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Quel type d’imagerie 
demander ?
La dysplasie arythmogène du ventricule droit (DAVD) est une maladie génétique, de 
forme familiale (en association ou non a une autre maladie génétique) de transmission 
autosomique dominante. Elle se caractérise histologiquement par un infiltrat graisseux 
ou fibro-graisseux prédominant au niveau du ventricule droit. Elle peut se présenter de 
manière sporadique.
Le pronostic est sévère par la survenue de troubles du rythme pouvant entraîner une 
mort subite et par la dysfonction ventriculaire droite dans les formes évoluées. La DAVD 
est à l’origine de 20 % des morts subites de l’adulte jeune par troubles du rythme ven-
triculaires.
Le diagnostic des formes frustres ou débutantes est difficile, reposant sur un faisceau 
d’arguments cliniques et para-cliniques. L’IRM cardiaque a un rôle croissant dans le dia-
gnostic des DAVD par rapport aux moyens d’imagerie classique (échocardiographie, 
ventriculographie droite, scintigraphie). Les avantages de l’IRM :
• résolution spatiale et en contraste très élevée et reproductible d’un patient à l’autre ;
• possibilité de visualisation de l’ensemble des portions du myocarde et des tissus adja-
cents sans zone d’ombre ;
• possibilité de déterminer la constitution des tissus (graisse, fibrose...) de manière non 
invasive.
Le but de ce travail est de décrire brièvement l’apport et la place de l’IRM dans le dia-
gnostic de DAVD.
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Suspicion de dysplasie 
arythmogène du 
ventricule droit 

 La dysplasie arythmogène du 
ventricule droit est une cardio
myopathie d’origine génétique 

et de type autosomique dominante 
à pénétrance variable (15–50 %) 
touchant principalement le ventri
cule droit (VD). Histologiquement 
la DAVD est caractérisée par un 
remplacement progressif des myo

chez l’adulte jeune, avec une nette 
prédominance masculine (2,7 hom
mes pour une femme). Le diagnostic 
de la DAVD est basé sur un faisceau 
d’arguments qui à été édité par 
des groupes de spécialistes inter
nationaux (1). Le compte rendu 
d’IRM doit faire part de ces doutes 
lorsqu’ils existent. Ces critères dia
gnostiques doivent être appliqués 
à l’IRM pour séparer les critères 
mineurs des critères majeurs, le 
diagnostic final doit être laissé aux 

cytes par un infiltrat graisseux ou 
fibrograisseux prédominant au 
niveau du ventricule droit associé 
à des poussées inflammatoires. 
Cette maladie est grave, elle est à 
l’origine de 20 % des morts subites 
de l’adulte jeune par troubles du 
rythme ventriculaires, de plus elle 
peut entraîner une dysfonction bi
ventriculaire. L’expression clinique 
de cette affection héréditaire est de 
l’ordre de 1 sur 10 000, découverte 
le plus souvent à l’adolescence ou 
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cardiologues qui ont les résultats 
des différents examens à leur dispo
sition. En pratique clinique, la plu
part des imageurs IRM s’accordent 
à dire que le diagnostic des formes 
débutantes est très délicat et que 
l’IRM ne peut pas répondre à toutes 
les questions.
Le but de cet article est de décrire 
brièvement quelle peut être la 
place de l’IRM dans le diagnostic 
de DAVD et quelle est la valeur de 
l’IRM par rapport aux autres exa
mens d’imagerie classique.

> Imagerie par 
résonance magnétique

Techniques
Chaque séquence d’IRM doit être 
adaptée au rythme cardiaque du 
patient et à la durée de l’apnée. 
La synchronisation cardiaque est 
obligatoire pour l’étude IRM. Les 
extrasystoles ventriculaires peu
vent considérablement gêner l’ex
ploration de patient adressé pour 
une suspicion de DAVD. Pour 
faire disparaître les extrasystoles, 
il est possible d’injecter un bêta
bloquant ou si le patient est déjà 
sous bêtabloquant d’injecter de 
l’atropine qui permet d’accélérer 
le rythme et de faire disparaître les 
extrasystoles.

