36)

Le diagnostic repose sur 3 aspects électrophysiologiques :

- AH court :'S 60 ms
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- Une conduction 1/1 atrio-ventriculaire possible pour une fréquence de stimulation atriale

supérieure à 200/min.

- Un allongement de AH durant la fréquence maximale de conduction 1/1 :s 100 ms.

Mais ces anomalies sont retrouvées chez Il % des sujets normaux et la corrélation entre

conduction nodale accélérée et PR court reste inconstante avec un PR peut être normal.

Le risque de tachycardie est corrélé à une conduction nodale accélérée antérograde mais

surtout rétrograde

Devant un QRS large

Les blocs de branche complets (mais PR court, onde Delta)

L'infarctus antérieur (devant un type B) et inféro-postérieur

Les extrasystoles ventriculaires (mais pas de repos compensateur, PR court, onde

Delta)

- Tachycardie ventriculaire, devant une complication (FA, flutter)

8. Le syndrome de WPW malin

La malignité d'un syndrome de Wolff-Parkinson-White est liée au risque de mort subite par

fibrillation ventriculaire.

Deux conditions y sont nécessaires:

a) Une vulnérabilité atriale augmentée (37) :

Elle se définit par la possibilité de déclencher et d'entretenir une FA soutenue pendant plus

d'une minute par stimulation atriale programmée, soit par un à trois extra-stimuli sur un

rythme électre-entraîné, soit par de courtes rafales de stimulations à la limite du point de

Wenckebach (période réfractaire).
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b) Une réponse ven triculaire élevée lors de la

fibrillation atriale (38) :

Elle est essentiellement sous la dépendance de la PREAVA qui se raccourcit avec l'effort, les

catécholamines circulantes et l'augmentation de la fréquence atriale.

Le cycle pré-excité est inférieur à 250ms à l'état de base et inférieur à 200-220 ms à l'effort

ou sous isuprel.

D'autres facteurs l'influencent telles que la période réfractaire ventriculaire, les propriétés de

conduction de la voie nodale, la présence d'une conduction cachée dans la voie accessoire, la

multiplicité des voies accessoires ainsi que les médicaments raccourcissant leurs périodes

réfractaires comme les digitaliques.

9. HISTOIRE NATURELLE du WPW

Le diagnostic peut-être établi à tout âge mais on observe une décroissance de la prévalence

avec l'âge probablement due à une quiescence ou une dégénérescence des voies accessoires et

non pas à une surmortalité (39).

Différentes évolutions sont possibles:

1. Disparition spontanée à l'âge de 1 an dans 30% des cas

2. Disparition de la conduction antérograde et persistance de la conduction rétrograde

(Kent caché) : involution progressive de l'aspect électrique de pré-excitation avec le

temps alors que le sujet continue à faire des crises de Bouveret. La disparition est

possible avant l'âge de 12 ans surtout en cas de période réfractaire du faisceau

accessoire longue.

3. Latence et caractère asymptomatique durant toute la vie chez certains patients

4. Crises bénignes de tachycardies supra-ventriculaires (Bouveret) diminuant avec l'âge

probablement par modification des propriétés électrophysiologiques des voies

accessoires, du remodelage tissulaire et de la baisse du stimulus adrénergique.

5. Tachycardies mal tolérées, fibrillation auriculaire à conduction rapide dans les formes

malignes, survenant chez un sujet non traité ou avec un traitement mal suivi ou mal

approprié ( digitaliques ou vérapamil pour une F.A)

6. Mort subite: pouvant être le premier élément révélateur.
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Son principal facteur de risque péjoratif est l'induction d'une F.A à conduction rapide par la

voie accessoire avec une fréquence ventriculair e en FA préexcitée > 220 bpm (PRE < 260

msec) à l'état basal, et > 300 bpm sous isuprel. Récemment, Pappone (40) a suggéré que

l'induction d'une tachycardie par réentrée était également associée à un mauvais pronostic.

10. Principaux troubles de rythme dans le syndrome de
Wolff-Parkinson-White

a) Tachycardie réciproque

Elle nécessite un bloc unidirectionnel dans l'une des deux voies de conduction atrio-

ventriculaires (normale ou accessoire) (41):

L 'in flux électrique restera compris dans un circuit fermé entre l'oreillette, le nœud atrio

ventriculaire, le faisceau de His, ses branches, le ventricule et la voie accessoire :

AVRT AVNRT

Figure 6: Différents circuits empruntés lors d'une tachycardie réciproque

La vitesse de conduction doit être suffisamment lente et le circuit suffisamment long de telle

manière à permettre l'excitation du tissu que rencontre l 'influx myocardique.

Ceci peut être reproduit en délivrant une extrasystole à partir de l'oreillette ou du ventricule

sur un rythme électro-entrain é.
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Deux formes (42) sont ainsi différenciées:

i) form e commune ou orthodromique (90 %)

L'in flux descend au ventricule par la voie normale nodo-Hissienne et remonte aux

oreillettes par la voie accessoire : les QRS sont fins ou larges en cas de bloc de branche

fonctionnel assoc ié.

Elle est susceptible de dégénérer en F.A par stimulation rétrograde du massif atrial.

' 0

- -_.-.1 r-. ,,-_J N -

i '

h ._ _ ._~-J./--..c'--'---"" -'"'\_,

l~-J/
Figure 7: Tachycardie orthodromique lor s d'une pré-excitation latérale gauche

ii) forme antidromique

L' influx utilise la voie accessoire pour descendre à l' étage ventriculaire et le faisceau de

His pour remonter au massif atrial.

Elle simule une tachycardie ventriculaire du fait des QRS complètement pré-excités mais

sans capture ni fusion.
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Figure 8: Tachycardie antidromlque lors d'une pré-excitation postéroseptale droite

b) Flutter atrial

Assez rare, sa prévalence est cie 4% cians le syndrome de Wolff-Parkinson-White.
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Figure 9: Flutter atrlal associé il une pré-excitation ventriculaire

c) Fibrillation atriale

Dans les syndromes de pré-excitations, lorsqu'une dépolarisation atriale prématurée atteint

l'oreillette en période vulnérable, elle peut déclencher une F.A dans 10 à 38% par conversion

spontanée d'une tachycardie réciproque orthodromique voire antidromique (43).

Ceci est d'autant plus probable que la vulnérabilité atriale augmente proportionnellement au

raccourcissement du cycle de stimulation (44).

Trois mécanismes peuvent expliquer son déclenchement:

i) les modifications hémodynamiques générées par les crises de tachycardie réciproque

ii) La réactivation précoce atria le en cas de faisceaux multiples.

iii) L'ex istence préalable d'une dysfonction sinusale.

19



Figure 10: Fibrlllatlon atrlale à cadence ventriculaire rapide en pré-excitation veutriculaire

d) Fibrillation ventriculaire

Dans les pré-excitations ventriculaires, une F.A à cadence ventriculaire rapide peut dégénérer

en fibrillation ventriculaire par désynchronisation cellulaire et formation de foyers d'hypoxie

myocardique secondaire aux arythmies rapides répétitives ou soutenues.

Ce passage F.A/F.V (45) est dû à l'uniformité des propriétés électrophysiologiques des voies

accessoires qui ôte au ventricule la sécurité et la protection offertes par le nœud atrio

ventriculaire via sa période réfractaire longue et sa capacité à induire de longs intervalles R-R

par conduction cachée.
nm lllpll mm . 1lUlll!
IY4 1~ 1,60 .1 ; lillJH" 1 li
1 1 1 IT 1. '11 :11
j ['1 il Il !i Iii:! :! Il

II' 1:l' ~ : 1 . 1.Ti l !I}:l ! ;!l~
I~ 1 III ,1 .' ll1l d1. l '!J~
• ! Ulll ~I~lliill Jllilw r[ ': :f4lill

fi ID t nn ff1f mnlm lIT. ! 1ill! Illmill ml!lm 1 1 fi ,1 1 IHllm fi llll Iffl mllflll i ~llffm

il n Illll Il!!!!! 1fil! l! 1 Ill! Il 1l1ll~1 I!IU III ! 1111 Il 1 !IUlII 1111111 III .' 111111111111111
11~1 Ill! 1l ~.11 al Il 1 ili lm ml III Il il 1 1111I mmlUlll!! 1111111
il ill ml Il, Iii 1 IIID ,!Il!' 1!Il '1 t 1I11111 1 Il fi il III Hill! !llHI! lUl!

r~i II''l r,1 l rll)llrl' 1 .~i Il ~1 1 ,r Ilfll",'!!Ill' 'II l' " I I ~IPII IIII W' IWW,I I

!t:d· 1!'IJlt'; i ,: 1 :;"û I~ , i l'Lji,: : U~ ft. i;- mflll i ~oolf III '1TUI~mim
lM: I! l, Il i m1~ 1I Il ' lI!lI !1 1! . Il Il !fi
iIDi l ill IJ mUl 1 illlll 1 tIîllin li 1 Ut fi lil! HlI

Figure Il : FA dégénérant en FV
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Il est déterminé par plusieurs mécanismes:

i) La durée de la période réfractaire antérograde effective de la voie accessoire.

ii) La durée de la période réfractaire ventriculaire.

iii) Les propriétés du nœud atrioventriculaire.

iv) Les propriétés de conduction cachée à la fois à travers la voie accessoire et normale.

v) Intervalle RR:s25û ms.

