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  Idiopathic	
  VF	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  (1929)	
  

Maladies	
  «	
  électriques	
  »	
  	
  
responsables	
  de	
  MS	
  sur	
  cœur	
  sain	
  

Long QT 
(1957) 

Brugada Syndrome 
(1992) 

Early 
   repolarization 
                   (2008) 

Short	
  QT	
  (2000)	
  Short-­‐coupled	
  TdP	
  
(1994)	
   CPVT (1995) 



éviter	
  ca	
  …	
  



Symptômes	
  avant	
  MS	
  

LQT 	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  70-­‐90%	
  
CPVT 	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  50	
  %	
  
Brugada 	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  30	
  %	
  
Repo	
  précoce 	
   	
   	
   	
   	
  40	
  %	
  
QT	
  court	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  65	
  %	
  

Nécessité	
  diagnosLc	
  avant	
  évenement	
  fatal	
  en	
  cas	
  de	
  symptomes	
  +++	
  



Les	
  occasions	
  du	
  diagnosLque	
  (avant	
  la	
  mort	
  subite)	
  
	
   	
   	
   	
  signes	
  d’appel	
  +++	
  

Syncope	
  
Crise	
  convulsive	
  
PalpitaLons	
  
Fièvre	
  
Douleur	
  thoracique	
  
Surdité	
  (bilatérale	
  complète	
  neuro-­‐sensorielle)	
  
MalformaLons	
  visage,	
  doigts	
  
Paralysies	
  hypokaliémiques	
  
ECG	
  systémaLque:	
  sport,	
  grossesse,	
  médicaLons	
  
MS	
  familiale	
  inexpliquée	
  sujets	
  jeunes	
  	
  
	
  



Les	
  	
  symptomes	
  évocateurs	
  (avant	
  la	
  mort	
  subite)	
  

Syncope	
  d’effort	
  
Noyade	
  inexpliquée	
  
Crise	
  convulsive	
  effort	
  ou	
  stress	
  (contrariété)	
  
Syncope	
  ou	
  convulsions	
  après	
  bruit	
  	
  
Syncope	
  en	
  phase	
  fébrile	
  
Convulsions	
  nocturnes,	
  cris	
  ou	
  respiraLon	
  agonique,	
  perte	
  urines	
  
	
  
Douleur	
  thoracique	
  inexpliquée	
  
	
  



Les	
  	
  symptomes	
  évocateurs	
  (avant	
  la	
  mort	
  subite)	
  

Syncope	
  d’effort	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  LQT	
  1	
  et	
  2,	
  CPVT	
  
Noyade	
  inexpliquée 	
   	
  LQT1,	
  CPVT	
  
Crise	
  convulsive	
  effort	
  ou	
  stress	
  (contrariété)	
  	
  	
  	
  	
  CPVT,	
  LQT2	
  
Syncope	
  ou	
  convulsions	
  après	
  bruit	
  	
  	
  	
  	
  	
  LQT2	
  
Syncope	
  en	
  phase	
  fébrile	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Brugada,	
  LQT3	
  
Convulsions	
  nocturnes,	
  cris	
  ou	
  respiraLon	
  agonique,	
  perte	
  urines	
  

	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  Brugada,	
  repo	
  précoce,	
  LQT3	
  
Douleur	
  thoracique	
  inexpliquée	
  	
  	
  	
  Brugada	
  
	
  



Les	
  	
  anomalies	
  ECG	
  à	
  repérer	
  

Morphologie	
  de	
  la	
  repolarisaLon	
  
Troubles	
  de	
  conducLon	
  
Bradycardie	
  sinusale	
  
Extra	
  systoles	
  
FA	
  
Anomalie	
  repolarisaLon	
  sous	
  drogues	
  
	
  





25%	
  des	
  QT	
  longs	
  génotypés…	
  ont	
  un	
  QTc	
  normal	
  !	
  (LQT1,	
  2	
  ou	
  3)	
  	
  

QT Long           definition ? 

Goldenberg I, JACC 2011;57:51-59 



actuellement 
 

  

definition ? 



actuellement 
 

  

definition ? 



