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Quel bilan réaliser devant un aspect
de repolarisation précoce a I'ECG?

RESUME: Il est important de bien connaitre la définition de I’aspect de repolarisation précoce asso-
cié a une augmentation du risque de mort subite. L'interrogatoire et 'ECG sont la pierre angulaire de
la prise en charge. Il n’existe pas de test pharmacologique fiable pour identifier les personnes a haut
risque de mort subite, qui représentent moins de 0,1 % des personnes avec cet aspect, et I’explora-
tion électrophysiologique n’a pas montré d’intérét pronostique.
Toutefois, en présence d’un point J surélevé > 0,2 mV dans les dérivations inférieures avec unsegment ST
horizontal ou descendant et/ou d’une histoire familiale de mort subite, il nous semble important
d’aller au-dela du bilan ECG, Holter-ECG, ETT et épreuve d’effort. Dans ce contexte, il est préférable
d’adresser le patient a un centre habitué a gérer ce type de pathologie.
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B Généralités

L’aspect de repolarisation précoce (RP)
a été décrit pour la premiere fois par
Shipley et Hallaran en 1936 [1]. Cet
aspect, caractérisé par un empatement
ou un crochetage de la partie terminale
du QRS, était alors considéré comme un
variant normal de 'ECG. Cette bénignité
a été confortée dansles années 1950-1960
par différentes études le décrivant comme
un segment ST “juvénile”, plus fréquent
parmi les sujets d’origine africaine, de
sexe masculin, jeunes et sportifs, et ayant
tendance a disparaitre aI’effort, mais cela
étaitbasé sur des études de 5a 75 patients.
Récemment, Klatsky et al. [2] concluaient
aune absence de surrisque d’hospitalisa-
tion ou de déceés dans une étude rétrospec-
tive analysant 2081 ECG de volontaires
sains. Des variantes de cet aspect sont par
ailleurs associées aux hypothermies et
aux hypercalcémies qui comportent un
risque d’arythmie ventriculaire.

Depuis 1984, plus d'une dizaine de cas
cliniques ont rapporté un lien entre un

aspect dit de “repolarisation précoce”,
défini par une élévation du point J
=0,1 mV dans les dérivations inféro-
latérales, et la survenue d’une mort
subite. Dés 2007, puis en 2008, plu-
sieurs études ont mis en évidence une
relation entre aspect de repolarisation et
survenue de mort subite [3, 4]. Une étude
épidémiologique finlandaise utilisant la
méme définition de I’aspect de repolari-
sation précoce confirme ces résultats [5].

B Diagnostic

L’aspect de repolarisation précoce
est défini par une élévation du point J
d’au moins 0,1 mV (1 mm avec échelle
habituelle 10 mm/mV) a type d’empaéte-
ment ou de crochetage. Cet aspect n’est
pas rare dans la population générale.
Typiquement, il est retrouvé dans les
dérivations précordiales et est consi-
déré comme bénin. Les études ayant
montré une relation entre élévation
du point J et fibrillation ventriculaire
(FV) utilisaient pour définition un
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Fig. 1: Tracés 12 dérivations de 2 patients avec fibrillations ventriculaires porteurs d'un syndrome de “repo-
larisation précoce”. Le panel A montre une élévation du point J (astérisques) a type d’'empatement > 0,2 mV
dans les dérivations inférieures. Le segment ST descendant est également un marqueur de malignité. Le
panel B montre, chez le 2° patient, une élévation du point J a type de crochetage dans les dérivations infé-
rieures et latérales (fléches).
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Fig. 2: L'ECG de gauche est celui d'un footballeur professionnel de 30 ans avec un aspect de repolarisation
précoce essentiellement latérale (fleches), qui débute dés V3 avec un segment ST rapidement ascendant
comme décrit par Tikkanen [10]. Il s'agit d’'un ECG classique chez les sportifs avec un excellent pronostic. A
droite, il s'agit de 'ECG d'un patient de 27 ans ayant fait une mort subite récupérée. L'aspect de repolarisation
précoce (astérisque) en inférieur a un aspect crocheté et un segment ST horizontal.

point] >0,1 mV dans au moins 2 déri-  De plus, les patients avec atteintes car-
vations inférieures et/ou latérales (II,  diaques sous-jacentes en étaient exclus.
III, aVF, I, aVL, V4-V6), a I’exclusion  Des lors, le terme “élévation du point J
des dérivations V1-V3 [6] (fig. 1 et2).  dans les dérivations inféro-latérales”

parait plus judicieux pour définir cet
aspect qui forme, en association avec la
survenue de fibrillation ventriculaire, le
syndrome de repolarisation précoce.