Deux autres mécanismes peuvent expliquer le fait que chez certains patients porteurs d'un

syndrome de Wolff-Parkinson-White, le rythme ventriculaire durant la fibrillation atriale (46)

soit plus rapide que l'on pourrait l'imaginer à partir de la durée de PREAVA :

i) La décharge sympathique réflexe induite par la baisse de la tension artérielle et

l'anxiété qui accompagnent la crise de tachycardie provoque un raccourcissement

important de la durée de PREA VA.

ii) L'activation du ventricule peut initier des complexes ventriculaires par réentrée

intraventriculaire : soit par réentrée de branche à branche, soit par réentrée dans le

muscle ventriculaire.

e) Tachycardie ventriculaire

Rare et de pronostic réservé, c'est l'exploration endocavitaire qui la différencie d'une

tachycardie supraventriculaire associée à un bloc de branche fonctionnel.

Certaines pertes de connaissances y sont dues.

C. METHODES D'EVALUA TlON DU RISQUE EVOLUTIF DU
SYNDROME DE WOLFF-PARKINSON-WHITE

1. La clinique

L'interrogatoire élimine une tachycardie, un malaise, une syncope puis précise le mode de

survenue alors que l'examen clinique élimine une cardiopathie associée.
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2. Méthodes non invasives

a) ECG et Holter ECG/24h

Ils permettent une double approche:

Qualitative: en dépistant la survenue d'arythmies (heure de survenue, durée, modes de

déclenchement et d'arrêt) puis en établissant des corrélations avec le journal d'activité

circadienne et le nycthémère (influences sympathique et parasympathique).

Quantitative: en étudiant les dynamiques de la dépolarisation et de la repolarisation ainsi que

les nombres d'épisodes.

b) Epreuve d'effort

LEVY (47) a suggéré que la disparition brutale et totale de l'onde delta avec normalisation du

PR sans variation de la fréquence cardiaque serait liée à une PREAVA longue 270 msec.

Ainsi, définit-on des arguments pour une PREAVA longue:

i) disparition brutale, d'un complexe à l'autre de l'onde delta

ii) et remplacement de delta par une onde Q avec simultanément l'allongement du PR et

l'affinement du QRS

Cependant, une normalisation de la conduction nodo-hissienne et par conséquent du QRS

peut se voir sous catécholamines mais aussi après une ESV ou un échappement

jonctionnel par conduction rétrograde dans la voie accessoire.

Malgré sa faible sensibilité pour reproduire des tachycardies à l'effort, elle est réalisée dans

l'optique de les déclencher et d'évaluer la vulnérabilité atriale ainsi que les périodes

réfractaires du faisceau de Kent et du nœud atrio-ventriculaire après imprégnation

catécholergique qui raccourcit les périodes réfractaires et transforment les formes bénignes en

formes malignes (48).

L'effort, mené en cours de F.A, induit un raccourcissement des intervalles entre

ventriculogrammes normaux, une raréfaction du nombre des ventriculogrammes préexcités,

ainsi que l'absence de diminution de la plus courte distance séparant deux ventriculogrammes

préexcités.
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La période réfractaire la plus courte au cours de l'exercice est considérée comme le paramètre

le plus fiable pour parler de malignité: un cycle RR < 220 ms en FA au cours de l'effort

caractérise les formes malignes.

Mais la valeur diagnostique de l'épreuve d'effort est limitée par les faux positifs puisque la

préexcitation peut être masquée au cours de l'effort sous influence catécholergique du fait de

l'amélioration de la conduction dans la voie normale.

Ainsi, un passage en F.A à cadence ventriculaire rapide peut survenir alors même que la

préexcitation était transitoirement supprimée par l'épreuve d'effort.

FRANK (49) a démontré que la normalisation de l'E.C.G au cours de l'épreuve d'effort a une

sensibilité de 86% et une spécificité de 40% pour les formes bénignes; alors que le fait d'y

garder une préexcitation ventriculaire a une sensibilité de 40% et une spécificité de 86% pour

le diagnostic des formes malignes.

Ceci l'a conduit à étudier l'imprégnation catécholergique endogène en évaluant les paramètres

électrophysiologiques à différentes intensités d'effort d'un exercice sur cyclo-ergomètre chez

les patients à risque de W.P.W malin.

Mais cette hypothèse ne tient pas compte ni des variations intra et interindividuelles ni de

l'existence de voies accessoires multiples ou des aspects de préexcitation non liées à un

faisceau de Kent.

c) Les tests pharmacologiques

De faibles sensibilité et spécificité (50%), les tests pharmacologiques sont pratiquement à

l'abandon car ils n'apportent pas de conclusion tonnelle.

Ils doivent être manipulés avec précaution après 50 ans en raison d'un risque de trouble de la

conduction infra-hissienne masqué par le WPW et responsable d'un B.A.V.

Leur but est d'améliorer la sensibilité de l'épreuve d'effort ou de l'exploration

électrophysiologique.

La striadyne (50) a pu être utilisée pour bloquer les voies normales et faire apparaître une

préexcitation ventriculaire. Elle n'est plus utilisée car peu sensible.

L'isuprel

Lors d'un test à l'isuprel (51), ['E.C.G de surface est insuffisant pour évaluer le pronostic

d'une préexcitation ventriculaire.
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En effet, si la préexcitation est inapparente à l'état basal, elle est rarement démasquée par

l'isuprel sauf si celle-ci n'apparaît qu'à l'effort ou si le test à l'isuprel est couplé au massage

sino-carotidien.

L'exploration électrophysiologique par voie oesophagienne ou endocavitaire a des résultats

superposables à ceux observés pendant un effort sur cyclo-ergomètre bien que le

déclenchement de tachycardie soit plus fréquent qu'à l'effort et indépendant de l'existence ou

non de tachycardie à l'effort.

Enfin, il neutralise l'effet des anti-arythmiques de classe 1 et fait réapparaître une

préexcitation masquée par ces derniers en réactivant la conduction par le Kent.

Les anti-arythmiques de classe 1

La plupart des anti-arythmiques de classe 1 font disparaître la préexcitation en bloquant les

faisceaux accessoires à période réfractaire longue.

L'effet obtenu après injection I.V de 1 mg/kg de chlorhydrate d'ajmaline (52) en 3 ou 5

minutes ou de 10mg/kg I.V de procaïnamide (53) est le plus spécifique : la disparition de la

préexcitation est obtenue lorsque la PREAVA est 2: 250 ms.

Cependant, les anti-arythmiques de classe 1(54) peuvent avoir le même effet alors même que

la période réfractaire est courte et ne permettent pas de distinguer les formes bénignes des

tonnes sévères.

3. METHODES INVASIVES

a) Etude électrophysiologique endocavitaire
(55,56,57)

Mise en évidence de la voie accessoire:

A) Etude statique:

L'intervalle H-Delta est raccourci « 35 ms) témoignant de l'arrivée prématurée de

l'excitation au myocarde ventriculaire par l'intermédiaire de la voie accessoire.

Il l'est aussi en cas de potentiel de branche droit ou cie fibres de Mahaïm.
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Il peut être nul (H synchrone du début du QRS), voire négatif (H inclus dans le

ventriculogramme).

Inversement, un intervalle H-Delta normal ou prolongé peut s'associer à un faisceau de Kent à

conduction lente.

B) Etude dynamique:

La stimulation atriale à fréquences croissantes fait apparaître le classique « effet

accordéon» :

L'augmentation de la fréquence atriale entraîne un freinage progressif de la conduction au

niveau du N.A.V, alors que la voie accessoire obéit au principe du tout ou rien.

Ainsi, alors que l'intervalle P-delta reste constant (reflétant la conduction non décrémentielle

de la voie accessoire), la déflexion hissienne migre et l'intervalle stimulus-H (st-H) augmente

progressivement, entraînant la diminution de l'intervalle H-delta qui devient négatif en raison

de l'inclusion progressive du H au sein du QRS.

Progressivement est réalisé l'aspect de préexcitation majeure.

La méthode de l'extra-stimulus de précocité croissante sur rythme fixe imposé reproduit

l'effet accordéon:

Au fur et à mesure que la prématurité de l'extra-stimulus augmente, le potentiel hissien

s'enregistre de plus en plus dans le QRS.

Dans certains cas de préexcitation majeure, le délai nodal est tellement long qu'on peut

observer le potentiel hissien derrière le QRS (la dépolarisation du faisceau de His se

produisant après la fin de la dépolarisation ventriculaire qui se fait uniquement par

l'intermédiaire du faisceau accessoire) voire une seconde réponse après l'extra-stimulus atrial,

cette fois passant par la voie nodale, démontrant ainsi la dualité nodale.

Evaluation des propriétés électropltvsiologiques des VA :

Les valeurs des périodes réfractaires sont corrélées aux fréquences de base; les stimulations

doivent être réalisées le plus près possible du siège présumé du faisceau accessoire sous peine

de variations importantes des résultats obtenus.
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Vérification de la conduction antérograde:

Lors de la stimulation atriale àfréquences croissantes, si la période réfractaire antérograde de

la voie accessoire est suffisamment courte, le point de bloc antérograde de la voie nodo

hissienne est atteint le premier et l'on peut observer de façon intermittente un aspect de

préexcitation exclusive tandis que H se place derrière l'électrogramme ventriculaire.

En continuant à augmenter la fréquence de stimulation qui induit volontairement une FA,

celle-ci permet d'apprécier la période réfractaire fonctionnelle de la voie accessoire

(P.R.F.A.V.A) et de mesurer l'intervalle RR le plus court entre deux réponses ventriculaires

comportant un aspect de préexcitation.

