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Syndrome de Brugada









Patients avec syndrome de Brugada sans ATCD de MS récupérée

Brugada et al Circ, 2003

Valeur prédictive globale de la SVP
Historique







VPP= 22%, VPN = 97% (pas 100%)



Circulation. 2016;
133:622-30

Annual Incidence Rates
of Cardiac Arrest or

Ventricular Tachyarrhythmia



La valeur de la SVP dépend du protocole de SVP utilisé 
qui est différent suivant

les études 

Le but de ces protocoles est plutôt de prédire la survenue future d’arythmie 
ventriculaire = améliorer la spécificité et donc la VPP



Belhassen et al, Circ EP, 2016

SVP réalisée avec protocole agressif



LA VPN n’est pas de 100%



Sieira et al, Circ, 2015

Taux 
d’évènements 
chez les 
asymptomatiques 
avec SVP positive
> 1%/an



Fauchier et al, Int J Card, 2013



ABLATION DE BRUGADA



NEGATIVATION DE LA SVP CHEZ TOUS LES PATIENTS



Eur Heart J. 2017;
Doi:10.1093:eurheartj/ehx119
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14 year old girl with multiple drug resistant VF
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M 52y  Familial nocturnal SD            ECG  minutes after admission                5d later
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Spontaneous variability of ST changes
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QT Long



Mesure de l’intervalle QT: Formule de Bazett







Syndrome du QT long
• Pathologie d’origine génétique (1 / 2 500 naissances)
• Transmission autosomique dominante (95%), 

pénétrance 70 % (7 à 90%)
• Diagnostic ECG :  QTc prolongé

≥ 450 ms chez lʼhomme
≥ 460 ms chez la femme

• Arythmies caractéristiques :  torsades de pointes, TV
• Facteurs favorisants : stimulation adrénergique  

(effort, émotions), médicaments, QT allongé
• Symptôme initial: syncope mais mort subite possible 

chez lʼenfant ou le jeune adulte



Problèmatiques	du	syndrome	du	QT	long

• Diagnostic facile si QTc > 500 ms chez un patient 
ayant été récupéré d’un arrêt cardiaque à la piscine

• Mais incertitude diagnostique fréquente, si 
repolarisation « limite » (440 < QTc < 500).

• Evaluation pronostique souvent délicate.
• Thérapeutique : béta-bloquant doit être la règle. 

Suivi, observance, règles de vie et autres 
traitements. 



Not	all	beta-blockers	are	equal	in	the
management	of	LQTS	types	1	and	2

P Chockalingam et al. J Am Coll Cardiol 2012;60:2092–9.

Event-free survival of symptomatic
patients initiated on different beta-
blockers.

Occurrence of breakthrough cardiac 
events (syncope, ACA, ICD shock, or 
SCA while receiving beta-blockers) in 
symptomatic patients before therapy.

382 LQT1/LQT2 
patients







Diagnostic	du	syndrome	du	QT	Long

• ECG 12 dérivations : examen clé mais difficultés de 
mesure du QTc sources d’erreurs, mauvaise interprétation 
et mauvaise prise en charge. Un QTc normal est en 
principe le témoin d’un risque très faible d’évènement 
cardiovasculaire.

• Holter ECG : valeur et morphologie du QT.

• Histoire familiale : syncope, mort subite, noyade.

• Test génétique : mutation pathogène sur l’un des gènes 
du LQTS. Intérêts diagnostique, pronostique et 
thérapeutique. L’absence de mutation ne remet pas en 
cause le diagnostic chez un sujet cliniquement atteint +++



JN Johnson & MJ Ackerman Br J Sports Med 2009;43:657–62.





Syndrome	du	QT	long	:	gènes	et	protéines	identifiés

Allongement du PA = allongement du QT
- diminution du courant  repolarisant
- augmentation du courant dépolarisant



The 3 subtypes of LQTS

1. Autosomal dominant LQTS (Romano–Ward syndrome; prevalence 1 in 2500), 
includes LQT1–6 and LQT9–13 characterized by an isolated prolongation of the 
QT interval.

2. Autosomal dominant LQTS with extracardiac manifestation, comprising :

 – LQT7 (Andersen–Tawil syndrome): prominent U wave, polymorphic or 
bidirectional VT, facial dysmorphisms and hyper-/hypokalaemic 
periodic paralysis 

 – LQT8 (Timothy syndrome) : syndactyly, cardiac malformations, autism 
spectrum disorder and dysmorphisms.

3. Autosomal recessive LQTS (Jervell and Lange–Nielsen syndrome), which 
combines an extremely prolonged QT interval with congenital deafness.

S Priori et al. Eur Heart J. 2015; 36: 2793–867.





MODIFICATION PAR LE SYSTEME NERVEUX AUTONOME++



I Goldenberg and AJ Moss. J Am Coll Cardiol 2008;51:2291–300.

Risk	Stratification	in	the	Long	QT	Syndrome







• Première description Gussak 2000

• Malaises, syncopes, palpitations 

• Fibrillation atriale

• Mort subite

• Cœur sain

• Rare. Prévalence : ?

QTc <  330 ou ≤ 340 ms 

Syndrome du QT court



Syndrome	du	QT	court

Symptomatic SQTS            QT 280 ms

Asymptomatic short QT        QT 310 ms

Normal QT             QT 400 ms

Le diagnostic de SQTS devrait associer QTc < 320 
ms et J-apex T < 150 ms (comparaison de 10 SQTS 
symptomatiques, 12 sujets avec QT court et 20 sujets 
nx).

O Anttonen et al. Heart Rhythm 2009; 6: 267-71.



Type Gène Courant 
ionique

Conséquences 
fonctionnelles

Références

SQTS1 KCNH2 IKr Gain de fonction Brugada R Circ. 2004

SQTS2 KCNQ1 IKs Gain de fonction Bellocq C Circ. 2004

SQTS3 KCNJ2 IK1 Gain de fonction Priori S Circ Res 
2005

Syndrome du QT court
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Yan,	G.-X.	et	al.	Circulation	1996;93:372-379

Effect	of	hypothermia	on	action	
potential	and	ECG	morphology

Conclusions Our results provide the first direct evidence in support of the hypothesis that heterogeneous distribution of a transient outward 
current–mediated spike-and-dome morphology of the action potential across the ventricular wall underlies the manifestation of the 
electrocardiographic J wave. The presence of a prominent action potential notch in epicardium but not endocardium is shown to provide 
a voltage gradient that manifests as a J (Osborn) wave or elevated J-point in the ECG.
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