En 2017, un consensus d’experts a pro-
posé un systeme de score pour le dia-
gnostic de syndrome de repolarisation
précoce [7] (tableau I).

B Pronostic
1. Quels sont les patients arisque ?

Tout d’abord, les études ayant montré
une relation entre aspect de RP et mort
subite n’ont pas inclus (ou trés peu) de
sportifs de haut niveau et de patients
d’origine africaine. On sait que, dans ces
populations, cet aspect, souvent limité
aux dérivations précordiales (fig. 2), est
retrouvé fréquemment de fagon physio-
logique. Ainsi, on ne peut pas extrapoler
lerésultat des études retrouvant un lien
entre mort subite et aspect de RP a ces
populations, d’autant que les études
réalisées dans ces populations sont
négatives.

La difficulté pour identifier les patients
arisque est que cette élévation du point]
>0,1mV dans les dérivations inféro-laté-
ralesn’est pasrare (5 % delapopulation
générale [3, 5]), contrairement aux FV
sur ceeur sain. En extrapolant les résul-
tats de I'étude de Haissaguerre et al. [3],
une FV surviendra chez 1/2 500 (0,04 %)
personnes avec un aspect de RP. Pour
Rosso et al. [4], 1a présence de cet aspect
augmente lerisque de FV de 3,4/100000
4 11/100000, ce qui est relativement
faible. Tikkanen et al. [5] ontretrouvé un
surrisque de mort d’origine cardiaque de
1,30 (IC 95 %:1,05-1,61; p =0,02) dans
la population générale ayant cet aspect
surun suivide 30 + 11 ans. Toutefois, cet
aspect ne suffit pas, alui seul, aidentifier
des patients a trés haut risque de mort
subite et devant donc se voir proposer
I'implantation d’un défibrillateur auto-
matique implantable (DAI). D’autant que
I’expérience des DAI implantés dans
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I. Histoire clinique

A. Arrét cardiaque inexpliqué, FV ou TV polymorphe

B. Suspicion de syncope rythmique

C. Syncope d'origine incertaine

Point seulement pour l'item le plus important

1. ECG 12 dérivations

A. Elévation du point J > 0,2 mV avec aspect d'empatement/crochetage de l'onde J dans au moins 2 dérivations inférieures et/ou 2
latérales avec segment ST horizontal ou descendant

et/ou latérales

B. Variations avec le temps et la fréquence cardiaque de 'élévation du point J > 0,1 mV dans au moins 2 dérivations inférieures 1,5

latérales

C. Elévation du point J > 0,1 mV avec aspect d’empatement/crochetage de 'onde J dans au moins 2 dérivations inférieures et/ou 1

Point seulement pour l'item le plus important

11l. Monitorage ECG

A. Présence d'ESV a couplage court avec phénomene R/T

IV. Histoire familiale

A. Apparenté avec un syndrome de repolarisation précoce avéré

B. Au moins 2 apparentés du 18" degré avec un aspect de RP défini a l'item IIA

C. Un apparenté du 1°" degré avec aspect de RP défini a l'item IIA

D. Mort subite inexpliquée > 45 ans chez un apparenté du 1" ou 2© degré

Point seulement pour l'item le plus important

V. Tests génétiques

A. Mutation génétique probablement responsable du syndrome de RP

SCORE (il faut au moins un item ECG)

> 5: syndrome de repolarisation précoce

3-4,5: possible syndrome de repolarisation précoce

< 3: non diagnostique

Tableau I: Score dit de Shanghai proposé pour le diagnostic de syndrome de repolarisation précoce [7]. ECG: électrocardiogramme; FV: fibrillation ventriculaire; RP:

repolarisation précoce; TV: tachycardie ventriculaire.

une population proche (syndrome de
Brugada) incite a la prudence [8].

2. Stratification du risque

Un point ] > 0,1 mV ne suffit donc pas a
lui seul a différencier les formes bénignes
des formes malignes [9]. Les éléments
qui peuvent affiner la stratification du
risque sont essentiellement d’ordre cli-
nique et électrocardiographique.

o Clinique

>>> Antécédent de mort subite
familiale < 45 ans

Un antécédent familial de mort subite
<45 ans n’a été retrouvé que chez 16 %

des patients avec un syndrome de repo-
larisation précoce (aspect ECG +FV)
et n’était pas plus fréquent que chez les
patients avec FVidiopathique. Toutefois,
la présence de mort subite familiale est
une notion trés importante a rechercher
carelle permettra d’attirer I’attention et de
réaliser des investigations plus poussées.