Séquences cinétiques
Les séquences steady state free pre-
cession (SSFP) sont considérées 
comme la référence pour l’évalua
tion du volume, de la fraction d’éjec
tion et de l’anatomie du ventricule 
droit. Le contraste élevé entre le 
myocarde et le sang est important et 
permet une très bonne délimitation 
de la paroi endocardique. La réso
lution temporelle entre 30 et 40 ms 
donne des séquences ciné en haute 
résolution. Pour l’exploration d’une 
DAVD il est recommandé de réaliser 

des coupes jointives couvrant l’en
semble du ventricule droit en petit 
axe, dans le plan des 4 cavités, ainsi 
que plusieurs coupes dans le plan 
de l’infundibulum. Ces séquences 
permettent de mesurer les volumes 
des ventricules droit et gauche ainsi 
que la fraction d’éjection.

Séquences pondérées en T1
Elles sont utilisées pour une carac
térisation tissulaire. Ces séquences 
sont très sensibles aux artéfacts de 
flux et une impulsion black blood 
est habituellement réalisée avant 
l’acquisition pour annuler le signal 
des flux circulant. Ces séquences 
doivent avoir une haute défini
tion pour permettre la visualisa
tion précise des infiltrations grais
seuses épicardiques de la paroi 
libre du ventricule droit. Elles peu
vent également être réalisées avec 
une saturation de la graisse pour 
vérifier la disparition de la zone vi
sualisée.

Séquence de rehaussement 
tardif après injection  
de gadolinium
La séquence en écho de gradient 
avec inversionrécupération en 
2D et plus récemment en 3D est le 
gold standard pour l’évaluation du 
rehaussement du myocarde. Cette 
séquence doit être réalisée 5 à 20 

minutes après l’administration 
d’un produit de contraste extracel
lulaire. En écho de gradient avec 
inversionrécupération, le temps 
d’inversion doit être réglé pour 
annuler le signal du myocarde 
normal avant chaque acquisition 
pour avoir un rapport signal sur 
bruit élevé. L’introduction récente 
d’images en inversionrécupé
ration sensible à la phase (PSIR) 
permet d’évaluer le rehaussement 
tardif sans avoir besoin de régler le 
temps d’inversion. Ces séquences 
PSIR permettent d’éviter les arté
facts relatifs aux mauvais réglages 
du T1.

Résultat de l’IRM  
et valeur des signes 
rencontrés pour  
le diagnostic de DAVD
Les anomalies retrouvées seront 
séparées en trois suivant les sé
quences sur lesquelles elles sont re
cherchées. Plusieurs signes peuvent 
être retrouvés au cour de la DAVD 
cependant aucun n’est pathogno
monique de l’affection (Tab. 1).
La valeur diagnostique de l’IRM 
s’accroît avec la combinaison de 
plusieurs critères, atteignant une 
sensibilité de 93,3 % et une spécifi
cité de 89,5 % lorsque 2 critères ma
jeurs ou un majeur et 2 mineurs ou 
4 mineurs sont observés.

Tableau 1 – Les différents critères diagnostiques de la DAVD qui doivent 
être recherchés en imagerie.

Critères majeurs
 
• Anévrysme (dyskinésie) localisé
• Dilatation du VD > 3 déviations 
standard/normale
• Diminution isolée de la FEVD  
(< 2 déviations standard/normale)
• Infiltrats lipidiques 

Critères mineurs

• Diminution de la FEVG entre 2  
et 3 déviations standard
• Dilatation VD entre 2 et 3 
déviations standard, VG normal
• Hypertrophie des trabéculations
• Hypokinésie segmentaire
• Dilatation segmentaire du VD
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Anomalie de la cinétique et de 
la morphologie du ventricule 
droit (séquences cinétiques)
La fonction ventriculaire droite glo
bale doit être mesurée suivant la 
méthode de Simpson. La mesure 
des volumes et de la fraction d’éjec
tion ventriculaire doit être réalisée 
de manière précise. En IRM la dé
termination de la position de l’an
neau tricuspidien au cour du cycle 
nécessite la réalisation d’une coupe 
long axe 2 cavités (voir recom
mandations de la SCMR sur www.
scmr.org). Les valeurs doivent être 
comparées aux valeurs normales 
indexées à la surface corporelle 
(2). Une augmentation du volume 
télédiastolique ou une baisse de 
la fraction d’éjection entre 2 et 3 
déviations standard est considérée 
comme un signe mineur et une aug
mentation supérieure à 3 déviations 
standard est considérée comme un 
signe majeur de la DAVD. L’avantage 
de ces signes est qu’ils sont objectifs 
et quantifiables. On peut rappro
cher de ces anomalies de volume 
les dilatations segmentaires du VD, 

