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Causes de mort subite 



Canalopathies cardiaques   

• Anomalie de fonctionnement d’un type de 
canal ionique cardiaque 

• Survenue de troubles du rythme ventriculaire 
avec coeur « sain » 

• Pronostic vital en jeu = > mort subite 
• Origine génétique => maladie familiale 

transmissible 
 



Maladies électriques 

« Canalopathies » 



Quand penser à une canalopathie chez l’enfant? 

• Syncope 
• Arrêt cardiaque 
• Noyade 
• Symptomatologie neurologique (comitialité) 
• Circonstances : effort - émotion - fièvre 
• Histoire familiale de MS ou de PC 
• Absence d’ATCD cardiaques personnels 
• Cœur normal ou Autopsie négative 



Syndromes en cause 

• Syndrome du QT Long congénital 
• Tachycardies Ventriculaires Catécholergiques 
• Syndrome de Brugada 
• Syndrome du QT court 
• Syndrome de repolarisation précoce 

 



Syndrome du QT Long 

• Maladie génétique (1/2500) : 17 gènes connus 
• Transmission autosomale dominante (95%) 
• Pénétrance 70 % (7 à 90%) 
• ECG : intervalle QTc allongé (> 440 ms) 
• Torsade de pointes, TV 
• Syncope, Arrêt cardiaque/ MS chez enfants et 

adultes jeunes ( 30%) 
• Facteurs favorisants : stimulation adrénergique  

(effort, émotions), médicaments QTÊ 
 



Allongement du potentiel d’action => QT n  





Diagnostic 

1. a: score ≥ 3.5 
1.  c: QTc ≥ 500 ms 

2 . QTc  entre 480 et 499 ms 



PJ Schwartz & L Crotti  
Circulation 2011;124: 2181-4. 

SCORE 
 
≤ 1 point: faible probabilité de 
SQTL. 
 
1.5 à 2.5 points: probabilité 
intermédiaire de SQTL. 
 
>3 points: probabilité élevée. 



QT interval measurement 

Corrected QT interval  (Bazett’s formula) 
 
QTc = (QT1/ √ RR1) + (QT2 / √ RR2) + (QT3 / √ RR3) 
              3 



Aspects ECG du SQTL 

Lupoglazoff et al Arch Mal Cœur 2003; 96:539-47 

 



T Wave morphology 



Obeyesekere M et al. Circ Arrhythm Electroph 2011; 4 : 958-964 

ECG couché/debout 
E Effort : 4ème mn récup 
Test Adrénaline 
Stress mental 
 



ECG allongé : QTc 440ms 

ECG debout : QTc 470ms 



Baseline 

4th mn recovery 

Sensitivity 94%  
Specificity 90%  

RW Sy et al. Circulation 2011; 124: 2187-94 



Baseline ECG : QTc 450 ms Adrenaline challenge : QTc 530 ms 

Syncope in a 12 year old girl 



Rechercher les anomalies de la 
repolarisation 
• Dynamique : 

– Pentes QT/RR jour < nuit (Holter) 
• Merri et al, Circulation 1992 
• Neyroud et al, Eur Heart J, 1998 

 
– QTp/QTe Ê 

• Extramiana et al, Am J Cardiol 2005 
• Viitasalo et al, JACC 2006 

 
 

• Morphologie : 
– ECG de surface 

• Moss et al, Circulation 1995 
• Zangh et al, Circulation 2001 

 
– Moyennage en fct FC (Holter) 

• Lupoglazoff et al, Circulation 2001 



Heart Rhythm 2011;8:1308-39 Positif 50% 



Syndrome du QT Long : QTc > 440 ms 

LQT1 LQT2 LQT3 

Gènes KCNQ1 KCNH2 SCN5A 

Proportion 50% 46% 4% 

Morphologie 
onde T 
F déclenchant Sports, 

drogues QTÊ 
Emotion, 
drogues QTÊ 

Repos,      
drogues QTÊ 





QTL et risque d’évènements cardiaques 

• Pas de symptômes pour 50 % des patients QTL (génétique + 
clinique) 
 

• Syncopes  40% ; Mort subite 4%  (Stimulation adrénergique +++) 
 

• Facteur de risque majeur : durée de QTc 
. 
• 30 %  des patients mutés ont un QTc  compris entre 400 et 460 ms 

 
• 10%  entre 400 et 440ms 

 
 



Probability of LQTS-Related Events by Gender 
Kaplan-Meier estimates of the cumulative probability of (A) a first cardiac event (syncope, aborted cardiac arrest [ACA], or sudden 
cardiac death [SCD]) and (B) a first life-threatening cardiac event (ACA or SCD) from age 1 through 75 years by gender in 3,779 long 
QT syndrome (LQTS) patients from the International LQTS Registry. Reprinted, with permission, from Goldenberg et al. (30). 
 