>>> Antécédent personnel de fibrilla-
tion ventriculaire

Il est évident que ces patients sont a trés
hautrisque et qu’il s’agit d'une indication
declasse 1 de DAL Mais le pointimportant
est que, chez les patients avec FV récupé-
rée, la présence d'un aspect de “repola-
risation précoce” augmente le risque de
récidive par2 a5 ans (43 vs 23 %).

>>> Syncope

On sait que ces patients peuvent
faire des FV spontanément résolu-
tives qui sont a ’origine de syncopes.
L’'interrogatoire du patient et des
témoins est particuliérement important
pour préciser les caractéristiques de la
syncope (prodromes, contexte caté-
cholergique ou vagal, durée, blessure,
perte de matiére, révulsion oculaire,
mouvements anormaux...) et de I’en-
vironnement (mort subite familiale...).
Abe et al. rapportent une prévalence
de 18,5 % d’aspect de repolarisation
précoce chez les patients avec syncope
sans myocardiopathie, ce qui est 10 fois
plus important que dans leur popula-
tion contréle.
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POINTS FORTS

lieu d'aller plus loin.

B La définition de repolarisation précoce associée a un surrisque de
mort subite comporte un aspect d'empatement ou de crochetage
de la partie terminale du QRS avec un point J > 0,1 mV dans au
moins 2 dérivations inférieures et/ou latérales (I, lll, aVF, |, aVL,
V4-Vé), a l'exclusion des dérivations V1-V3.

B Chez une personne asymptomatique sans histoire familiale de
mort subite et avec une élévation du point J < 0,2 mV, il n'y a pas

B En cas de syncope, d'antécédent familial de mort subite ou
d’'élévation du point J = 0,2 mV avec un segment ST horizontal
ou descendant, il faut demander l'avis d’'un cardiologue habitué
a gérer ce type de pathologie (centre de compétence ou de
référence, liste sur www.filiere-cardiogen.fr).

Au final, il s’agit toujours d'une décision
au cas par cas en fonction de I'interro-
gatoire, mais nous avons tres facilement
recours au Holter implantable. Un
registre est actuellement en cours, en
France, pour évaluer la prise en charge
etle devenir de ces patients.

>>> Situations a risque

Iln’y a pas de situations particulieres a évi-
ter car, finalement, les FV ne surviennent
qu’exceptionnellement au cours d’une
activité physique (< 3 %). Le plus souvent,
ces arythmies surviennent sans aucune
situation particuliére (41 %), au repos
(36 %) et parfois pendant le sommeil (20 %).

o ECG
>>> Amplitude de1’élévation du point]

Aumoment des épisodes de FV, I’éléva-
tion du point J est plus importante qu’a
I’état de base (0,4 vs 0,2 mV). De plus,
’élévation du point] est plusimportante
chez les patients avec FV que chez des
patients controles (0,2 + 0,08 vs 0,12 +
0,04 mV; p <0,001). De fagon intéres-
sante, en utilisant la méme définition
de RP mais en augmentant le seuil d’é1é-
vation du point ] de 0,1 4 0,2 mV, alors
la prévalence de ’aspect dans la popu-

lation générale tombe a moins de 1 %
(0,33 % [5]40,7 % [3]),avecunrisque de
mort d’origine rythmique multiplié par
2,92 (IC95 %:1,45-5,89; p=0,01) [5].

Lamplitude del’ondeJal’étatbasal est plus
élevée chez les patients ayant eu un orage
rythmique parrapport a ceux ayant fait un
épisode unique. 3 sujets qui présentaient
uneonde]Jsurélevée de plusde 0,5 mV ont
présenté plus de 50 épisodes de FV.

Une amplitude élevée de 'onde Jal’état
basal doit donc faire I’objet d’une atten-
tion particuliére. Il ne faut pourtant pas
oublier que la RP est un phénomeéne
dynamique (tout comme ’aspect type 1
dans le Brugada).

>>> Aspect de I’élévation du point J

Merchant et al., en 2009, ont montré que
I’aspect de crochetage était plus souvent
présent chez les patients avec FV par rap-
port & ceux avec repolarisation précoce
sans FV. Toutefois, legroupe FV comprenait
seulement 9 patients et ces résultats n’ont
pas été confirmés dans les autres études.