Comment mesurer le QT ? 
1.	
  Mesure	
  

	
  
II,	
  V2	
  ou	
  V5-­‐V6	
  (ou	
  le	
  plus	
  long)	
  50	
  mm/sec	
  

Rythme	
  sinusal	
  stable	
  50	
  -­‐	
  80	
  bpm	
  (sinon	
  moyenné	
  3-­‐5	
  QRS)	
  

2.	
  CorrecYon	
  
Formule	
  Baze\	
  

QTc	
  =	
  QT	
  (ms)	
  /	
  √	
  RR	
  (sec)	
  
	
  
	
  



Le	
  QT	
  long	
  n’est	
  pas	
  un	
  diagnosYc	
  aisé	
  !	
  
	
  
Sur	
  	
  902	
  médecins	
  interrogés	
  ...	
  

Viskin S et al., Heart Rhythm 2005 

diagnostic correct de QT long vrais 
 > 80 % électrophysiologistes 
 < 50 % cardiologues 
 < 40 % non cardiologues 

Diagnostc correct de tout QT (normal ou long) 
 62 % électrophysiologistes 
 < 25 % cardiologues and non cardiologues 



Some help ? 
Ep	
  effort	
  

4	
  min	
  récup:	
  QTc	
  >	
  445	
  ms	
  
Swan	
  H,	
  JACC	
  1999	
  

	
  Sy	
  RW,	
  Circula5on	
  2011	
  
	
  Horner	
  RM,	
  Heart	
  Rhythm	
  2011	
  	
  

	
  

Standing	
  ECG,	
  stress	
  mental	
  
Viskin	
  S,	
  et	
  al.	
  	
  2010	
  

	
  

adrénaline	
  
Ackerman,	
  Mayo	
  Clin	
  Proc	
  2002	
  
Shimizu,	
  Heart	
  Rhythm	
  2004	
  

	
  





Genetical heterogeneity 

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  >	
  90%	
  

From	
  Tester	
  DJ,	
  Ackerman	
  MJ.	
  Methodist	
  Debakey	
  Cardiovasc	
  J.	
  2014	
  



LQT 1  
(Keating et al., Science 1991) 
 

Onde T ample et assymétrique (large base) 

Mutation KCNQ1 (11p15.5)                          α subunit IKs 

50 % cas (Khan et al., Am Heart J 2002, Splawsky, Priori) 

Arythmies:	
  exercice	
  (nage)	
  ou	
  emoYon/stress	
  >	
  95	
  %	
  



LQT 2 
(Curran ME et al., Cell 1995) 

Onde T crochetée ou plate  

Mutation KCNQ2 (HeRG)       (7q35-36)         α subunit IKR 

30/45 % cas (Khan et al., Am Heart J 2002, Splawsky, Priori) 
	
  

Arythmies:	
  exercice	
  15	
  %,	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  stress	
  (bruits)	
  35	
  %	
  	
  	
  	
  	
  repos	
  	
  50	
  %	
  



Onde T ample et 
ST segment long 

LQT 3 
(Wang Q et al., Cell 1995) 

Mutation SCN5A  (3p21-24) α subunit INA 

5/15 % cas (Khan et al., Am Heart J 2002,  
Splawsky, Priori) 
	
  

Arythmies:	
  ¾	
  repos	
  (pause	
  dependant)	
  

Moss	
  AJ	
  et	
  al.,	
  CirculaLon	
  1995	
  



(Plaster NM et al., Cell 2001) 
 

Andersen-Tawill syndrome  (LQT 7) 
paralysie	
  périodique	
  hypoK	
  
MalformaYons	
  
	
  
Arythmies:	
  	
  
ESV,	
  TV	
  bidirecLonelles	
  
Torsades	
  de	
  pointes	
  
MS	
  plus	
  rare	
  
	
  
Surtout	
  si	
  hypoK	
  

Mutation KCNJ2 (17q23)  (IK1) 

« normal » QT et ondes U +++ 

Arythmies:	
  adrénergique	
  



(SchoF	
  JJ	
  et	
  al.,	
  Am	
  J	
  Human	
  Genet	
  1995) 
 
 
(2009	
  :	
  	
  21	
  mutaLons	
  sur	
  Ank2)	
  	
  