J Am Coll Cardiol. 2008;51(24):2291-2300.  



Kaplan–Meier estimates of  the probability of  
ACA or SCD by gender and QTc subgroups 

I Goldenberg et al. Circulation. 2008; 117: 2184-91 

QTL : Risque de MS chez l’enfant 



KM estimates of  the probability of  ACA or SCD after 
6 years of  age by gender and a history of  syncope 
before the sixth birthday 

I Goldenberg et al. Circulation. 2008; 117: 2184-91 

QTL : Risque de MS chez l’enfant 



Liu et al, JACC 2011; 57 : 911 - 50 

Suivi 0 à 20 ans 

Population 1648 ( 827 G; 821 F) 

Génotype  positif 738 (QT1 51%;QT2 34%; QT3 13%) 

Syncope 40% 

Age 1ère syncope 
 

9 ± 6 ans 
 



Goldenberg et al, JACC 2011; 57 : 51-9 



Costa et al, Heart Rhythm 2012; 9 : 892-898 

ACA or SD : 137 pts (13%) 
Syncope 35% 

βB : Reduction risk 61% for ACA 
or SD , equal effect M/F 



Syncope 

• 40 % patients : 
- QT1 > QT2 > QT3 

 

• Risk factors: 
- QTc > 500ms 
- Male < 13 yrs 
- Female > 13 yrs 
- TM Mutations 

 

• Bβ effect: 
- ↓ 20 à 80% 



CA or SD 

• 2 - 10 % patients: 
- QT3 > QT2 > QT1 

 

• Risk factors: 
- Prior Syncope 
- QTc > 500ms 
- TM mutations 

 

• Bβ effect: ± 
 



Syncope /Mort subite selon le génotype 
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Exercice 

Emotion 

Sommeil 

Autres * 

62% 

26% 

3% 
9% 13% 

43% 

 29% 

15% 
13% 

19% 

39% 

29% 

PJ Schwartz et al Circulation 2001; 103: 89-95. 
*Autres : anésthesie, fièvre, règles, grossesse 





Golubkhova et al  



Prise en charge 

HRS/EHRA/APHRS Expert Consensus Statement on the Diagnosis and Management of Patients 
with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes 2013- 



Le mode de vie 



www.crediblemeds.org 



Athlètes et sports de compétition 

• Evaluation par un expert  canalopathies (CDR/CDC) (I; C) 

• Athlète QTL symptomatique ou QTc > 470ms H, QTc > 480 ms F : 
– Participation possible  avec un traitement approprié (BB-; DAI) et > 3 mois SF=0 

(IIb;C) 

– Précautions +++ (liste, déshydratation, hyperthermie) 

– PEC en cas d’évènement : DAS, équipe prévenue 

– Natation interdite pour LQT1  

• Athlète QTL asymptomatique QTc normal/GA 
– Participation possible  avec un traitement approprié (BB-) (IIa; C) 

– Précautions +++ (liste, déshydratation, hyperthermie) 

– PEC en cas d’évènement : DAS, équipe prévenue 

 

  
Ackerman JA et al,  Task Force 10 : The cardiac channelopathies : JACC 2015 / 66(21). 2424-28 



Aziz P et al; JACC EP 2015; 1-2 : 62-70   

QT Long et activités sportives 



Le traitement médical 



Effet des  E-bloquants dans le QTL 

• Diminution de l’incidence des évènements 
cardiaques 

– 0.97±1.42 à 0.31±0.86  EC/an  chez proband 

– 0.26±0.84 à 0.15 ±0.69 EC/an fratrie atteinte 

• Diminution significative des syncopes 

• Diminution du taux de MS chez les probands 

• LQT1 et LQT2 : bénéfice plus marqué des ß- 

• LQT3 : bénéfice moins net des ß- 

 

 Moss et al. Circulation 2000; 101:616-623 



Non compliance et médicaments torsadogènes dans 
l’échec des BB chez LQT1 

B-B compliant/non-QT 
-prolonging drug users 
(n=176) 

B-B Non compliant/QT 
prolonging drug users 
(n=40) 

GM Vincent et al. Circulation. 2009;119:215-21. 