>>> Distribution de’élévation du point ]

Classiquement, I’élévation du pointJ est
plutotlocalisée aux dérivations latérales

(I, aVL, V5, V6). La présence de ’onde J
dans les deux territoires (inférieur
+ latéral) est une situation rare dans la
population générale (2,5 % des sujets
avec RP [5]) alors qu’elle est largement
plus fréquente parmi les patients ayant
survécu aune FVidiopathique (46,9 %).
De plus, cette hétérogénéité de distribu-
tion semble liée a 1’origine des aryth-
mies chez les patients avec FV. En effet,
chez les patients avec un syndrome de
“repolarisation précoce” limitée dans
le territoire inférieur, les FV étaient ini-
tiées par des extrasystoles ventriculaires
(ESV) venant de la paroi inférieure du
ventricule gauche. En revanche, quand
I’'anomalie était globale, les FV prenaient
leur origine dans les 2 ventricules sans
localisation préférentielle.

>>> Fragmentation du QRS

Nous avons regardé la fragmentation
des QRS définie par la présence d’une
déflection supplémentaire ou crochetage
ou plus dans le QRS entre le sommet de
Retlenadirde S dans au moins 2 dériva-
tions du méme territoire chezles patients
avec syndrome de repolarisation pré-
coce. Il semblerait que cette fragmenta-
tion soitun marqueur derécidive lors du
suivi mais cela n’a pas été validé sur de
grandes séries.

>>> Segment ST

Dans le cadre d’un aspect de repolarisa-
tion précoce, un segment ST horizontal
ou descendant a été identifié comme
augmentant le risque de survenue de
mort subite [10] par 3 alors qu'un aspect
ascendant du segment ST ne majorait pas
lerisque (fig. 1A).

o Autres
>>> Holter-ECG, ETT, épreuve d’effort

Ces examens seront généralement
normaux. Le Holter-ECG a pour but
d’identifier d’éventuelles ESV et de
voir s’il y a une dynamicité de 1’aspect.
L’échocardiographie cardiaque per-
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2002
Jeune fille de 14 ans
a recgu plus de 50 chocs
par son DAI

25 mm/s

2007
Pas de récidive
bisulfate de quinidine
600 mg x 2 par jour

Février 2010
4 chocs en 1 mois
Quinidine bisulfate
600 mg x 2
Quinidinémie : 1,1 pg/mL

T L 8 L

25 mm/s

Mars 2010 Mars 2010
Pas de récidive Pas de récidive
800 mg x 2 1000 mgx 2

Taux 2,2 ug/mL Taux 4,2 pg/mL

50 mm/s 50 mm/s

Fig. 3: Variations de 'ECG au cours du temps et du taux de quinidine chez une jeune fille adressée pour fibrillations ventriculaires (FV) fréquentes ne répondant a
aucun médicament (amiodarone, vérapamil, bétabloquant, flécainide, sotalol). Seule la quinidine permettra l'arrét quasi immédiat des FV et préviendra les FV pendant
8 ans, jusqu'a ce que les besoins en quinidine augmentent (taux plasmatiques inférieurs aux taux thérapeutiques [2-5 pg/L]). A noter que la disparition des FV s'est
accompagnée d'une normalisation du point J tandis que la récidive des FV s’est produite alors que le point J était a nouveau surélevé. LECG permet donc de “monitorer”

'efficacité de la quinidine chez ces patients.

met d’éliminer une cardiopathie sous-
jacente. L'épreuve d’effort permet de voir
les modifications de’aspect al’effort par
rapportaurepos.

>>> Stimulation ventriculaire program-
mée

Malgré un taux de récidive de FV
plus important chez les patients avec
syndrome de repolarisation précoce
par rapport a ceux n’ayant qu’'une FV
idiopathique, I'inductibilité n’est pas
différente statistiquement dans ces
2 groupes. De plus, le faible taux d’in-
ductibilité (34 %) [11] chez les patients
avec syndrome de repolarisation pré-
coce ayant déja eu des FV fait que cet
examen n’est pas indiqué pour stratifier

le risque des patients avec aspect de
repolarisation précoce.