La méthode de l'extra-stimulus semble être plus précise pour déterminer les P.R.E des deux

voies de conduction. Elle consiste, le cœur étant électro-entraîné à une fréquence stable de

600 ou 550 ms puis de 400 ms, à introduire à intervalles réguliers (tous les 6 à 8 complexes)

un extra-stimulus couplé sur le précédent complexe. En réduisant peu à peu l'intervalle de

couplage, on observe comme lors de la stimulation atriale à fréquence croissante, une

augmentation progressive de l'espace stimulus-H tandis que l'espace stimulus-delta reste fixe

et que la préexcitation se majore. Lorsque la PREAVA est atteinte, la préexcitation disparaît

brusquement.

La PREA VA est mesurée comme le couplage le plus long n'entraînant pas de réponse

propagée par la voie accessoire.

On observe alors soit une conduction persistante par le N.A.V (PREA nodale plus courte que

celle du faisceau de Kent), soit un BAV (PREA nodale plus longue que celle du faisceau de

Kent).

Lorsque la PREA VA est plus longue que celle de la voie nodale, il se produit pour un certain

degré de prématurité un affinement du ventriculogramrne, témoin de la seule conduction

nodo-hissienne, correspondant à la période réfractaire du faisceau aberrant.

Inversement, si le faisceau acccessoire est plus perméable que la voie normale, la période

réfractaire est atteinte lorsque la conduction atrio-ventriculaire disparaît.

Toutefois, cette détermination peut être limitée par l'intervention cie la période réfractaire

effective de l'oreillette droite c'est à dire que dans certains cas, la préexcitation est

permanente quelque soit la maturité de l'extra-stimulus: la période réfractaire du Kent est

inférieure ou égale à celle cie l'oreillette, celle du NA V est indéterminée.

Une PREA VA<250 ms définit une PRE courte.
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Vérification de la conduction rétrograde:

La stimulation ventriculaire à fréquence croissante identifie la conduction rétrograde par le

faisceau de Kent:

L'intervalle V-A' restera fixe tant que l'intlux emprunte une voie accessoire perméable.

Un bloc de conduction sur la voie accessoire se manifestera par une augmentation brusque de

V-A' si la conduction nodale est meilleure que celle du faisceau de Kent, avec parfois

phénomène de Wenckebach rétrograde; ou par un bloc rétrograde 2/1 si au contraire, la

perméabilité nodale est moins bonne que celle du faisceau de Kent.

La méthode de l'extra-stimulus ventriculaire sur rythme imposé va permettre d'évaluer les

périodes réfractaires de conduction rétrogrades des 2 voies:

Si la conduction rétrograde persiste 1/1 jusqu'à l'obtention de la période réfractaire du

ventricule, le calcul des périodes réfractaires des 2 voies n'est pas possible.

Si l'intervalle V-A' s'allonge brusquement mais que la conduction persiste, la période

réfractaire du N.A.V est inférieure à celle du Kent.

Si l'on observe un bloc rétrograde (l'int1ux ventriculaire n'est plus conduit aux oreillettes), la

période réfractaire du N.A.V est supérieure à celle du Kent.

Mécanisme des crises de tachycardie

A) tachycardie réciproque

Rythme orthodromique

Le circuit de réentrée emprunte la voie normale dans le sens antérograde et la voie accessoire

en rétrograde.

Les QRS, précédés de H, sont fins sauf en cas de bloc de branche fonctionnel.

La participation du faisceau de Kent au circuit est confirmée si :

La tachycardie jonctionnelle paroxystique débute sans un allongement brutal d'A-H (élément

en faveur d'une réentrée intra-nodale).

La conduction rétrograde V-A' dans le faisceau accessoire est plus rapide que celle de la voie

nodale A' -V avec une corrélation AV de type 1/1.

La séquence de dépolarisation est anormale si le faisceau est d'émergence latérale droite ou

gauche.
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Un bloc de branche homolatéral au faisceau accessoire ralentit le cycle de tachycardie par

allongement de V-A'.

Une capture atriale exacte d'une E.S.V est enregistrée lorsque le faisceau de His est

inexcitable.

Rythme antidromique

La voie accessoire est empruntée dans le sens antérograde et la voie nodale dans le sens

rétrograde.

Les QRS ont un aspect de préexcitation majeure sans potentiel hissien visible; cela implique

une PREAVA plus courte que celle de la voie nodale en cas de déclenchement de la

tachycardie par une E.S.A et l'inverse en cas de son déclenchement par une E.S.V.

Par ailleurs, une conduction rétrograde nodale de très bonne qualité est nécessaire au maintien

d'une tachycardie antidromique; cette condition est rarement réalisée, d'où le caractère

inhabituel de ce type de tachycardie.

Le mode d'arrêt de la tachycardie apporte aussi des renseignements: l'arrêt par un seul

stimulus atrial témoigne en principe de l'inclusion de l'oreillette dans le circuit de réentrée.

B) déclenchement d'une F.A

La voie accessoire est fonctionnellement proche du muscle cardiaque commun: la stimulation

adrénergique comme le raccourcissement du cycle de stimulation de base diminue sa période

réfractaire.

Le déclenchement d'une F.A peut se faire soit par une E.S.A, soit plus fréquemment par une

E.S.V ou par dégradation d'un rythme réciproque. Dans les deux derniers cas, c'est le court

circuit du N.A.V qui permet la transmission très précoce d'un influx à l'oreillette encore en

période vulnérable.

Wellens (48) a corrélé la P.R.E.A mesurée par E.S.A programmée à l'intervalle RR le plus

court entre 2 ventriculogrammes comportant un aspect de préexcitation.

L'intérêt de l'exploration endocavitaire est d'étudier le mode de déclenchement de la F.A (1

ou 2 extrastimuli, stimulation atriale continue ou rapide, conduction rétrograde ou simple

contact mécanique, avec ou sans isuprel. .. ) ainsi que son mode d'arrêt (spontané ou C.E.E).

Ainsi, se définit la vulnérabilité atriale par le déclenchement d'une F.A de plus de 30

secondes à une minute suivant les auteurs, par une stimulation atriale progressive à une
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fréquence inférieure à celle du point de Wenckebach ou par une stimulation atriale

programmée.

Le cycle RR en F.A le plus court conduit par le faisceau de Kent est le meilleur index

pronostique.

Localisation de la voie accessoire

Stimulation atriale

Réalisée à fréquence identique à divers sites atriaux, l'aspect en pré-excitation maximale

obtenu permet de localiser plus ou moins grossièrement le faisceau accessoire.

Ceci est particulièrement important dans les localisations gauches parfois peu visibles en

rythme sinusal car la dépolarisation ventriculaire se fait d'abord par les voies normales.

En réalité, la valeur du diagnostic topographique de la voie accessoire à l'aide de données

électrophysiologiques demeure relative:

Dans les localisations paraseptales, il est le plus souvent difficile de distinguer les

localisations droite et gauche.

En cas de pré-excitation ventriculaire droite, il est difficile de distinguer les voies latérales et

paraseptales en raison de l'imprécision du positionnement du cathéter autour de l'anneau

tricuspide. Par contre, à gauche, le positionnement du cathéter dans le sinus coronaire permet

un repérage beaucoup plus précis.

Stimulation ventriculaire

Lorsqu'il existe une pré-excitation ventriculaire, si la voie accessoire conduit dans le sens

rétrograde, la séquence d'activation atriale rétrograde permet de localiser le faisceau. Elle

peut être analysée sur les enregistrements endo-auriculaires réalisés en cours de tachycardie

réciproque ou lors de la stimulation ventriculaire; dans ce dernier cas, l'augmentation de la

fréquence de stimulation permet souvent d'observer un asynchronisme croissant d'activation

atriale (réalisant un effet accordéon atrial).

Trois types de pré-excitation ventriculaire peuvent ainsi être définis:

- Voie accessoire latérale droite:
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La déflexion intrinsécoïde ventriculaire la plus précoce et la dépolarisation atriale

rétrograde la plus précoce sont enregistrées dans la dérivation 0.0 haute. C'est dans

cette position que l'enregistrement de l'oreillette est suivi d'une dépolarisation

ventriculaire immédiate. Elle modifie peu le degré de la pré-excitation ventriculaire

car celle-ci est presque majeure à l'état basal.

- Voie accessoire latérale gauche:

La déflexion intrinséquoïde ventriculaire la plus précoce est enregistrée sur la

dérivation distale du sinus coronaire de même que la dépolarisation atriale rétrograde

la plus précoce.

- Voie accessoire septale :

Avec cette localisation, l'asynchronisme de dépolarisation des cavités droites et

gauches est nettement moins marqué que dans les cas précédents.

C'est ainsi que sur les dérivations proches du septum (0.0 basse, sinus coronaire

proximal) la dépolarisation rétrograde est à peu près synchrone à droite comme à

gauche; elle précède l'activation enregistrée sur les dérivations situées à distance du

septum (0.0 haute, sinus coronaire distal).

Par contre, l'obtention de l'intervalle St-delta le plus court lors de la stimulation atriale

réalisée en divers sites représente dans ce cas un élément d'orientation pour le

diagnostique topographique de la voie accessoire.

Le bloc de branche ralentisseur

Le ralentissement de la fréquence d'une tachycardie par un bloc de branche fonctionnel

implique, quand c'est la portion V-A qui s'allonge, la participation au circuit de réentrée du

ventricule dont la branche est bloquée.

Avec les préexcitations septales, l'allongement de V-A lié un bloc fonctionnel est moindre

qu'avec une préexcitation latérale.