 216 genotyped 
LQT1 patients 
treated with -blocker 
and followed up for a 
median time of 10 
years 



Ahn et al, PLOS One, oct  2017 



Villain et al. Eur Heart J. 2004;25:1405-11.  

N = 122 
 
Age = 6.4 ± 3.7 ans 
 
KCNQ1 = 52% 
 
KCNH2= 31% 
 
Suivi = 7.5 ± 5.3 yrs 
 



Beta Bloquants et QT Long  

Test Effort base 
FC max ? 

Risque élévé 
Symptomatique ± 

QTc > 500 msec 

Faible risque 
Asymptomatique 
QTc < 500 msec 

Nadolol 
0.5 mg/kg/j x 1 mois 

Augmenter à  1 mg/kg/j (50mg/m2) 
Refaire Test Effort 1 mois plus tard 

Suivi Holter 

Bisoprolol 
2.5 mg /j x 1 mois 

Augmenter à 5 mg /j 
Refaire Test Effort 1 Mois plus tard 

Suivi Holter 

Cible  :  ↘  30 bpm de la FC max 
FC max < 150/mn 

Adaptation posologique selon FC max et  
Effets secondaires 



LQT3 risk factors  

• N= 391 (82 probands) 
• 118 pts  1st cardiac event (30%) 

– 38% Syncope/ACA/SD 
– 20% ACA/SCD 
– 14% SD 

• Treatment :BB 28%; DAI 18%  
• BB- : 83 % risk reduction of cardiac events in females 
• Risk factor : QTc > 500ms, prior syncope 

 
 
 

Wilde A, et Al, ESC 2012 



The rate of cardiac event: 
- 5.1% at 2 years, 
- 10.3% at 10 years and  
- 20.4% at age 20 

 
The rate of severe CE:  
- 4.3% at 2 years, 
- 6.0% at 10 years and 
- 8.0% at 20 years  

Série française : 117 patients - 44 familles - 23 variants  



DAI 



Age à l’implantation 



Critères prédictifs des chocs appropriés 

Variables cliniques OR (95% IC) p 

ATCD AC 1.81 (1.09-3.0) 0,023 

Evènements sous TTT 1.81 (1.08-3.0) 0,025 

Age implantation < 20 ans 2.3 (1.38-3.8) 0,001 

QTc > 500ms 1.41 (1.03-1.92) 0,03 

Période d’observation de 7 ans : 
 

Pas de choc approprié chez les patients n’ayant aucun de ces facteurs  
 
Chocs appropriés chez 70%  des patients ayant au – moins 1 de ces facteurs 



Fille de 15 ans . LQT3. ATCD DE PC => DAI. 
Malaise bref sous nadolol 
TDP enregistrée mémoire du DAI  
  



La sympathectomie 





Traitement 

Rohatgi RK et al, Jacc 2017 



Rohatgi RK et al, Jacc 2017 



             Pronostic 

Rohatgi RK et al, Jacc 2017 



Génétique SQTL et MSIN, Mort In Utero 

KCNQ1 KCNH2 SCN5A CAV3 KCNE1 KCNE2 

MSIN 
19/ 201 

2 (10,5%) 2 (10,5%) 13 (68%) 1 (5%) 0 1 (5%) 

MIU 
12/ 45 

0 2 (17%) 6 (50%) 2 (17%) 1 (8%) 1 (8%) 

Crotti et al, Circulation 2007, Esc 2010 



QTL chez les nouveau-nés :  
Résultats génétiques 

• ADN chez 18/23 cas 
• Génotype positif dans 17/18 cas 
• Mutations dans HERG (n = 8)  
• Mutations dans KCNQ1 (n = 8)  
• 1 cas avec 3 mutations (KCNQ1 + HERG + SCN5A) 
• Toutes les mutations dans HERG chez nourrissons avec 

BAV 2:1  
• Toutes les mutations dans KCNQ1 chez nourrissons avec 

bradycardie sinusale 
 
  

 
Lupoglazoff et al. J Am Coll Cardiol 2004; 43: 826-30 



BAV 2:1 chez un nouveau-né  

-BAV  2:1 sur ECG 
 
- Conduction en  1:1 avec 
ondes T bifides sur le Holter 
 
- Mutation dans HERG 

Lupoglazoff et al. J Am Coll Cardiol 2004; 43: 826-30 
 

 