considérées comme un signe mi
neur. Elles se rencontrent plus fré
quemment au niveau de la paroi 
libre de l’infundibulum, et de la pa
roi inférieure du VD (Fig. 1).
L’analyse de la contractilité seg
mentaire est également très impor
tante, elle s’attache à rechercher les 
zones d’akinésie ou de dyskinésie 
localisées. Ces anomalies doivent 
être recherchées sur les différentes 
parois du ventricule droit et du 
ventricule gauche. Il a été montré 

La valeur diagnostique 
de l’IRM s’accroît 

avec la combinaison 
de plusieurs critères, 

atteignant une 
sensibilité de 93,3 %  

et une spécificité  
de 89,5 % lorsque  
2 critères majeurs  

ou un majeur et  
2 mineurs ou  

4 mineurs sont 
observés.

Figure 1 – Séquences cinétiques en télédiastole (A) et en télésystole (B) dans le plan des 4 cavités chez un patient de 52 ans qui 

souffre d’une dysplasie arythmogène du ventricule droit évoluée. On visualise l’importante dilatation de la cavité ventriculaire 

droite et la dyskinésie de son apex.

que des zones sont plus souvent 
touchées : infundibulum pulmo
naire, paroi libre et inférieure du 
ventricule droit. L’analyse doit tenir 
compte du plan de la coupe et des 
mouvements complexes du cœur. 
On peut en effet créer de fausses 
images de dyskinésie notamment 
sur les coupes deux cavités proches 
de l’anneau tricuspidien. La mise 
en évidence d’une dyskinésie est 
un signe majeur de la maladie, la 
présence d’une hypokinésie est un 
signe mineur.

Recherche de l’infiltration 
graisseuse du VD
Analyse des coupes pondérées en T1 
éventuellement complétées par des 
séquences en saturation de graisse : 
cette analyse doit être fine, à la re
cherche d’un remplacement grais
seux transmural du myocarde du 
ventricule droit qui peut être associé 
à un amincissement pariétal. Cette 
zone de dysplasie graisseuse est en 
hypersignal sur les séquences T1, 
avec un signal qui s’annule sur les 
séquences en saturation de graisse 

A B
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(Fig. 2). Ces zones de dysplasie cor
respondent aux zones akinétiques. 
Ce signe est considéré comme un 
signe majeur mais Tandri et al. (3) 
ont montré que la présence d’une 
infiltration graisseuse était le signe le 
moins reproductible, le moins spé
cifique de l’affection. Il doit être re
cherché avec beaucoup de précau
tion. La graisse intramyocardique se 
retrouve dans 30 % de la population 
générale et également dans d’autres 
affections comme les cicatrices an
ciennes d’infarctus, les lipomes…

Séquence de rehaussement 
tardif témoignant de la 
présence de fibrome
Les foyers de rehaussement tardif 
peuvent être de petite taille, dif
ficiles à observer et à différencier 
du myocarde sain ou d’artéfacts 
éventuels. Un soin particulier doit 
être attaché à rechercher le temps 
d’inversion du VD qui est différent 
de celui du VG. Ces zones de re
haussement ne font pas partie des 
critères diagnostiques mais doivent 
être recherchées (Fig. 3).

> Apport des autres 
méthodes d’imagerie 
pour le diagnostic de 
DAVD
Très peu d’articles comparent 
les différents moyens d’imagerie 
à l’IRM dans le diagnostic de la 
DAVD. L’IRM, grâce à sa précision, 
représente aujourd’hui un examen 
de première ligne pour le diagnos
tic précoce de DAVD (4). A l’inverse, 
les patients qui présentent une 
DAVD évoluée vont présenter des 
anomalies sur l’ensemble des exa
mens d’imagerie ; ce n’est donc pas 
dans ces cas que le problème du 
choix des techniques se fera.
La place des autres examens d’ima
gerie dépend surtout des habitudes 
de chaque centre et des différents 
opérateurs. Les principaux avan
tages de chaque examen seront 
brièvement rapportés ici.