Mutations sur l’ankyrine B  
(proteine d’ancrage  
des canaux à la mb) 

      
perte d’expression  
et défaut de localisation de 
 

      
- échangeur Na-Ca 
- pompe Na-K 
- récepteur InsP3 

DysfoncYon	
  sinusale	
  
et	
  arythmies	
  atriales	
  

Schog,	
  Am	
  J	
  H	
  Genet	
  1995	
  

LQT 4 



T	
  wave	
  morphology	
  

assymétrie	
  
amplitude	
  («	
  flatness	
  »)	
  
notching	
  
diff	
  entre	
  1	
  et	
  2eme	
  composants	
  

Diff	
  significaLves	
  entre	
  témoin	
  et	
  LQT	
  avec	
  QT	
  c	
  normaux	
  



Syndrome de Romano - Ward  
 Immense majorité des cas 
 pas de surdité 
 transmission dominante  

 

Syndrome de Jervell - Lange Nielsen 
 < 1% LQT       1/300.000	
  naissances,	
  0,3	
  %	
  des	
  sujets	
  sourds	
  
 récessif  
 surdité: congénitale, bilatérale, de transmission, totale 

homozygote (ou double heterozygote) mutations KCNQ1 ou KCNE1 

  

hétérozygote KCNQ1, KCNH2, SCN5A, KCNE1, KCNE2, KCNJ2 etc 

perte de fonction IKs oreille interne (cellules marginales de la strie vasculaire,  
  rôle dans homéostasie K+ de l’endolymphe) 



	
  
	
  
Guidelines	
  for	
  the	
  interpreta5on	
  of	
  the	
  neonatal	
  electrocardiogram.	
  
Eur	
  Heart	
  J.	
  2002	
  Sep;23(17):1329-­‐44.	
  
	
  	
  

Chez le n né ? 

repeated	
  ECG	
  +	
  bradycardia	
  +	
  family	
  ECG/history	
  +	
  Holter	
  +	
  geneLc	
  
	
  
De	
  novo	
  mutaLon	
  30%	
  



	
  
	
  
Guidelines	
  for	
  the	
  interpreta5on	
  of	
  the	
  neonatal	
  electrocardiogram.	
  
Eur	
  Heart	
  J.	
  2002	
  Sep;23(17):1329-­‐44.	
  
	
  	
  

Chez le n né ? 
LQT1	
  

LQT3	
  



Other arrhythmias 

Sinus	
  node	
  bradycardia	
  /	
  sick	
  sinus	
  syndrome	
  (pauses)	
  
	
  1/3	
  paLents	
  (LQT	
  3	
  and	
  LQT	
  4)	
  

AV	
  block	
  	
  and	
  «	
  pseudo	
  »	
  AV	
  block	
  (neonates)	
  (LQT	
  2	
  and	
  LQT	
  3)	
  	
  

Atrial	
  arrhythmias	
  	
  (Afib,	
  atrial	
  salvos)	
  (LQT	
  4)	
  
	
  	
  



T	
  wave	
  alternans	
  	
  highly	
  predicLve	
  of	
  torsades-­‐de-­‐pointes	
  
(Zareba,	
  JACC	
  1994)	
  

(Shimizu,	
  PACE	
  1996)	
  

ECG 



Le syndrome de Brugada 



1992	
  …	
  

DéfiniYon	
  
pas	
  de	
  cardiopathie	
  structurelle	
  



	
  …	
  repolarisaLon	
  vs	
  depolarisaLon	
  …	
  

pinacidil	
  (K	
  channel	
  opener)	
  
abnormal	
  repolariza5on	
  hypothesis	
  (based	
  on	
  the	
  canine	
  wedge	
  prepara5on)	
  



	
  …	
  repolarisaLon	
  vs	
  depolarisaLon	
  …	
  

abnormal	
  repolariza5on	
  hypothesis	
  (based	
  on	
  the	
  canine	
  wedge	
  prepara5on)	
  



«	
  phase	
  2	
  »	
  reentry	
  

	
  …	
  repolarisaLon	
  vs	
  depolarisaLon	
  …	
  

abnormal	
  repolariza5on	
  hypothesis	
  (based	
  on	
  the	
  canine	
  wedge	
  prepara5on)	
  



	
  …	
  repolarisaLon	
  vs	
  depolarisaLon	
  …	
  

pot	
  tardifs	
  
Troubles	
  conducLfs	
  
délai	
  RVOT	
  
pot	
  fracLonnés	
  
SCN5A	
  
fibrose	
  

structural	
  heart	
  disease	
  ????	
  