Neonatal LQTS (HERG)  



Seth, R. et al. J Am Coll Cardiol 2007;49:1092-1098 

SQTL et grossesse : évènements cardiaques 

N = 391 (1980-2003) 
QTc = 500 ± 50 ms 
EC < 15 ans = 28% 
EC > 15 ans = 55% 
Genotype  
 Inconnu 61% 
 LQT1 21% 
 LQT2 15% 
 LQT3 3% 



Seth, R. et al. J Am Coll Cardiol 2007;49:1092-1098 

SQTL et grossesse : BB- 

Béta-Bloquants : 
 
A la conception  27 % (104/391) 
 
A la naissance 30 %  (116/391) 
 
Post-partum 33%  (128/391) 



LQTS and pregnancy 

• Don’t stop BB during pregnancy and post partum 
• Materny level 2 (neonatalogy + adult cardiology LQT2) 
• Monitoring of the fetus : 

– In Utero Growth Retardation 
– Hypoglycemia at birth 

• Baby : 50% risk having LQTS 
– LQT1 (bradycardia) : low risk 
– LQT2 & LQT3 (conduction +TDP) : high risk 

Lupoglazoff et al. J Am Coll Cardiol 2004; 43: 826-30 



Etude familiale 



Family screening : parents, sibling, 1st degree 
relatives 

Tests LQTS 
When ? From birth 
ECG QTc ↑ , morphology, supine/standing 
Holter QTc ↑, morphology, slope 
Stress test QTc ↑ 4mn 
Pharmacologic 
challenge 

 Adrenaline 

EPS No 
Genetic Yes +++ 



Syndrome du QT long 

• Diagnostic :  
– ECG : QTc ↑, morphologie 
– Holter : QTc ↑, morphologie, pente QT/RR 
– (Adrenaline : QTc ↑, ESV) 
– Epreuve d’effort > 8 ans : QTc  ↑ 4ème mn récupération 

 
• Tests génétiques (KCNQ1, KCNH2, SCN5A ) : les apparentés 1er 

degré au moment du bilan familial + enfants  
 

• Traitement : dès le diagnostic clinique 
– Béta-bloquants   
– Liste médicaments 
– Activité sportive restreinte adaptée 

 



Tachycardie ventriculaire catécholergique 

• ECG de base souvent normal (QTc normal) 
• Enfants avec syncopes/mort subite à l’EFFORT 

– A partir de 2 ans, rare après 40 ans 
• Prévalence :1/10 000 
• Génétique : RyR2, CASQ2, Triadin (calcium) 

• Pénétrance 65 à 80% (variable avec l’âge) 





Tachycardie Ventriculaire Polymorphe 

• Syncopes ± arrêt cardiaque  (emotion, exercice, noyade) vers 10 ans 
(exceptionnel < 2 ans) 

• Syncope + convulsions => Attention Dic ≠ épilepsie 
 
• ESV polymorphes à l’effort-bigéminisme-salves polymorphes : 

reproductibles 
– Holter, Epreuve d’effort, Isoprénaline, Adrénaline 

• Arythmie atriale adrénergique 
 
• ECG de repos normal : QTc normal 

 
• Mortalité ++ en l’absence de traitement (30 % à l’âge de 20-30 ans) 

 



Europace. 2013;13:1389-1406 

Diagnosis 

Europace. 2015;17:1601-
1687 



A Leenhardt et al. Circulation 1995; 91: 1512-9. 

TVC 





Leenhardt A. et al. Circ Arrhythm Electrophysiol. 2012; 5:1044-52.  
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Event rates during the follow-up 
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Cardiac event (seen in 27 pts) 

101 67 32 12 6 1 84 49 23 7 3 Cardiac event 

Fatal / near-fatal event (seen in 13 pts) 

101 69 39 14 6 1 88 56 30 8 3 Fatal / near-fatal event 

Time from the diagnosis (years) 

Sudden cardiac death (seen in 5 pts) 

101 72 44 15 6 1 91 59 36 8 3 Sudden cardiac death 
Hayashi M, et al. Circulation 2009; 119: 2426-34 



Expert Consensus Recommendations on CPVT  
Therapeutic Interventions 

Class Beta-blockers Recommendations 

Class I Beta-blockers are recommended in all symptomatic 
patients with a diagnosis of CPVT.  