Faisceaux de Kent multiples

L'existence de voies multiples est suspectée sur un E.C.G en F.A montrant différentes

morphologies de complexes préexcités.

Ceci peut être confirmé en stimulant, lors de l'E.E.P, à différents cycles et sites.
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On aura, ainsi, des QRS de morphologies différentes ainsi que des conductions rétrogrades

différentes selon le site et le cycle de stimulation.

Mais il ne faudra pas les confondre avec les différents degrés de fusion d'une voie unique

avec la voie nodale.

Diagnostic différentiel

L'étude dynamique par voie endocavitaire nous permet d'illustrer trois cas de figures:

1. Quand l'intervalle P-delta s'allonge avec le raccourcissement du cycle atrial, il s'agit

d'une pré-excitation de type Mahaïm,

2. Lorsque l'intervalle HV reste fixe sans majoration de la préexcitation, il s'agit d'un court

circuit nodo-ventriculaire.

3. Quand l'intervalle HV se raccourcit, il s'agit d'un court-circuit atrio-ventriculaire

b) La stimulation oesophagienne

Bien tolérée dans 90% des cas, la stimulation œsophagienne est réalisée en ambulatoire, sauf

si une F.A déclenchée, persiste et nécessite alors une hospitalisation.

Elle permet (58), tout en évitant la iatrogénie potentielle de la voie endocavitaire, d'explorer

la conduction antérograde par la mesure de l'intervalle RR le plus court en FA, de mesurer la

période réfractaire du faisceau de Kent et de déclencher une tachycardie.

Cette technique ne permet pas (59) d'étudier la conduction rétrograde.

Elle est limitée par la valeur du seuil de stimulation atriale qui peut être supérieure à celle du

seuil de la douleur aux impulsions et par l'intolérance oropharyngée.

Divers éléments sont mesurés:

i) La PREAVA : par un extra-stimulus sur le rythme spontané ou sur un rythme électro

entraîné entre 80 et lOO/min au repos comme à l'effort.

ii) La réponse ventriculaire à des stimulations atriales à des fréquences croissantes: le

point de Kent correspond à la fréquence ou au cycle pour lequel la réponse

ventriculaire ne se fait pas en 1/1.

iii) La tachycardie: mode de déclenchement, sa nature, l'intervalle RR le plus court.

iv) Le délai V-A en tachycardie:
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v) Supérieur à 120 ms, il confirme la participation de la voie accessoire.

vi) Inférieur à 80 ms, il s'associe à une tachycardie nodale.

vii)Entre les deux, une voie accessoire septale ou une tachycardie nodale sont possibles.

Une conduction par la voie accessoire qui se bloque pour des cycles inférieurs à 250 ms au

repos, à 200 ms à l'effort écarte le risque de mort subite.

Cette technique est habituellement réservée aux sujets asymptomatiques pour évaluer les

risques liés à la pré-excitation.

c) Test d'efficacité thérapeutique

Selon Mark J et al (60), la prophylaxie des récurrences de F.A symptomatique est associée à

l'impossibilité lors d'une E.E.P sous couverture thérapeutique, d'induire une F.A, ou tout au

moins de ne permettre, en cours de tachycardie atriale, qu'une cadence ventriculaire inférieure

à 200 dont le plus court intervalle R-R excède 250 ms.

Parallèlement, sous traitement, une augmentation importante de la PRE atriale permet de

supprimer les F.A. Cette méthode de surveillance est abandonnée.

D. TRAITEMENT: LES TROIS A

1. Les Anti-arythmiques

Utilisés en seconde intention, les indications privilégiées des anti-arythmiques dans le

syndrome de Wolff-Parkinson-White, sont:

1) La crise de tachycardie ou le trouble du rythme immédiat.

2) Le nourrisson et à l'enfant de moins de 12 ans.

3) La femme enceinte avec préférence pour les bêtabloquants et/ou les quinidiniques ou

la flécaïne.

4) Le mauvais candidat à l'ablation (faisceau de Kent antéroseptal ou patient porteur de

prothèse valvulaire).

5) En cas de refus, d'échec ou en attente de l'ablation.
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Les inhibiteurs calciques (61) et les digitaliques (62) (bien qu'ils ne soient pas des anti

arythmiques) sont contre-indiqués car ils raccourcissent la période réfractaire du faisceau

accessoire et facilitent la conduction dans cette voie.

Tous les anti-arythmiques de classe 1(54) allongent la période réfractaire de la voie accessoire

et peuvent être associés aux bêtabloquants pour éviter la réversibilité de leur effet sous

influence adrénergique.

Les anti-arythmiques de classe III (63, 64) (Sotalol, Amiodarone) permettent également

d'allonger la période réfractaire du faisceau accessoire.

En cas de tachycardie orthodromique (50, 54), l'usage de la striadyne ou la tlécaïne est licite

en première intention.

En cas de tachycardie antidromique, le blocage du N,A.V par la striadyne est inefficace et

peut provoquer dans certains cas (double voie accessoire avec conduction antérograde par une

des 2 voies et rétrograde par l'autre) une FA à cadence ventriculaire rapide avec un risque

d'arythmogénécité accru.

2. L'Ablation (65)

Nous ne reviendrons pas sur les techniques ablatives appliquées dans le syndrome du Wolff

Parkinson- White puisque ce n'est pas le sujet de notre étude.

L'ablation par radiofréquence reste la méthode de référence de traitement du syndrome de

Wolff Parkinson White, avec un taux de succès de 95 % et un taux de récurrence de 5 %. Le

taux de complications (66) reste stable à environ 2 %, au premier rang desquelles se trouvent

le risque de tamponnade (0,5 %), de bloc auricule-ventriculaire (0,5 %), avec un risque très

faible de décès en per-procédure de °à 0.2%. D'autres complications existent et sont liées à

l'irradiation (derrnite l'adique), l'abord vasculaire (hématome, thrombase veineuse profonde,

perforation artérielle, fistule artério-veineuse, pneumothorax), la manipulation du cathéter

(micro-embols, perforation d'une valve, du sinus coronaire ou de la paroi myocardique,

spasme, thrombose ou perforation coronaire) et enfin au point d'impact de la radiofréquence

(bloc atrio-ventriculaire, perforation myocardique, A.I.T ou A.V.C et spasme ou occlusion

coronaire).
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Le rapport bénéfice-risque est favorable à l'ablation chez les patients symptomatiques

puisqu'elle est recommandée en première intention pour un niveau de preuve B (67).

La cryoablation (68) est une alternative technique sûre du syndrome de Wolff Parkinson

White permettant d'éviter la survenue d'un bloc auricule-ventriculaire en cas de faisceau de

Kent parahisien ou antéroseptal. Elle est associée à une probabilité de succès immédiat proche

de 100 % mais avec un taux de récurrence proche de 20 % dans plusieurs séries.

3. L'Abstention:

Elle est licite chez les patients n'ayant pas de critères de malignité qu'ils soient

asymptomatiques ou peu symptomatiques présentant de rares crises de tachycardies

orthodromiques.

Le tableau (67) résume les recommandations pour le traitement au long cours des arythmies

dépendantes des voies accessoires.
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Arythmie Recommandation Classification Niveau de

preuve

WPW (pré-excitation Ablation 1 B

avec arythmie Flécaïnide, propafénone lIa C

symptomatique) bien Sotalol, amiodarone, bêta- Ila C

tolérée bloquant

Vérapamil, diltiazem, digoxine III C

WPW (avec FA à Ablation 1 B

conduction rapide ou

tachycardie

orthodromique mal

tolérée)

Tachycardie Ablation 1 B

orthodromique mal Flécaïnide, propafénone lIa C

tolérée (absence de Sotalol, amiodarone Ila C

pré-excitation) Bêta-bloquants lIb C

Vérapamil, diltiazem, digoxine III C

Episode unique ou peu Abstention 1 C

fréquent (pas de pré- Manœuvres vagales 1 B

excitation) vérapamil, diltiazem, bêta- 1 B

bloquants

Ablation Ila B

Sotalol, amiodarone lIb B

Flécaïnide, propafénone lIb C

Digoxine III C

Pré excitation Abstention 1 C

Asymptomatique Ablation Ila B
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II. MATERIEL ET METHODES

A. Population de l'étude

La base de données du laboratoire d'électrophysiologie du service de cardiologie au CHU de

Nancy inclut 604 patients ayant un syndrome de préxcitation ventriculaire visible en rythme

sinusal et qui ont été recrutés entre 198~ et 2008.

Elle nous a permis de définir deux groupes:

Le premier groupe (groupe 1) comporte 53 patients (9%). 5 d'entre eux ont présenté un arrêt

cardiaque récupéré et les 48 autres une fibrillation atriale à cadence ventriculaire rapide

(>300/minute) induisant une syncope ou nécessitant une cardioversion en urgence: choc

électrique externe (6 cas) ou anti-arythmiques IV (42 cas).

Le second groupe (groupe II) comporte 551 patients (91%) ayant bénéficié d'une exploration

électrophysiologique diagnostique pour différentes raisons:

- 61 d'entre eux avaient manifesté une syncope inexpliquée et aucun trouble du rythme

n'avait été documenté,

- 285 d'entre eux une tachycardie suspectée ou documentée mais bien tolérée sur le plan

fonctionnel alors qu'elle pouvait être rapide.