The	
  abnormal	
  conduc5on	
  hypothesis	
  (based	
  on	
  whole–heart	
  studies	
  in	
  BrS	
  pa5ents)	
  



Brugada	
  =	
  Type	
  1	
  ST	
  +	
  





Types	
  2	
  et	
  3	
  ???	
  
	
  
	
  
	
  
	
  
	
  
	
  
	
  





Angle	
  60°	
  meilleur	
  discriminant	
  



isoprénaline	
  basal	
  

test	
  medicamenteux	
  ajmaline	
  (flecainide)	
  



ESV	
  
Couplage	
  court	
  ou	
  long	
  



Tachycardies	
  ventriculaires	
  polymorphes	
  ou	
  fibrillaLon	
  ventriculaires	
  
spontanées	
  ou	
  déclenchables	
  



parfois	
  spontanément	
  réducLbles	
  …	
  



106	
  Brugada	
  	
  <	
  19	
  ans	
  

Brugada	
  pédiatrique	
  

-­‐  2/3	
  inapparent	
  
-­‐  majorité	
  asymptomaLques	
  (screening	
  familial)	
  
-­‐  9%	
  arythmies	
  malignes	
  a	
  5	
  ans	
  de	
  suivi	
  	
  

	
   	
  (un	
  quart	
  pendant	
  la	
  fièvre)	
  
-­‐  6%	
  syncopes	
  
-­‐  4%	
  SVT	
  
-­‐  50%	
  SCN5A	
  (facteur	
  de	
  risque	
  rythmique)	
  

ECG	
  type	
  1	
  spontané	
  chez	
  enfant	
  :	
  facteur	
  de	
  risque	
  ++++	
  
Andorin	
  A,	
  et	
  al.	
  Heart	
  Rhythm.	
  2016;13:1274-­‐82	
  



Variabilité	
  de	
  l’aspect	
  de	
  type	
  1	
  

54	
  Brugada	
  (spontané	
  ou	
  non)	
  avec	
  Holter	
  12D	
  et	
  electrodes	
  4,	
  3	
  et	
  2	
  eic	
  

1/3	
  des	
  Brugada	
  induits	
  par	
  medic	
  
ont	
  un	
  ST	
  +	
  type	
  1	
  au	
  cours	
  des	
  24	
  h	
  



Y	
  Misuzawa,	
  et	
  al.	
  Heart	
  Rhythm	
  2016;	
  13:1515-­‐20.	
  

57	
  paLents	
  avec	
  type	
  1	
  pendant	
  hyperthermie	
  

75%	
  tests	
  médicamenteux	
  
	
  posiYfs	
  

7	
  paLents	
  avec	
  type	
  1	
  spontané	
  
après	
  normalisaLon	
  t°	
  

Mortalité	
  1.5%	
  /	
  an	
  
	
  si	
  type	
  1	
  fébrile	
  

et	
  absence	
  type	
  1	
  spontané	
  

Variabilité	
  de	
  l’aspect	
  de	
  type	
  1	
  



Epreuve	
  
effort	
  

•  93	
  Brugada	
  	
  
(22	
  FV,	
  35	
  syncopes,	
  36	
  asymptom)	
  	
  
vs	
  102	
  contrôles	
  
•  épreuve	
  d’effort	
  	
  
(ECG	
  à	
  chaque	
  palier	
  +	
  récupéraLon	
  
	
  1	
  à	
  4	
  min)	
  	
  

•  37%	
  Brugada	
  	
  
élévaYon	
  du	
  ST	
  >0.05	
  mV	
  V1-­‐V3	
  	
  
en	
  récupéraYon	
  vs	
  0%	
  témoins	
  

Makimoto	
  H	
  et	
  al.	
  J	
  Am	
  Coll	
  Cardiol	
  2010;56:1576–84	
  





•  9%	
  avec	
  type	
  1	
  en	
  
dérivaYons	
  frontales	
  

•  22	
  pts	
  en	
  aVR	
  
•  2	
  en	
  inférieur	
  
•  5	
  en	
  aVR	
  et	
  inférieure	
  
•  1	
  en	
  aVR	
  et	
  aVL	
  

Type	
  1	
  dans	
  les	
  dérivaLons	
  frontales	
  

325	
  Brugada	
  



27%	
  mort	
  subite/thérapies	
  appropriées	
  
vs	
  6%	
  (p	
  <	
  .0001)	
  