Class IIa Beta-blockers can be useful in carriers of a pathogenic 
CPVT mutation without clinical manifestations of CPVT 
(concealed mutation-positive patients). 



Tachycardie Ventriculaire Polymorphe 
 

• Disparition des syncopes  
• Holter et test effort :  

– FC max HR < 130 bpm pendant effort   
– Diminution significative ou disparition des ESVs répétitives  
– Persistence d’ESV isolées 

• Peu d’effet sur la FC seuil de déclenchement des ESV  
  

Efficacité du traitement béta bloquant 
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Hayashi M, et al. Circulation 2009; 119: 2426-34 



Heart Rhythm 2016;13:433-
440 



Expert Consensus Recommendations on CPVT  
Therapeutic Interventions 

Class Flecainide Recommendations 

Class IIa Flecainide can be a useful addition to beta- blockers in 
patients with a diagnosis of CPVT who experience 
recurrent syncope or polymorphic/ bidirectional VT 
while on beta-blockers. 







Expert Consensus Recommendations on CPVT  
Therapeutic Interventions 

Class LCSD Recommendations 

Class IIb LCSD may be considered in patients with a diagnosis of 
CPVT who experience recurrent syncope or 
polymorphic/bidirectional VT/ several appropriate ICD 
shocks while on beta-blockers and in patients who are 
intolerant or with contraindication to beta-blockers. 



Circulation 2015;131:2185-93 

Nadolol 35% 

MCE 



Expert Consensus Recommendations on CPVT  
Therapeutic Interventions 

Class ICD Recommendations 

Class I ICD implantation is recommended in patients with a 
diagnosis of CPVT who experience cardiac arrest, 
recurrent syncope or polymorphic/ bidirectional VT 
despite optimal medical management, and/or LCSD. 

Class III ICD as a standalone therapy is not indicated in an 
asymptomatic patient with a diagnosis of CPVT. 



Syncopes + convulsions à l’émotion ou l’effort depuis l’âge de 10 ans 
Traitement anti épileptique : sans effet 
MS en courant, récupérée à l’âge de 16 ans  
DAI sans diagnostic étiologique 
Choc approprié 1 mois après implantation en courant… 



• Systematic review and meta-analysis inherited arrhythmia syndromes 
(ARVC/D, BS, CPVT, HCM, lamin DCM, LQTS, SQTS) 

• 63 studies including  4916 patients mean FU 54±43 months 
• Inappropriate shocks in 20% of patients (4.7% per year) 
   CPVT 36%, p=0.04  
• 22% ICD-related complications (4.4% per year)  
    CPVT 85%  
• 0.5% ICD-related mortality (0.08% per year) 

Heart Rhythm. 2016;13:443-54 

Implantable cardioverter-defibrillator harm in young 
patients with inherited arrhythmia syndromes: A 
systematic review and meta-analysis of inappropriate 
shocks and complications. 

Olde Nordkamp LR,  et al 



Positif  70% 



CPVT Management 

90 

HRS/EHRA/APHRS Expert Consensus Statement on the Diagnosis and Management of 
Patients with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes 2013- Recos ESC 2015 



Tachycardie ventriculaire catécholergique 

9 N = 226 ( 170 cas index) 

9 Symptômes = 78% 

 PC = 112 (64%); ACR = 58 (33%) 

9 Age symptômes = 11 ans 

9 Age ∆ic = 12 ans 

9 Traitement BB - = 97% 

9 Suivi (3,5 ans) = 25 % PC/ACR/MS 

9 Mauvaise compliance/ sous dosage BB- 

9 Orage rythmique 

9 Tous les patients avec Σ↕ sont devenus asymptomatiques (n =15/18) 

 
 

Roston et al. Circ Arrhyth Electrphysiol 2015; 8: 633-642 



Tachycardie ventriculaire catécholergique 
• Diagnostic : 

– Holter + effort : >  2 ans 
– Adrénaline > 2 ans 
– Epreuve d’effort > 8 ans  

 
• Tests génétiques (RyR2, CASQ2, Triadin ) : les apparentés du 1er 

degré au moment du bilan familial + enfants (> 2 ans) 
 

• Traitement : 
– Béta-bloquant (nadolol) : dès le diagnostic 
– ± Flécainide 
– Sympathectomie /DAI 
– Activité sportive restreinte 



CPVT  : conclusions 
• Diagnosis +++  (Epruve effeort, Holter, Isu) 
• Use a“potent” non cardio selective beta blocker – Nadolol 1- 2 

mg/kg BID titrated with treadmill testing 
• Breakthrough events or ectopy on treadmill: add flecainide 0.5-2 

mg/kg BID or long acting 
• Sympathectomy very effective in high risk patients 
• ICDs are dangerous in CPVT, use sparingly, target at VF 
• Future : Ablation ? New drugs ?  