- 205 patients d'entre eux étaient asymptomatiques. Le motif d'exploration était

l'évaluation des propriétés du faisceau de Kent pour savoir si ce sujet pouvait

continuer le sport ou son activité professionnelle comportant des efforts ou des

responsabilités ou un stress (travailleur manuel, chauffeur de bus, militaire ....).

B. Méthodes

1. Évaluation des paramètres cliniques:

En plus des paramètres épidémiologiques habituels (âge au moment du diagnostic et sexe),

nous avons cherché à caractériser la crise de tachycardie en précisant les signes fonctionnels,

la survenue d'événements mettant en jeu le pronostic vital, et les facteurs favorisant de

l'évènement grave.
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2. Étude électrophysiologique

Elle a été systématique pour étudier le type et la fréquence des crises de tachycardie

déclenchées, les modes de début et d'arrêt, la fréquence cardiaque maximale en tachycardie à

l'état de base et sous isuprel, la longueur du cycle sous isuprel, le nombre et la localisation du

(des) fàisceau(x) accessoire(s) responsable(s).

Les différentes explorations électrophysiologiques on été réalisées au laboratoire

d'électrophysiologie du CHU de Nancy à l'aide d'un stimulateur programmable (Explorer

2000, E.L.A), relié à un amplificateur d'impulsions E.L.A puis à un stimulateur biphasique

(Micropace, Bard France).

L'abord a été soit endocavitaire par voie veineuse fémorale lors d'une hospitalisation ou

trans-oesophagien en consultation. La stimulation a été faite avec un courant de 2 à 3 mA et

de 2 ms de durée d'impulsion par voie endocavitaire et de 10 à 20 mA et de durée de \0 ms

(stimulateur biphasique) ou 16 ms (amplificateur d'impulsion).

Au moment de l'exploration, les patients n'étaient pas sous traitement influençant la

conduction dans le faisceau accessoire ni dans la voie nodo-hissienne, ceux-ci ayant été

arrêtés depuis au moins 5 1!z vies. Ils ne recevaient pas de sédatifs. Après une information

claire, loyale et appropriée; leur consentement pour l'examen a été systématique depuis \0

ans.

En cas d'exploration transoesophagienne, l'examen a été précédé d'une explication précisant

qu'il pouvait y avoir une sensation désagréable mais de durée limitée. La sonde (Serin ou

Prothia) a été placée par voie buccale. Le site de stimulation a d'abord été recherché après

positionnement pour avoir un électrogramme auriculaire oesophagien correct, de manière à

trouver un niveau où la stimulation était la plus supportable.

En cas d'exploration endocavitaire généralement 3 cathéters 5 F ont été utilisés. L'un d'eux

était placé dans le sinus coronaire, le deuxième au niveau du faisceau de His et le troisième

dans l'apex du ventricule droit.

Le protocole d'évaluation a été similaire pour les 2 voies d'exploration:

Nous avons réalisé une stimulation atriale à fréquences croissantes jusqu'à l'apparition d'un

bloc auriculo- ventriculaire du 2ème degré. La fréquence maximale conduite par le faisceau

accessoire a été déterminée.
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Ceci nous a permis de localiser la voie accessoire (en fonction de la préexcitation majeure),

d'étudier l'induction de la tachycardie et de déterminer les propriétés de conduction dans la

voie accessoire.

La stimulation auriculaire programmée a été effectuée avec un puis deux extra-stimulus sur un

cycle imposé de 600 et 400 ms. L'utilisation d'un seul extrastimulus a permis d'évaluer les

périodes réfractaires, du faisceau de Kent de l'oreillette et parfois du nœud auriculo

ventriculaire. Le couplage de l'extrastimulus était réglé à 350 ms puis diminué de 10 ms en 10

ms jusqu'à la période réfractaire auriculaire.

Lorsque l'exploration était faite par voie endocavitaire, une stimulation ventriculaire a été

effectuée à fréquences croissantes jusquà 200/min pour étudier la conduction rétrograde.

Le protocole a été répété après perfusion de 2 à 5 ug d'isoprotérénol selon des protocoles

maintenant anciens (51), sauf en cas d'induction d'une fibrillation auriculaire à conduction

très rapide dans le faisceau accessoire à l'état de base.

3. Les mesures et les définitions suivantes:

Nous avons déterminé le cycle le plus court conduit par le faisceau de Kent en stimulation

auriculaire fixe à l'état de base et sous isoprotérénol et la période réfractaire effective du

faisceau de Kent à l'état de base et sous isoprotérénol.

Ensuite, nous avons étudié le déclenchement des tachycardies (tachycardie jonctionnelle

paroxystique, fibrillation auriculaire, tachycardie antidromique, autre) ; une tachycardie a été

considérée comme soutenu si elle durait plus de 1 min. Lorsqu'une fibrillation auriculaire a pu

être induite, le cycle le plus court conduisant cette fibrillation a été déterminée.

Une forme maligne de l'affection a été définie en présence de deux critères:

1) Une conduction rapide dans le faisceau de Kent supérieure ou égale à 240/min à l'état

de base (cycle inférieur ou égal à 250 ms) ou plus de 300/min sous isoprotérénol

(cycle inférieur ou égal à 200 ms)

2) Un déclenchement d'une fibrillation atriale de plus de 1 min.

La tachycardie était considérée comme soutenue quand elle durait plus d'une minute.
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4. Thérapeutique Invasive

L'exploration électrophysiologique a été généralement suivie d'une procédure d'ablation par

radiofréquence systématique chez les patients ayant un risque de mort subite et en cas de

symptomato logie invalidante chez les autres patients traités ou non médicalement après

information claire et appropriée sur les bénéfices et les risques.

5. Statistiques

Le logiciel STATYIEW 5.0 (SAS Institute Inc. NC) a permis d'effectuer les analyses

statistiques.

Les résultats sont présentés sous forme de moyenne ± écart type.

Une ANOYA est utilisée pour évaluer les différences inter-groupes avec post-tests pour

confirmer la significativité des résultats.

La régression linéaire a été optée pour évaluer les relations entre paramètres quantitatifs.

Un p<O.OS traduit un résultat significatif non lié au hasard.
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III. RESULTATS

A. Données cliniques de la population de l'étude

La population totale comportait 604 patients, 358 hommes, 246 femmes, âgés de 6 à 85 ans

(moyenne 35±17 ans).

Le groupe 1est plus âgé que le groupe II ; par contre le sexe est similaire.

Le tableau ci-dessous résume les données démographiques des patients et sujets contrôles.

Groupe 1 Groupe II P

Nombre 53 551

Âge (années) 34±16 39±18 <0.02

Sexe Ratio H/F 35/18 323/228 0.8

Symptômes 53 346 <0.02

B. Facteurs de risque cliniques retrouvés dans les formes
malignes

Dans les antécédents des patients, nous avons identifié une cardiopathie ischémique chez 2

patients et valvulaire (insuffisance mitrale par prolapsus valvulaire mitral) chez 2 autres.

Un foramen ovale perméable a été constaté chez un homme de 70 ans

Un stress adrénergique est retrouvé chez 8 patients:

- 4 arythmies graves (dont une fibrillation ventriculaire) sont survenues au cours cas

d'une activité sportive (foot dans 2 cas, jeu de plage un cas, bal du dimanche un cas)

- 2 arythmies graves (dont une fibrillation ventriculaire) en période post-opératoire

(chirurgie abdominale)

- 2 arythmies après un stress (coup de couteau un cas, stress familial un cas)

Une hyperthyroïdie est retrouvée chez 1 patient.

Trois patients ont un facteur iatrogénique identifié: le premier était sous diltiazem, le second

sous vérapamil et le dernier sous salbutarnol.
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Les autres patients n'ont pas de facteur déclenchant manifeste.

Il est intéressant de noter que 3 patients avaient fait l'objet d'une exploration

électrophysiologique quelques années auparavant alors qu'ils étaient asymptomatiques. Ils

avaient tous les 3 une forme potentiellement maligne. L'un de ces cas a déjà été rapporté (85).

C. Caractéristiques électrophysiologiques

1. Le type de tachycardie:

Lors de l'exploration électrophysiologique, une tachycardie orthodromique a été induite chez

30% des patients du groupe 1et 12.5% des patients du groupe II (p<O.O 1).

Toutefois, l'analyse en sous-groupes nous montre qu'elle était moins inductible chez les

patients du groupe [ par rapport à ceux du groupe II qui se plaignaient d'une tachycardie (80%

avec p <0.01).

Une fibrillation atriale ou une tachycardie antidromique a été induite chez tous les patients du

groupe [ et seulement chez 19% des patients du groupe II (p<O.OO 1).

L'analyse en sous-groupe nous montre qu'elle était inductible uniquement chez 16% des

patients se plaignant d'une tachycardie dans le groupe [[ (p<O.OOO 1) et 23 % des sujets

asymptomatiques (p< 0.001).

2. Les périodes réfractaires

Avec ou sans Isuprel, les périodes réfractaires des faisceaux accessoires étaient

significativement plus courtes dans le groupe [ par rapport au groupe II (p<O.OOO 1).

Nous avons constaté que les patients ayant présenté une forme maligne avaient des périodes

réfractaires constamment inférieures à 250 ms à l'état de base et inférieures à 200 ms sous

Isuprel,
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3. La fréquence cardiaque maximale conduite par le
faisceau de Kent en 1/1 :

Avec ou sans Isuprel, la fréquence cardiaque maximale conduite par le faisceau accessoire est

plus importante chez les patients du groupe 1par rapport à ceux du groupe II :

A l'état de base, elle atteint 264±43 b.p.l11 dans le groupe 1 alors qu'elle n'est que de 186±58

b.p.m dans le groupe Il (p<O.OOO 1).