Type	
  1	
  dans	
  les	
  dérivaLons	
  frontales	
  



Brugada	
  +	
  repolarisaLon	
  précoce	
  

1375	
  paLents	
  
surtout	
  si	
  ER	
  inf	
  +	
  lat	
  



gradient	
  transmural	
  de	
  repolarisaLon:	
  Tpe	
  

•  Analyse	
  rétrospecLve	
  de	
  325	
  pts	
  avec	
  Brugada	
  	
  
•  70%	
  asymptomaLques,	
  22%	
  syncope,	
  8%	
  FV	
  
•  Mesure	
  de	
  l’intervalle	
  entre	
  le	
  pic	
  et	
  la	
  fin	
  de	
  l’onde	
  T	
  (Tpe)	
  V1-­‐V6	
  

P	
  Maury,	
  et	
  al.	
  Heart	
  Rhythm	
  2015;	
  12:2469-­‐76	
  



Tpe	
  V1-­‐V4	
  et	
  max	
  Tpe	
  plus	
  long	
  
si	
  VF/th	
  appropriées	
  ou	
  syncope	
  
vs	
  asymptomaLques	
  

gradient	
  transmural	
  de	
  repolarisaLon:	
  Tpe	
  



Facteur	
  indépendant	
  et	
  puissant	
  de	
  survenue	
  arythmies	
  (VF	
  et	
  th	
  appropriées)	
  

gradient	
  transmural	
  de	
  repolarisaLon:	
  Tpe	
  



risk	
  of	
  VT/VF	
  or	
  death	
  was	
  highest	
  for	
  Brugada	
  syndrome	
  	
  
(OR	
  5.68;	
  95%	
  CI	
  1.57-­‐20.53;	
  P	
  <	
  .01)	
  

gradient	
  transmural	
  de	
  repolarisaLon:	
  Tpe	
  



QRS	
  fragmentés	
  	
  

Morita H, et al. Circulation 2008 
parfois	
  que	
  3/2éme	
  espace	
  intercostal	
  

QRS	
  fragmentés	
  de	
  V1	
  à	
  V3	
  :	
  
>	
  4	
  spikes	
  sur	
  1	
  dérivaYon	
  ou	
  >	
  8	
  en	
  tout	
  

AgenLon	
  aux	
  filtres…	
  

115	
  Brugada	
  
13	
  FV,	
  28	
  syncope,	
  74	
  asymptomaLques	
  

RecommandaYons	
  
0.05-­‐0.5	
  Hz	
  
150	
  Hz	
  	
  
(250	
  Hz	
  enfants)	
  



2.5	
  %	
  QRS	
  fragmentés	
  dans	
  notre	
  série	
  de	
  325	
  pts	
  	
  
VF	
  25%	
  vs	
  3%	
  (p=0.001)	
  
Maury	
  P,	
  et	
  al.	
  Am	
  J	
  Cardiol	
  2013	
  

Risk Stratification in Brugada Syndrome : Results of the PRELUDE (PRogrammed 
ELectrical stimUlation preDictive valuE) Registry 

Figure 5   Survival According QRS-f  Kaplan-Meier survivorship analysis of arrhythmic event-free 
survival according to presence or absence of QRS fragmentation (QRS-f). 