Syndrome de Brugada 

• Tachycardie ventriculaire polymorphe/FV => syncopes ou mort 
subite. 4% du total des MS, 20 % des MS sur cœur sain. 

• Prévalence 20 / 100 000 (Orphanet 2011) Formes familiales 
• Génétique : 10 gènes (SCN5A ++) 
• Pénétrance 30% (variable ++) 
• Retard de conduction intra-ventriculaire droite avec sus-

décalage segment ST V1/V2/V3 (surélévation J ≥ 0.2 mV) 



 



Syndrome de Brugada et mort subite de l’enfant 

Priori S et al, Lancet 2000; 555 : 808- 809 



FV Brugada 

Enfant de 3 ans adressé pour malaise avec PC dans un 
contexte fébrile 



Evènements cardiaques (âge)  



Brugada Syndrome : diagnosis 



Brugada Syndrome 

• ECG pattern of Brugada 
Syndrome 

• Diagnosis 
– Type 1 ECG pattern 
– At least in one right precordial lead 
– Spontaneous or drug-induced 

 

ajmaline 
flecaïnide 

procaïnamide  

Class IA 
IC 

• Clinical data 
– Low prevalence : 0.02 % 
– Venticular arrhythmia and SCD 
– Lack of data 

 

 Brugada Syndrome, Mizusawa & Wilde, Circ EP, 2012 
Diagnosis and Management of Patients with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes, Priori S., HR, 

2013 



Sodium blocker challenge 

Andorin, Heart rhythm, 2016 

• 106 Brugada pts age 11.1 ± 5.7 yrs 
 
• Drug induced 76% : 

– Ajmaline : n=42 ; 14.3 ± 3.7 yrs 
– Flecaïnide : n=27 ; 13.4 ± 4.5 yrs 

 

• 33 challenges were performed < 15 yrs 
 

• 2 non-sustained ventricular tachycardia  
during drug challenge (SCN5A+) 
 
 
 

Conte G, et al. JAMA 2014. 312(19): 2039-41 



5 year old Brugada Syndrome 

12 lead Holter   

ECG  





Presentation at diagnosis 

• Symptoms : n = 21 
– 15 syncopes 
– 4 aSCD and 2 VT 

 
• No symptoms : n = 80 

– 63 familial 
screening 

– 13 incidental ECG 
 
 

 
 

 
Andorin, Heart rhythm, 2016 

USA PACES Survey  PACE 2014 



Follow-up 
 

• Treatment  
– 11 child have been treated with hydroquinidine 
– 22 were implanted with an ICD 

 
• 15 life threatening events among 10 patients 

– 3 deaths 
– 2 ventricular fibrillation and tachycardia 
– 5 ventricular tachycardia only 
– 6 syncope without documented arrhythmia 
– 4 supra ventricular tachycardia 

 

• 8 of 11 free of events on hydroquinidine 
• 9 (41%) of the 22 ICD implanted experienced serious ICD-related complications 
• No event in the 17 SCN5A negative 

 
 

 
 Andorin, Heart rhythm, 2016 

25%  triggered by fever 
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Michowitz Y, et al. SABRUS cohort; Heart Rhythm 2018 



  

global p-value =0.006  

Symptoms AND Spontaneous type 1 
ECG pattern  Î HIGH RISK 

n=106                                 months 0 12 24 60 96 120 
S+/E+ = Sympto. & Spont. Type 1  14 6 6 6 3 2 
S+/E- = Sympto. & Drug induced 7 5 5 4 3 2 
S-/E+ = Asympto. & Spont. Type 1  22 22 13 11 6 3 
S-/E- = Asympto. & Drug induced 63 63 63 63 63 63 

Asymptomatic AND drug-induced 
type 1 ECG pattern  Î LOW RISK 

Others clinical situations  
  Î   Intermediate risk ? 