Sous Isuprel, elle atteint 324±26 b.p.m alors qu'elle ne s'élève qu'à 238±66 b.p.m dans le

groupe II (p< 0.01).

4. L'incidence des formes malignes

En définissant une forme maligne à l'exploration électrophysiologique par une conduction 1/1

par la voie accessoire> 220 b.p.m à l'état de base ou > 300 b.p.rn sous Isuprel avec induction

d'une tachycardie antidrornique ou d'une fibrillation atriale, 50 patients du groupe 1 patients

(92.5 %) et 55 patients du groupe II patients (10 %) répondaient à cette définition (p <0.001).

Le tableau ci-dessous résume les résultats électrophysiologiques constatés

Groupe 1 Groupe II P

Nombre 53 551

Tachycardie par 16(30%) 312(57%) <0.001

réentrée

Fibrillation atriale 53 (98 %) 104 (19%) <0.001

FC max à l'état de 264±43 186±58 <0.01

base

FC max sous Isuprel 324±26 238±66 <0.01

WPW à risque 50 (92.5 %) 55 (10%) <0.001

5. Le nombre de faisceaux accessoires

Lors des procédures d'ablation nous avons retrouvé 2 voies accessoires chez 3 patients du

groupe 1alors qu'aucun patient du groupe lIn' a présenté une double voie accessoire.
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Ces 3 patients étaient de sexe masculin et avaient présenté un arrêt cardiaque récupéré.

2 d'entre eux avaient plus de 50 ans alors que le troisième avait II ans.

6. La localisation du faisceau accessoire

Sans différence significative selon l'âge et le sexe en régression linéaire comme en régression

multiple, la position latérale gauche était significativement plus fréquente dans le premier

groupe (70%) que dans le second groupe (37%) (p<O.OOOI) alors que les localisations droites

et postéroseptales étaient significativement moins fréquentes dans le groupe 1(20%) que dans

le groupe II (48%) (p<O.OOOI).

Le tableau ci-dessous résume la distribution des faisceaux accessoires.

Localisation Groupe 1 Groupe II P

Latérale G 36 (70 %) 205 (37%) <0.001

Postéro-septale G 6(11%) 121 (22%) NS

Postéro-septale D 5 (9 %) 145 (26%) <0.01

Postéro-septale II (20 %) 266(48%) <0.001

Antéro-septale 3 (5.5%) 35 (6%) NS

Latérale D 3 (5.5%) 37 (7 %) NS

Mahaim Néant 8 (1 %) <0.001

Total 53 551

7. Traitement et suivi du groupe 1

Un patient est décédé. Les autres sont en vie mais 2 patients ont été perdus de vue.

Les patients recrutés avant 1995 ont été traités initialement médicalement. Ils ont reçu de la

quinidine puis plus tard de la tlécaïne et en l'absence de contre indication un bêta-bloquant.

Seuls 6 patients n'ont pas eu de tentative d'ablation. L'un deux, qui avait présenté ses

premiers accès de F.A rapide en 1974 à l'âge de 32 ans, avait été vu à l'âge de 36 ans en 1979

pour une F.A très rapide et mal tolérée. Il est décédé en 1982 après l'arrêt de tous ses

traitements.
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47 patients ont eu une tentative d'ablation de leur faisceau de Kent; chez 2 d'entre eux

l'ablation n'a été faite respectivement que 9 et 14 ans après l'accident inital pour arrêter les

antiarythmiques.

La cryo-ablation n'a pas été utilisée.

Lors d'un succès d'une procédure de radiofréquence, le bloc de conduction sur la voie

accessoire a été obtenu dans les deux sens antérograde et rétrograde.

Lors de la procédure d'ablation et de la réexploration initiale avant l'ablation, nous avons

constaté une perte des propriétés électrophysiologiques de malignité chez un homme de 39

ans qui avait refusé l'ablation 9 ans auparavant et chez un homme de 59 ans six mois après

l'instauration de la flécaïne,

Il Ya eu 39 succès initiaux d'ablation.

8 patients ont présenté un échec lors des procédures d'ablation par radiofréquence avec un

accident de tamponnade chez une femme de 66 ans:

- La voie trans-septale a été utilisée avec succès chez 2 d'entre eux pour des faisceaux

accessoires en position latérale gauche permettant la disparition de la préexcitation,

L'abord gauche via un foramen ovale perméable (F.G.P) a permis l'ablation avec

succès d'un faisceau postéro-Iatéral gauche.

- Chez 2 patients, l'aspect de WPW est réapparu (faisceau unique latéral gauche) avec

des critères de malignité électrique justifiant la reprise d'une seconde procédure

d'ablation avec succès.

- Les 3 autres patients n'ont pas bénéficié d'une seconde procédure d'ablation. Il s'agit

notamment de la patiente qui avait du être drainée chirurgicalement a refusé une

nouvelle tentative d'ablation et du patient qui avait une prothèse mitrale et avait

présenté son arrêt cardiaque lors de l'introduction de diltiazem.

Une femme de 41 ans n'a pas bénéficié de l'ablation de son faisceau car il ne semblait pas

conduire le jour de la procédure.

Une femme de 74 ans a représenté une fibrillation auriculaire conduite par les voies normales

et bien tolérée.

Un patient qui avait eu une ablation d'un faisceau de Kent droit à l'âge de 33 ans vient d'être

revu à l'âge de 48 ans. Il est asymptomatique mais un aspect de pré-excitation ventriculaire
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est réapparu. L'exploration électrophysiologique transoesophagienne montre qu'il n'y a plus

de signe de malignité avec une mauvaise conduction antérograde et une absence de

déclenchement de tachycardie.
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IV. DISCUSSION

Cette étude montre que les patients qui ont présenté une arythmie grave et mal tolérée sur le

plan hémodynamique en rapport avec un syndrome de Wolff-Parkinson-White malin ont un

faisceau de Kent ayant une période réfractaire antérograde à l'état de base < 250 ms et sous

isuprel < 200 ms.

Sans différence significative selon le sexe et l'âge, la voie accessoire est le plus souvent

retrouvée en position latérale gauche.

La survenue d'arythmies graves mettant en jeu le pronostic vital est parfois facilitée par une

iatrogénie ou un contexte clinique de stress adrénergique mais elle souvent constatée après 35

ans sans différence significative selon le sexe et facteur déclenchant évident.

A. Population de l'étude

La population de notre étude d'où sont issus les sujets qui ont présenté un évènement

rythmique grave, est importante puisqu'elle comporte 604 patients ayant un syndrome de

Wolff-Parkinson-White. Elle est la plus importante après celle de Scheinmann (69) qui a

comporté 654 patients.

Même après la définition des 2 groupes de l'étude, notre population conserve les

caractéristiques démographiques et épidémiologiques habituellement retrouvées (7, 8, 9)

25% des patients ont moins de 20 ans. Ceci traduit le fait que le diagnostic soit souvent fait

dans l'enfance et à l'adolescence devant la survenue de palpitations ou après réalisation d'un

E.C.G systématique dans le but de vérifier l'absence de contre-indication à la pratique du

sport.

Le petit nombre relatif des enfants de moins de 12 ans (36 enfants) peut expliquer l'incidence

faible des cardiopathies congénitales associées (70) chez nos patients, 7 cas étant connus (soit

1 %) ou la faible prévalence des faisceaux accessoires multiples (71)

B. Procédures de J'évaluation électrophysio/ogique

L'application d'une procédure diagnostique standardisée permettant la localisation de la voie

accessoire puis l'exploration de leurs propriétés électrophysiologiques a été systématique.

Dans le cadre de la méthodologie diagnostique, nous avons écarté l'évaluation
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électrophysiologique statique et dynamique non invasive (49, 72) de nos patients vu son faible

intérêt diagnostique.

Les deux voies d'abord oesophagienne et endocavitaire ont été utilisées.

Notre recours à la stimulation oesophagienne surtout chez l'adolescent n'est pas une faiblesse

méthodologique puisque son intérêt diagnostique et pronostique dans le syndrome de Wolff

Parkinson-White est connu depuis longtemps. De plus, nous n'avons pas cherché à évaluer la

pertinence de la stimulation oesophagienne chez le patient asymptomatique qui a été validée

sur une cohorte prospective auparavant (58, 59).

L'isuprel (51), dont l'intérêt diagnostique a été précédemment validé dans l'évaluation des

préexcitations, a été utilisé pour évaluer les effets du système sympathique sur le syndrome de

préexcitation.

L'étude électrophysiologique a confirmé la vulnérabilité atriale chez tous les patients du

groupe 1et 10% du groupe II. Ceci est concordant avec les données de la littérature médicale

(73) qui fixent à 10% le pourcentage des formes faussement asymptomatiques.

C. Déclenchement d'une tachycardie supraventriculaire.

La présence d'un faisceau accessoire induit une perte de parallélisme des fibres myocardiques

et engendre une augmentation de l'anisotropie (74).

Ceci est plus important en cas de localisation postéro-septale droite, zone qui présente une

anisotropie spontanée.

Wellens (48) a montré qu'une PREAVA longue ne met pas à l'abri des crises de tachycardie

orthodrornique mais le patient n'est pas à risque rythmique lors d'une dégradation en FA.