Priori	
  S	
  
Prelude	
  

QRS	
  fragmentés	
  	
  



Meng	
  L,	
  Front	
  Physiol.	
  2017;8:678	
  

QRS	
  fragmentés	
  	
  



QRS	
  fragmentés	
  	
  

464	
  paLents	
  
32%	
  QRS	
  	
  fragmentés	
  
Associé	
  à	
  l’inducLbilité	
  
Pas	
  avec	
  SCN5A	
  
	
  

mulLvarié	
  



	
  
	
  
	
  
40%	
   	
  durée	
  de	
  l’onde	
  P	
  ≥120	
  ms 	
   	
   	
   	
   	
  	
  9	
  %	
  
35%	
   	
  bloc	
  AV	
  du	
  premier	
  degré 	
   	
   	
   	
   	
  10	
  %	
  
28%	
   	
  bloc	
  de	
  branche	
  droit 	
   	
   	
   	
   	
   	
  1-­‐5%	
  
16%	
  	
   	
  bloc	
  fasciculaire 	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  1-­‐5	
  %	
  

survenue	
  	
  
arythmies	
  V	
  maligne	
  

pop	
  normale	
  

troubles	
  conducLfs	
  

Calo	
  L,	
  et	
  al	
  



troubles	
  conducLfs	
  

pas$de$BBD
$$

BBD$



syndrome de Brugada type 3 et 4 
(Antzelevitch	
  C	
  et	
  al.,	
  Circula5on	
  2007)	
  

CACNA	
  1C	
  (sous-­‐unité	
  alpha	
  ICaL	
  Cav	
  1.2)	
  
CACNB	
  2B	
  (sous-­‐unité	
  beta	
  	
  ICaL	
  Cavβ2b-­‐)	
  

(2007	
  :	
  2	
  mutaLons)	
  
8.5	
  %	
  d’un	
  registre	
  de	
  82	
  Brugada	
  dont	
  la	
  moi5é	
  avec	
  QTc	
  <	
  360	
  ms	
  

Perte	
  de	
  foncLon	
  ou	
  défaut	
  d’assemblage	
  membranaire	
  de	
  ICAL	
  



Syndromes	
  cliniques	
  associés	
  
«	
  overlap	
  syndromes	
  »	
  

Associa5ons	
  Brugada	
  et	
  LQT	
  3	
  	
  
pour	
  diverses	
  muta5ons	
  SCN5A	
  

Brugada	
  et	
  troubles	
  conduc5fs	
  progressifs	
  familiaux	
  
pour	
  même	
  muta5on	
  SCN5A	
  

Brugada	
  et	
  dysfonc5on	
  sinusale	
  ou	
  paralysie	
  atriale	
  

(2006	
  :	
  	
  18	
  mutaLons)	
  	
  



SCN5A	
  +	
  Brugada	
  :	
  	
  dimensions	
  VD	
  et	
  VG	
  >	
  Brugada	
  non	
  SCN5A	
  ou	
  témoins	
  
	
   	
   	
   	
  FE	
  plus	
  basses	
  que	
  Brugada	
  non	
  SCN5A	
  ou	
  témoins	
  
	
   	
   	
   	
   	
  Van	
  Hoorn	
  F,	
  et	
  al.	
  PLoS	
  One.	
  2012;7:e42037	
  
	
   	
   	
   	
   	
  Rudic	
  C,	
  et	
  al.	
  Europace.	
  2016;18:1411-­‐9	
  	
  

	
  …	
  pas	
  de	
  cardiopathie	
  structurelle…	
  

CT	
  scan	
  26	
  Brugada:	
  anomalies	
  contracLon	
  locale	
  (hypokinesie	
  ou	
  akinesie)	
  81%
	
   	
   	
   	
  localisées	
  au	
  site	
  ESV	
  ou	
  ST	
  +	
  (RVOT	
  ou	
  paroi	
  inf)	
  	
  
	
   	
   	
   	
  Takagi	
  M,	
  et	
  al.	
  Eur	
  Heart	
  J.	
  2001;22:1032-­‐1041	
  

CT	
  scan	
  13	
  Brugada	
  with	
  AA1	
  drug	
  challenge:	
  aggrav	
  anomalies	
  contracLon	
  locale	
  62%	
  
	
   	
   	
   	
  lié	
  a	
  l’allongement	
  QRS	
  	
  
	
   	
   	
   	
  Takagi	
  M,	
  et	
  al.	
  Heart.	
  2003;89:169-­‐174	
  

IRM	
  20	
  Brugada:	
  dimensions	
  RVOT	
  >	
  témoins 	
  	
  
	
   	
   	
   	
  Papavassiliu	
  T,	
  et	
  al.	
  J	
  Cardiovasc	
  Electrophysiol.	
  2004;15:1133-­‐8.	
  