L’échocardiographie
Elle permet une analyse morpho
logique et (à l’aide du Doppler) 
fonctionnelle du ventricule droit. 
Plusieurs indicateurs permettent 
d’évaluer la fonction ventriculaire 
droite en échographie comme :
• le “fractionnal area change”, rap
port des surfaces télédiastolique et 
télésystolique (STDSTS/STD) en 
incidence quatre cavités, la valeur 
normale étant de 3040 % ;
• l’indice de performance myocar
dique décrit par Tei ;
• la mesure de l’ascension de l’an
neau tricuspide au cours de la systole.
Il est important aussi à l’échographie 
de pouvoir rechercher les autres 
causes d’atteinte du ventricule droit 
comme l’hypertension artérielle 
pulmonaire par la mesure du dP/
dT évaluée à partir du flux d’insuf
fisance tricuspide et des pressions 
pulmonaires. L’échocardiographie 
tridimensionnelle est en voie de dé
veloppement permettant une étude 
plus précise des volumes, de la frac

Figure 2 – Séquence 

écho de spin rapide 

pondérée T1 dans le 

plan des 4 cavités chez 

un patient hospitalisé 

pour malaise. Le bord 

libre du ventricule 

droit est très irrégulier 

avec des invaginations 

de graisse dans 

l’épaisseur du muscle.

Figure 3 – Séquence 

de rehaussement 

tardif dans le plan 

des 4 cavités chez 

un patient de 20 ans 

hospitalisé dans la 

suite de syncope à 

l’emporte pièce. On 

visualise la présence 

de rehaussement 

important sous-

épicardique de la paroi 

libre du ventricule 

droit, témoignant de 

la présence de fibrose.
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Dysplasie, Arythmies, Trouble 
du rythme, Mort subite, IRM
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tion d’éjection avec une bonne cor
rélation à l’imagerie par résonance 
magnétique nucléaire.

Ventriculographie 
isotopique
Après injection d’hématies mar
quées au technétium, on dresse 
la cartographie de la cinétique lo
corégionale du ventricule droit en 
fonction de la phase dans le cycle 
cardiaque et de l’amplitude de 
contraction de chaque pixel, met
tant ainsi en évidence, avec un co
dage couleur, des zones d’akinésie 
ou d’hypokinésie et une éventuelle 
asynergie de contraction.

L’angiographie ventriculaire 
droite
Auparavant considérée comme mé
thode de référence, elle est en fait de 
moins en moins utilisée : outre l’as
pect invasif et irradiant, l’évaluation 
des volumes est imprécise, l’aspect 
classique en “pile d’assiettes” dû à 
l’hypertrophie des trabéculations 
est peu sensible, l’évaluation des 
anomalies cinétiques segmentaires 
pratiquement impossible.

Le scanner multidétecteur
Quelques papiers décrivent l’utilité 
du scanner dans cette indication 
mais en raison notamment de la 
dose d’irradiation délivrée, cet exa
men n’est pas indiqué.

> Conclusion
Le diagnostic de dysplasie aryth
mogène du ventricule droit est un 
diagnostic très délicat qui doit être 
porté sur un faisceau d’arguments. 
L’IRM doit s’attacher à rechercher 
les critères diagnostiques de la task 
force pour séparer si possible trois 
populations :

• les patients qui présentent un 
myocarde normal ;

• les patients qui présentent de 
toute évidence une DAVD ;
• les patients chez qui le diagnostic ne 
peut pas être porté, dans ce cas l’inter
prétation doit s’attacher à retranscrie 
la présence ou l’absence des différents 
critères diagnostiques majeurs ou mi
neurs pour aider le cardiologue qui a 
tout le dossier dans les mains.
Les conséquences thérapeutiques 
sont lourdes avec notamment l’im
plantation d’un défibrillateur auto
matique, l’arrêt de toutes activités 

sportives intenses et la situation 
anxiogène de risque de mort subite.
Les évolutions techniques (aimant 
3 Tesla) permettront probablement 
d’améliorer la valeur diagnostique 
de cette technique en espérant dé
tecter plus précocement les formes 
frustres ou débutantes. n
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Chaque séquence d’IRM doit être adaptée au rythme cardiaque du patient et à la 

durée de l’apnée.
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