>>> Tests pharmacologiques

Aucun test pharmacologique n’ajusqu’a
présent permis de démasquer de fagon
fiable et reproductible cet aspect. Chez
une patiente, I'injection de 1 g de gluco-
nate de calcium a majoré ’aspect de
fagon spectaculaire. Mais ce produit
s’est avéré sans effet chez les 30 patients
suivants qui ont été testés. Les bloqueurs
des canaux sodiques n’ont aucun effet
surl’aspect, voire diminuent I’élévation
du point J pour ’ajmaline. Il a été décrit
de rares cas de majoration de ’aspect
avec apparition d’un aspect convexe
dans les dérivations inférieures aprés

injection de bloqueurs des canaux
sodiques, mais il s’agit alors de “syn-
drome de Brugada inférieur”. Les béta-
bloquants ont tendance a majorer l'effet
par la bradycardie qu’ils entrainent. Au
contraire, I’effort physique mais égale-
ment1’isoprotérénol vont faire diminuer
I’aspect et ce dernier peut méme contro-
ler les arythmies ventriculaires [12]. De
méme, laquinidine va diminuer’aspect
ECG, diminution de ’aspect corrélée
avec I’absence de récidive d’arythmie
ventriculaire (fig. 3).

>>> Génétique
Au sein d’une famille, I’'aspect ECG de

RP a une distribution compatible avec
une transmission autosomique domi-
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Aspect de repolarisation précoce > 0,1 mV

dans au moins 2 dérivations contigués inféro-latérales

Symptomatique

Asymptomatique

v

Chocs appropriés
récidivants —

Cilostazol

Quinidine (classe Ila)

Orage Mort subite récupérée Syncope, convulsion, Aspect ECG de RP a haut risque

rythmique TV soutenue respiration agonique nocturne (élévation point J > 0,2 mV, ST horizontal/descendant,

1 et histoire familiale dynamicité importante du point J) et histoire familiale

de mort subite jeune
Isoprotérénol
(classe lla) 1
+ quinidine | Probable origine rythmique | DAI Suivi rapproché
\ /\ (classe IIb)
DAI DAI Suivi rapproché
(classe ) (classe llb) + Holter implantable

Fig. 4: Algorithme de prise en charge d’un patient avec aspect de repolarisation précoce (RP) proposé lors de la conférence de consensus [7].

nante (Gourraud et al., JACC 2013), tou-
tefois il n’a pas été retrouvé de mutation
clairement impliquée dans ce syndrome.
Seuls des variants intrafamiliaux sur
KCNJ8 ou ABCC9 ont été rapportés chez
des patients avec syndrome de repolari-
sation précoce. Ces genes participent a
l’activation d’Ig_sp, comme ce qui avait
été montré sur des préparations de coeur
canin utilisées comme modeéles de RP.
Toutefois, quand un syndrome de repo-
larisation précoce est diagnostiqusé, il
est important de proposer un dépistage
familial au moins clinique.

B Traitement

Un algorithme de prise en charge a
été proposé lors de la conférence de
Shanghai [7] (fig. 4). Il n’y a pas de
mesure particuliére a mettre en ceuvre
dans le cadre du syndrome de RP (pas
de liste de médicaments a éviter, pas de
contre-indication au sport) si ce n’est
d’éviter les hypokaliémies. Malgré le
DAIimplanté chez les patients avec mort

subite récupérée, ces patients sonta haut
risque de récidive. Il est donc important
de garder en mémoire que les orages
rythmiques peuvent étre controlés par
I'isoprotérénol alors que la prévention
des récidives sur le long cours est basée
sur la quinidine [12]. L’ablation peut
étre une option si une ESV initiatrice est
identifiée. La stratégie sera alors de la
cibler [13]. Ces ESV initiatrices viennent
le plus souvent du Purkinje gauche mais
pas toujours, il est donc crucial d’essayer
d’enregistrer des démarrages d’arythmie
ventriculaire en 12 dérivations (télémé-
trie/Holter 12 dérivations) pour optimi-
ser les chances de succes de I’ablation.

B Conclusion

Devant un aspect de repolarisation avec
une élévation du point J < 0,2 mV chez
une personne asymptomatique, outre un
interrogatoire et un ECG, il convient de
réaliser un Holter-ECG et une échocar-
diographie, voire une épreuve d’effort. Si
cebilan estnormal etqu’iln’y a pasd’an-

técédent familial de mort subite, alors
on peut en rester la. S’il existe une mort
subite familiale ou un aspect évocateur
de repolarisation précoce potentielle-
ment maligne (pointJ = 0,2 mV, segment
ST horizontal ou descendant), il est pré-
férable d’adresser le patient a un centre
habitué a gérer ce type de pathologie
(centre de compétence ou de référence,
liste sur www.filiere-cardiogen.fr).
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