IRM	
  30	
  Brugada:	
  dimensions	
  inflow	
  tract	
  	
  et	
  tr	
  cinéLques	
  mineurs	
  VD	
  (50%)	
  >	
  témoins	
  	
  
	
   	
   	
   	
  Catalano	
  O,	
  et	
  al.	
  Eur	
  Heart	
  J.	
  2009;30:2241-­‐8	
  



	
  …	
  pas	
  de	
  cardiopathie	
  structurelle…	
  

8%	
  avec	
  rehaussement	
  tardif	
  VG	
  
Nb	
  MS	
  familiales	
  
1	
  avec	
  mutaYon	
  DSP	
  
1	
  avec	
  T	
  negaYves	
  diffuses	
  



18	
  paLents	
  avec	
  invesLgaLons	
  invasives	
  

38%	
  	
  	
  	
  
micro	
  anévrismes	
  VD	
  +/-­‐	
  VG	
  	
  

78%	
  myocardite	
  lymphocytaire	
  VD	
  ou	
  VG	
  	
  
	
   	
  (ST	
  +	
  transitoire	
  2/3	
  cas)	
  

6	
  %	
  DVDA	
  (SCN5A	
  sans	
  mutaLon	
  DVDA)	
  
16	
  %	
  cardiomyopathie	
  (SCN5A	
  tous)	
  

Apoptose	
  plus	
  marquée	
  si	
  SCN5A	
  

28	
  %	
  ADN	
  viral	
  



Autopsie	
  de	
  coeur	
  de	
  Brugada	
  (diagnosLqué	
  10	
  ans	
  plus	
  tot)	
  	
  avec	
  orage	
  VF:	
  	
  
infiltraYon	
  fibreuse	
  et	
  graisseuse	
  RVOT	
  	
  	
  +	
  	
  	
  mutaYon	
  SCN5A	
  

Pas	
  de	
  gradient	
  de	
  repolarisaYon	
  MAP	
  endo/epi	
  	
  
Anomalie	
  resYtuYon	
  de	
  conducYon	
  VD	
  
Tr	
  conducYon	
  basal	
  VD	
  endo	
  et	
  épi	
  
Declenchement	
  VF	
  par	
  reentrée	
  endocardique	
  



Int$Heart$J$2010;51:17123$

24	
  Brugada	
  avec	
  VF	
  
72	
  %	
  avec	
  pot	
  fragmentés	
  tardifs	
  RVOT	
  endo	
  
54	
  %	
  avec	
  anomalies	
  biopsie	
  (septum	
  VD)	
  	
  
(CM	
  hypertrophie	
  et	
  degenerescence,	
  fibrose	
  intersLcielle,	
  infilt	
  graisseuse,	
  	
  
lymphocytes,	
  desorganisaLon	
  fibrilles)	
  	
  



Mapping	
  endo	
  10	
  Brugada	
  

Bipolaire	
  <	
  1	
  mV	
  
	
  
Unipolaire	
  <	
  4	
  mV	
  

Paroi	
  libre	
  RVOT	
  (sinon	
  para	
  tric)	
  
Liés	
  a	
  l’inducLbilité	
  
	
  
Pot	
  fracLonnés	
  100%	
  paLents	
  
	
  
Durée	
  acLvaLon	
  VD	
  >	
  témoins	
  



Etude	
  panoramique	
  épicarde	
  





Delayed	
  RVOT	
  acLvaLon	
  



Gradients	
  ARI	
  brutaux	
  RVOT	
  mais	
  diminuent	
  si	
  frequence	
  rapide.	
  Durée	
  ARI	
  plus	
  longue	
  RVOT	
  



Argument	
  en	
  faveur	
  de	
  la	
  théorie	
  de	
  la	
  dépolarisaLon	
  

AdaptaLon	
  logiciel	
  Carto	
  XP	
  



14	
  Brugada	
  inducLbles,	
  symptomaLques	
  et	
  implantés	
  ICD	
  

Zones	
  bas	
  voltage	
  épi	
  <	
  1.5	
  mV	
  	
  -­‐	
  pot	
  >	
  80	
  ms	
  	
  -­‐	
  	
  >	
  3	
  deflecLons	
  ou	
  	
  post	
  QRS	
  	
  