Par ailleurs, des travaux de notre équipe (75, 76, 77, 78) ont montré que chez un témoin, le

déclenchement d'une tachyarythmie par stimulation atriale à fréquences croissantes est

exceptionnel (2,5%) même au cours de la perfusion d'isuprel, que ce soit par voie

endocavitaire ou oesophagienne alors que dans un syndrome de WPW ceci est fréquent

surtout au cours d'une stimulation à fréquences élevées. Le risque de déclenchement d'une FA

non spécifique est moins fréquent lorsque la stimulation est effectuée par voie oesophagienne.
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O. Rôle de l'âge dans les formes malignes

Dans notre série, 9% des patients recrutés pour un syndrome de préexcitation ventriculaire ont

présenté une forme maligne spontanée.

Bien que les caractéristiques épidémiologiques de leur étude soient différentes, Santinelli et

Pappone (79) ont montré que 28% des enfants âgés entre 8 et 12 ans porteurs d'une

préexcitation ventriculaire asymptomatique développeront une symptomatologie au bout de

20 mois et 10% d'entre eux présenteront une forme maligne.

Ils identifient 2 facteurs de risque: la multiplicité des voies accessoires et une période

réfractaire antérograde du faisceau accessoire < 240 ms.

Dans une autre étude (40), ils ont retrouvé en plus de ces 2 facteurs pré-cités, la vulnérabilité

atriale augmentée.

Ceci conforte nos résultats.

Le jeune âge de la population de l'équipe italienne (79), peut à la fois expliquer les différences

constatées dans les propriétés électrophysiologiques des voies accessoires et leur multiplicité

par rapport à notre série.

Rappelons simplement que la multiplicité des voies accessoires (71) n'a été ni constamment

ni significativement retrouvée dans les formes malignes de notre étude. Ceci est peut être lié à

l'âge de survenue des symptômes de malignité dans notre série, différent de celle de Colavita

71).

La survenue d'accidents rythmiques graves, constatée dans notre série après 35 ans, peut être

due aux changements des propriétés électrophysiologiques (80, 81) induits par l'âge en

particulier une augmentation de la vulnérabilité atriale (81,82,83) par remodelage cellulaire,

tissulaire, mécanique et électrique.

Les méta-analyses antérieures confortent nos résultats et conclusions: la mort subite n'était

pas spécifique du jeune âge du patient.

Bien qu'elle survienne le plus souvent chez les jeunes comme le montrent les séries de

Gulamhussein (84) et Munger (88), la série de Soria (9) comporte 2 patients (47 et 60 ans

respectivement) et celle de Mabo (87) identifie 5 patients entre 45 et 74 ans qui ont présenté

une FV.

Cette constatation s'oppose aux recommandations de Pappone (89) qui incite à ne plus

évaluer le risque rythmique par une exploration électrophysiologique chez les patients âgés de

plus de 35 ans et consolide notre opinion quant à la nécessité d'une évaluation
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électrophysiologique systématique de tous les patients présentant une pré-excitation

ventriculaire dans le but d'évaluer le risque rythmique. D'ailleurs, les patients

«asymptomatiques» de Pappone (89) ne l'étaient pas tous puisque certains d'entre eux

présentaient des salves de tachycardie supraventriculaire sur les tracés Holter.

Ceci n'est pas étonnant puisqu'à localisation et symptomatologie identiques, les propriétés

électrophysiologiques des voies accessoires diffèrent avec l'âge vu leur nature musculaire (80,

81):

Alors que la vitesse de conduction des nœuds sinusal et atrio-ventriculaire diminue, les

périodes réfractaires effectives de l'oreillette droite, du ventricule droit et de la voie

accessoire s'allongent.

Le déclenchement d'une tachycardie réciproque orthodromique (80, 83) dépend de la

différence des PRE du NAV et la VA qui reste constante avec l'âge malgré l'allongement des

PRE. Ceci explique l'incidence des tachycardies orthodromiques chez le sujet âgé avec un

allongement de son cycle.

L'entretien de la tachycardie sera assuré par une ESA ou une ESV.

Par contre, les tachycardies réciproques antidromiques ne présentent pas de différence

suivant l'âge.

Rajoutons que l'âge a un effet paradoxal contradictoire (81): en modifiant les PRE de la VA,

le risque de FA augmente alors que la réponse ventriculaire diminue. Ceci peut expliquer la

plus faible probabilité de FV dans les FA préexcitées du sujet âgé.

E. Rôle de la multiplicité des faisceaux accessoires

Le risque de FV et de FA (46, 48, 85) dans les pré-excitations ventriculaires augmente en cas

de faisceaux accessoires multiples (71, 86).

En effet, lors d'une tachycardie réciproque (41, 42, 43), le risque théorique de FA augmente

par la présence de multiples fronts d'impact atriaux.

De plus, en cas de FAou de tachycardie réciproque, le ventricule risque d'être activé en

plusieurs sites par les faisceaux accessoires multiples. Ceci augmente le risque de FV.

Enfin, la probabilité qu'une des voies accessoires ait une période réfractaire courte augmente.

Par ailleurs, l'existence de faisceaux accessoires multiples peut être suspectée chez le sujet

jeune, ou en cas de FA spontanée, un intervalle RR court et une PREAVA courte.
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F. Rôle du facteur précipitant

Une cardiopathie ischémique a été constatée par Schamroth (91) mais aussi par Mabo (87), le

contexte post-opératoire dans la série de Klein (45) le facteur adrénergique dans celles de

Munger (88), Furlanello (90), la digoxine (62) et le vérapamil dans celle de Gulamhussein

(61, 84). Enfin, un cas de thyréotoxicose a été rapporté par Attali (92).

Ces facteurs adrénergiques (sport, stress post-opératoire ... ) facilitent la survenue d'arythmies

ventriculaires en modifiant les propriétés électrophysiologiques des voies accessoires (44, 46,

47) et en augmentant la vulnérabilité atriale.

Par ailleurs et en plus des remodelages ionique, cellulaire, tissulaire et électrique; l'ischémie

myocardique favorise la survenue d'arythmies atriales et ventriculaires en constituant un

substrat pour les circuits de réentrée et en augmentant les hétérogénéités temporo-spatiales de

la repolarisation.

Le vérapamil (61) bloque la conduction sur la voie atrio-ventriculaire normale et favorise

ainsi le passage des influx atriaux par le faisceau de kentjusqu'à une conduction exclusive par

cette voie, d'où l'élargissement et la déformation du complexe QRS.

La digitaline (62) raccourcit la période réfractaire du myocarde atrial et donc celle du faisceau

de Kent. Cet effet, bien qu'inconstant et imprévisible, est d'autant plus dangereux que la

période réfractaire de la voie accessoire est déjà courte. Ceci explique le risque de la

transformation d'une FA ou d'un flutter atrial en fibrillation ventriculaire.

G. Rôle des préexcitations dans la mort subite

Actuellement, l'incidence de la mort subite (9) est de 50000 nouveaux cas par an en

FRANCE.

Dans le syndrome de Wolff-Parkinson-White, elle est autour de 0,4 à 0,6% soit 1 cas pour

mille patients par an.

I! se peut que la participation des préexcitations ventriculaires soit sous-estimée surtout

qu'une autopsie n'est pas systématiquement réalisée en particulier chez le sujet jeune et qu'un

ECG préalable n'est pas toujours disponible.
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Le mécanisme admis de la mort subite dans les préexcitations ventriculaires est la

dégénérescence d'une fibrillation atriale à cadence ventriculaire élevée en fibrillation

ventriculaire.

Mais, existe-t-il une repolarisation précoce (93) induite par la préexcitation ventriculaire

augmentant à la fois les hétérogénéités temporelles et spatiales de la repolarisation

ventriculaire alors que la fibrillation atriale n'est que le stimulus de la triade de Coumel (94).

H. Stratification du risque rythmique

Les différentes études antérieures (73) ont permis d'identifier plusieurs facteurs de risque

cliniques et électrophysiologiques associés à un risque accru de mort subite:

- Critères majeurs:

i) Une période réfractaire < 250 ms.

ii) Un cycle RR pré-excité en FA < 200 ms.

iii) Une hypertonie sympathique.

iv) La localisation postéroseptale.

v) L'induction d'une tachycardie soutenue > minute à l'exploration

électrophysiologique.

- Critères mineurs:

i) Un antécédent de tachycardie symptomatique.

ii) Présence de faisceaux accessoires multiples.

iii) Maladie d'Ebstein.

iv) Formes familiales.

Par ailleurs, des facteurs de bon pronostic ont été notés sans être totalement spécifiques:

i) une pré-excitation intermittente ou disparaissant lors d'un effort ou après l'administration

danti-arythmiques IV témoignant d'une période réfractaire longue de la voie accessoire.

ii) un PR normal à l'ECG de surface corrélé à la présence de fibres de Mahaïrn.

Les études prospectives longitudinales antérieures nous montrent que dans le cadre du suivi

des patients asymptomatiques, l'incidence de la mort subite est extrêmement faible (95):

i) Après un suivi de 22 ans sur une série de 238 patients, Fitzsirnmons (96) a montré qu'un

seul patient a présenté une mort subite.
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ii) Les séries prospectives de Munger (88) et de Goudevenos (95) n'ont pas relaté de mort

subite lors du suivi.

Les recommandations de 2003 (67) ne dressent pas de protocoles de stratification du risque

rythmique dans le syndrome de Wolff-Parkinson-White.

Ceci met en évidence la nécessité d'une stratification du risque rythmique.

Dreifus (97) et Zardini (98) ont confirmé que la mort subite était due à une fibrillation atriale

conduite rapidement aux ventricules et dégénérant en fibrillation ventriculaire.