Risk stratification 

Andorin, Heart Rhythm, 2016 



Drug induced type 1 

Conte et al, JACC 2014 

FU = 83 ± 51 months 

Age = 8 ± 3 yrs 



Brugada group experience 

Gonzales, Am J of Cardiol, 2017 



Gonzales, Am J of Cardiol, 2017 

Score 
• CE = 4 pts 
• sType 1= 3pts 
• SND ± SVT = 2 pts 
• Conduction = 1 pt 



2 year old boy 
Atrial flutter 
Ajmaline + 
SCN5A+ 



Brugada management : ESC 2015 



Expert Consensus Recommendations on Brugada  
ICD Recommendations 





ICD in Brugada children 

• N= 35 
• Age ICD = 13.9 ±6.2 yrs 
• Symptoms at implantation = 92% 

– aSCD = 29% 
– Syncope = 63% 

• FU = 88 months 
– Death (electrical storm) = 9 % 
– Appropriate shocks = 26%; ATP = 3% 
– Inappropriate shocks = 20% 
– Device related complications = 14% 

Gonzales Corcia et al, JACC 2018 



Brugada Syndrome : management 



• Father : Brugada type 1 ECG. Asymptomatic. EPS negative. SCN5A +. No TTT 
• 1st son:  

– SD at one month (fever and urinary infection); 
– Negative autopsy; molecular autopsy  SCN5A + 

•EF, 1 month. Flecainide +. SCN5A +. HQ. FU : 10 yrs CE = 0  



Brugada Syndrome : management 

Haissaguerre M et al. Circulation. 2003 



Positif 20% 



Particularités pédiatriques 

 

• Syncope/Arrêt Cardiaque/Mort Subite fébrile 

• 2 périodes à risque : 0-3 ans et > 15 ans 

• FDR : ECG  type 1 spontané + PC 

• Traitement : Hydroquinidine / DAI  

• Liste de médicaments contre indiqués (brugada.org) 

• Génétique 

• Famille : ECG ; Test Ajamaline ? 
 
 
 



Conclusions 

• Syndrome de Brugada chez l’enfant :  
– cause exceptionnelle  de PC/AC/MS (fièvre +++) 
–  peu d’évènements :  
– Test Ajmaline : à partir de 15 ans ou contexte 

familial MS enfants 
• Test génétique : 

– Oui chez le proband 
– Recherche directe de mutation : > 15 ans 

 
 

 
 



  • Brugada syndrome in children is unfrequent 
 

• Spontaneous type 1 ECG pattern and symptoms at diagnosis are predictive of a 
shorter time to first arrhythmic event. Arrhythmic risk is high in patients with 
both symptoms and spontaneous type 1 and they need to be considered for ICD 
 

• Regular clinical follow-up seems to be sufficient for patients with drug-induced 
type 1 without any symptom. 
 

• Consider hydroquinidine in other situations  (asymptomatic type 1) ? 
 

• Conduction ± SND ± SVT frequent specially in the very young  (atrial ablation  + 
βb) 

 
• High prevalence of SCN5A mutations in index patients (47%) 
 
• Fever remains the most important trigger and needs to be taken care of. 

Conclusions 

 



Syndrome du QT court 

QTc < 330ms sur tous les ECG 
Fibrillation Auriculaire Paroxystique 
Fibrillation Ventriculaire  (inductible)  
Gènes : HERG, KCNQ1,KCNJ2 
 



Syndrome  du QT court 

FA Paroxystique 
VF inductible 
 
Gènes : 
 
-HERG 
-KCNQ1 
-KCNJ2 
-CACNA1C 
-CACNB2 

QTc court dans toutes les dérivations 



Fille de 4 ans, ECG pour bradycardie 

QTc = 320 ms; morphologie anormale T 



Fille de 10 ans, ECG pour le sport 

QTc = 330 ms  



  
• l’hypercalcémie, l’hyperkaliémie 

• la tachycardie, l’ acidose 

•les catécholamines 

• l’acétylcholine 

 

• le syndrome du QT court 

 
Éliminer causes secondaires : acidose, hyper K, hyper Ca, fièvre, tachycardie,  
dysautonomie, catécholamines, acétylcholine, imprégnation ou surtout surdosage en 
digitaliques 
 

 