La série de Todd (99) nous montre que l'absence d'induction d'une arythmie supra

ventriculaire est associée à un allongement de la PREAVA et donc à un faible nsque

rythmique.

Nous avons essayé d'identifier des facteurs de risque objectifs de malignité et de mort subite

dans le syndrome de Wolff-Parkinson White dans l'optique d'améliorer la prise en charge des

patients asymptomatiques et identifier ceux qui sont potentiellement à risque de présenter une

mort subite.

Wellens (73) ainsi que d'autres auteurs (100,101) ont retenu: le sexe masculin, un cycle RR

pendant la fibrillation atriale < 200 ms, une période antérograde courte de la voie accessoire et

le stress adrénergique (37, 43, 46).

Par contre, d'autres critères ont été controversés tel que le jeune âge (100, 102, 103), la

présence de tachycardies, l'induction de tachycardie orthodromique ou de fibrillation atriale

pendant l'exploration électrophysiologique (77), la localisation septale, la multiplicité des

voies accessoires (71, 87) et la présence de digitaliques (62).

Notre étude nous a permis de confirmer les critères retenus:

i) La prédominance masculine était évidente en intra-groupe sans différence significative

en inter-groupe (par rapport aux asymptomatiques).

ii) Le stress adrénergique a été clairement identifié chez 8 de nos patients du groupe 1

soulignant le rôle de la stimulation sympathique dans le déclenchement des arythmies.

iii) La détermination non invasive et en ambulatoire des périodes réfractaires par

stimulation oesophagienne nous a permis de confirmer et de retenir les critères

électrophysiologiques dans la stratification rythmique.

Ceci met en valeur la place de cette technique non invasive dans le schéma diagnostique

exploratoire courant d'un syndrome de Wolff-Parkinson-White.
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Le caractère intermittent des préexcitations n'a pas été exploré dans notre étude:

Il n'y a pas eu d'étude Holter et d'épreuve d'effort systématique ni de tests à l'ajmaline

abandonné depuis plusieurs années. La valeur prédictive positive de ces techniques est en

effet limitée surtout chez le jeune enfant (47, 52, 53, 72, 104) et leurs valeurs diagnostiques

demeurent faibles.

Paradoxalement la mort subite et les complications rythmiques étaient plus fréquentes après

35 ans et la moyenne d'âge du groupe [ était de 39 ans et supérieure à celle du groupe [1.

L'induction d'une tachycardie orthodromique a été plus fréquente dans le groupe [ que chez

les patients asymptomatiques.

Par contre, nous pouvons considérer qu'une fibrillation atriale ou une tachycardie

antidromique sont liées à un risque accru de malignité puisque tous les patients du groupe II

ont été inductibles alors que seulement 23% des patients du groupe II l'ont été (p<O.OOO 1) et

l'analyse en sous-groupe confirme l'induction chez uniquement 16% des patients

symptomatiques dans le groupe II.

La localisation la plus souvent retrouvée est latérale gauche. Ceci diffère des constatations de

Wellens (73), qui notait le plus souvent une localisation postéroseptale.

Il apparaît donc difficile des critères suffisamment fiables associés à un risque d'accident

grave. C'est pourquoi nous recommandons des investigations comportant une épreuve d'effort

et une étude électrophysiologique de façon très large, de la petite enfance à l'âge adulte et

sans lirn ite supérieure.

/. Limites de l'étude

Notre population comporte seulement 5 arrêts récupérés alors que les autres formes graves

correspondaient à une fibrillation auriculaire mal tolérée sur le plan hémodynamique.

Il ne nous est pas possible de savoir pourquoi certains patients du groupe Il avaient parfois

une arythmie spontanée aussi rapide et cependant bien tolérée.

Par ailleurs 61 patients du groupe [ posaient le problème d'une syncope et certains d'entre eux

avaient les carctéristiques électrophysiologiques d'une forme maligne (105). Ils auraient donc

pu être classés dans le groupe I.

L'absence d'études génétiques chez nos patients ne nous a pas permis d'identifier une

éventuelle participation génique au risque rythmique. Actuellement, dans le cadre du schéma

diagnostique, les tests génétiques ne sont pas applicables en pratique clinique courante. Dans

le même ordre, il n'y a pas eu d'études moléculaires pour évaluer l'impact spécifique des

53



mutations sur la malignité. Ceci est lié au fait qu'aucun patient de notre série n'a de

cardiopathie hypertrophique associée (lI, 12, 13).

Nous n'avons pas pu vérifier l'effet de l'anesthésie générale sur les propriétés de conduction

des faisceaux de Kent, celle-ci n'ayant pas été systématiquement utilisée dans le cadre du

protocole analgésique péri-opératoire et son utilisation systématique aurait induit un risque de

deuxième espèce. Citons simplement que certains auteurs ont noté un risque accru de

manifestations malignes en cas de sédation (106,107, 108, 109).

L'ablation est proposée en première intention en cas de malignité documentée. Ceci ne nous a

pas permis d'évaluer l'évolution naturelle de nos patients en particulier des sujets

asymptomatiques.

Dans notre série, des échecs d'ablation ont été constatés dans les localisations gauches; alors

que dans les séries de Timmermans (110), Xie (Ill) et Twidale (112) les échecs ont été notés

en cas de localisation latérale droite sans différence significative suivant le sexe et l'âge.
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V. CONCLUSION

9% des patients de la population nancéienne ayant un syndrome de Wolff.. Parkinson-White

ont présenté une forme maligne spontanée.

Les facteurs de risque constatés dans notre étude diffèrent de ceux précédemment décrits dans

la littérature médicale (âge< 35 ans, le sexe masculin, le sport, la localisation postéro

septale ... ).

Sans différence significative suivant le sexe et l'âge, la localisation latérale gauche était la

plus fréquente.

Les sujets à risque étaient plus âgés et les accidents rythmiques graves étaient le plus souvent

constatés après 35 ans.

Des facteurs facilitant la survenue d'accidents rythmiques (médicaments, stress post

opératoire ... ) ont été identifiés et la prévention primaire demeure toujours possible.

L'ablation reste le traitement de choix dans les préexcitations ventriculaires.

Certains patients doivent alors que d'autres peuvent avoir une ablation par radiofréquence.

Les patients symptomatiques doivent être explorés en vue d'une ablation par radiofréquence.

Quant aux patients asymptomatiques, le contexte clinique est à prendre en compte (âge,

profession, activité physique et sportive) et les examens non invasifs permettent d'identifier

quelques patients à bas risque.

Face aux lacunes diagnostiques et la faible valeur prédictive des autres tests non invasifs, la

stimulation oesophagienne est une technique fiable à inclure dans le schéma rationnel et

décisionnel face à une préexcitation ventriculaire.

L'exploration électrophysiologique à l'état basal et sous isuprel sera d'indication large afin de

porter l'indication de l'ablation. Dans ce contexte, l'ablation est actuellement recommandée en

cas de période réfractaire < 250 ms, de tachycardies réciproques inductibles, de voies

accessoires multiples ou d'une voie accessoire à distance du nœud auriculo-ventriculaire.
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La première manifestation dans le syndrome de Wolff-Parkinson-White syndrome (WPW)
peut être un arrêt cardiaque dû à une FI\. conduite aux ventricules par un faisceau accessoire.
L'exploration électrophysiologique est une méthode fiable pour dépister les patients à risque
mais l'incidence des formes malignes est supérieure à la symptomatologie spontanée. Le but
de l'étude est de déterminer les facteurs cliniques et électrophysiologiques de malignité.
604 patients âgés de 12 à 72 ans et porteurs d'un syndrome de WPW ont bénéficié d'une EEP.
Le groupe 1 comporte 53 patients (9 %) ayant présenté un accident rythmique sévère (arrêt
cardiaque récupéré (n =5) ou FA à cadence ventriculaire rapide via la voie accessoire,
responsable d'une syncope et nécessitant une cardioversion électrique en urgence (n=6) ou
médicamenteuse (n=42). Le second,groupe (n=551~ a bénéficié d'une EEP pour une syncope
inexpliquée (n=61), palpitations (n=285~ ou pour évaluer une, préexcitation silencieuse
(n=205).
La moyenne d'âge du premier groupe (34±16ans) ne diffère-pas significativement par rapport
au second groupe (39±18ans).
Le stress adrénergique a été retrouvé comme facteur facilitant la suvenue des formes
malignes.
Le sexe tnasculin était plus fréquent en intra-groupe sans différence significative en inter
groupe (66% vs 58%) .
La localisation latérale gauche était significativement plus fréquente dans le groupe 1 (70% vs
37%) (p<O.OOO 1) et la localisation postéro-septale était significativement moins fréquente
dans le groupe 1 (PSG 20% vs 48%; PSD 9% vs 26%) (p<0.05).
Une forme maligne à l'EEP (conduction 111 à travers la voie accessoire >220bpm à l'état de
base ou > 300 bpm sous isuprel et l'induction d'une fibrillation atriale) ont été notés chez 50
patients du groupe l (92.5%) et 62 patients du groupe 11(10 %) (p < 0.001).
Une FA à cadence ventriculaire rapide conduite par un faisceau accessoire et responsable
d'une syncope ou d'un arrêt cardiaque peut être la première manifestation d'un syndrome de
Wolff Parkinson White quelque soit l'âge. '
Ces formes malignes se caractérisent en plus des données électfophysiologiques par une
localisation latérale gauche plus fréquente et. iîherareté des localisations postéroseptales.
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