Causes de QT court 



Mesure QT court 

ondes T amples (V2-V5), fines et symétriques 

segment ST absent 
segment T-P long 



10 SQT avec MS 
(tachycardes) 

   12 QT<320 ms 
asymptomatiques 
   suivis 30 ans 
(mâles, bradycardes) 

20 témoins 

QTc                 317 ± 27ms            314 ± 14ms (biais?) NS             405 ± 28 ms 
T amplitude   1.2 ± 0.5 mV 1.1 ± 0,5 mV    NS        0.6 ± 0,3 mV  

T peak-T end/QT 
          0.30 ± 0.04   0.24 ± 0.05    p=0,001      0.24 ± 0.04 

 
J-T peak        101 ± 18ms  184 ± 27ms    p< 0,001     203 ± 33ms 

 

ns 

ns 

Anttonen O et al., Heart Rhythm 2009;6:267-271 

Durée et morphologie 



pas d’overlap 

150 ms 



SQTS  1  

SQTS 2 

SQTS 3 

Anomalies morphologiques onde T 





Syndrome du QT court 



Syndrome du QT court 



Syndrome de repolarisation précoce 

M Haïssaguerre et al. N Engl J Med 2008;358:2016-23. 



Repolarisation précoce : diagnostic 

13
6 

HRS/EHRA/APHRS Expert Consensus Statement on the Diagnosis and 
Management of Patients with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes 2013 



Syndrome de repolarisation précoce 

M Haïssaguerre et al. N Engl J Med 2008;358:2016-23. 



Tikkanen J et al. Circulation 2011 

   
ST ascendant 
  Æ bon pronostic 
 
ST descendant 
  Æ mauvais pronostic 
 
Mortalité CV :  
 HR: 8.75 (CI 3.48-22.0, p<0.0001) 

 

ST : ascendant/descendant 

Rosso R,Glikson E, Belhassen B,Katz A Halkin A, Steinvil A Viskin S Heart Rhythm 2011   
 



Effets des tests pharmacologiques 

 
– Aucun: ajmaline, flecainide, cibenzoline, verapamil , 

epinephrine, ATP, Ca 
 

– Légère accentuation : bradycardie, bétabloquants, 
Valsalva 
 

– Diminution : effort/isoproterenol et quinidine 
(prévention orage rythmique ++).  

  



Repolarisation précoce 

14
0 

HRS/EHRA/APHRS Expert Consensus Statement on the Diagnosis and Management 
of Patients with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes 2013 



Enquète familiale 



Bilan familial de canalopathies chez les 
apparentés 1er degré : parents, fratrie, enfants 

Examens QTL TVC Brugada 
Quand ? Naissance >  2 ans > 15 ans 
ECG QTc ↑ , morpho, debout QTc normal Type 1 (< 3 ans) 
Holter QTc ↑, morpho, pente ESV poly, salves 12 d, charge type1 
E Effort QTc ↑ 4mn ESV, salves Type 1↓ 
Test 
Pharmaco 

Adrénaline Adrénaline Ajmaline 

SVP Non Non Non ? 
Génétique Oui  +++ Oui +++ Recherche directe 



Procédure du diagnostic pré-symptomatique 

Consultation individuelle 

  
Etape 1 : Information (trio: cardiologue, généticien, psychologue) 

Etape 2: Prélèvement sanguin et biologie moléculaire 

  
Etape 3 : Annonce du résultat par le clinicien 

Etape 4 : Suivi régulier (évaluation de l ’impact psychologique)    

               et traitement + bilan cardiologique régulier si test positif 



Test génétique et conseil génétique 

• Identifications des « porteurs sains » chez les 
apparentés   

»Test présymptomatique : QTL,TVC 

• Evaluation du risque de transmission 
»Test prénatal : NON QTL, TVC ? JLN 

• Intérêt diagnostique 
»Test diagnostique : QTL, TVC 

• Stratification du pronostic chez les patients 
»Test pronostique :QTL 

 



Description de la filière nationale de santé 
CARDIOGEN 

Maladies cardiaques héréditaires 



Les canalopathies 

• Syndromes familiaux avec risque de mort subite  
  

• Consultation spécialisée multidisciplinaire (centre de 

référence/compétence) www.cardiogen.aphp.fr 

– Test génétique 

– Bilan cardiologique spécifique : ECG et Holter, Epreuve d’effort, tests 

pharmocologiques 

 
•  QTL : BB-; sports adaptés; éducation « médicale » ++ 

 
• TVC : place de la Σectomie ? 

 
• Brugada : HQ ? 

 