Map	
  endocardiques	
  sans	
  scar	
  significaLve	
  



ModificaLons	
  du	
  ST	
  dès	
  RF	
  (chaleur	
  ?)	
  qui	
  devient	
  concave	
  
	
  
pas	
  de	
  modificaLon	
  du	
  voltage	
  local	
  



QT	
  court	
  





Pour	
  ce	
  que	
  l’on	
  connaît:	
  	
  
autosomique	
  dominant	
  	
  
le	
  plus	
  souvent	
  HeRG	
  	
  
(gain	
  de	
  foncLon)	
  	
  
mais	
  80%	
  inconnu	
  



SQTS  «  1  »  

SQTS  «  2  »  

SQTS  «  3  »   

QT	
  court	
  



pas	
  de	
  segment	
  ST	
  



pas	
  de	
  segment	
  ST	
  

Maury&P.&Archives&of&Cardiovascular&Disease&(2008)&101,&779—786&
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DiagnosLc	
  

Nouvelles pistes 
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Q
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témoins SQT 

Épreuve effort 
pente de la droite QT/RR > - 1 
chez témoins 
 
SQT: < - 0.9 

β=-0.53 β=-1.24 

témoins 

SQT 

(C. Giustetto, under review JCE) 

Holter	
  

C	
  Giustego,	
  et	
  al.	
  Europace.	
  2015;17:628-­‐34.	
  



DiagnosLc	
  

Nouvelles pistes 

Les périodes 
réfractaires 

(Rollin	
  A,	
  Gandjbakhch	
  E,	
  Maury	
  P,	
  J	
  Am	
  Heart	
  Assoc.	
  2017;6(6))	
  	
  

200	
  ms	
  	
  
valeur	
  cut	
  off	
  
de	
  base	
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* 
* 

* 
* 

* 

* 
* 

* 
p<0.05 
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$#!"
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%#!"
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!"#$
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* 
* 

* 
* 

* 
* * 

* 
p<0.05 

Apex 

RVOT 

* 



TV	
  catécholergiques	
  polymorphes	
  

-­‐  QT	
  normal,	
  onde	
  U	
  
-­‐  Bradycardie	
  sinusale	
  (RYR2)	
  



MS	
  récupérée	
  lors	
  d’un	
  bain	
  en	
  piscine	
  



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



isoprénaline	
  



Roses-­‐Noguer	
  F.	
  et	
  al.	
  Heart	
  Rhythm	
  2014;11:58–66.	
  



Repolarisation précoce 
"maligne" et bénigne »  

§ “Slurring” (delta inversée) ou “notching” fin QRS 

§ J point>0.1mV (1mm) in ≥ 2 leads  

§ Dérivations inferieures and/or laterales 



Expert	
  Consensus	
  



Pour	
  ce	
  que	
  l’on	
  connaît:	
  	
  
-­‐  autosomique	
  dominant	
  	
  
-­‐  pénétrance	
  inconnue	
  	
  
-­‐	
  	
  	
  	
  %	
  de	
  ces	
  formes	
  inconnu	
  	
  



QRS	
  slurring	
  
w/o	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  slurring	
  
with	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  notching	
  
with	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  notching	
  
w/o	
  ST	
  elevaLon	
  



QRS	
  slurring	
  
w/o	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  slurring	
  
with	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  notching	
  
with	
  ST	
  elevaLon	
  

QRS	
  notching	
  
w/o	
  ST	
  elevaLon	
  

Assess the J wave in the following QRS complexes  

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

 

 

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

 

 

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

 

 

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

 

 

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

 

 

J wave:  ○ no  ○ ≥  0.05 mV ○ ≥  0.1 mV 

If J wave present: ○ notching ○ slurring 

 J wave amplitude   mV  

  

 

 

  

 

 

  

 

 

  

 

 

  

 

 

 

ST	
  segment	
  elevaYon	
  is	
  not	
  sufficient	
  
for	
  the	
  diagnosis.	
  
	
  
J-­‐wave/point	
  elevaYon	
  is	
  necessary	
  !!	
  



§  ER pattern tres fréquent pop générale (1 à 13 %) 
§  Early Repolarization Pattern Vs. Early 

Repolarization Syndrome  
 
§  Data suggest: J point elevation in a young adult 

increase risk of  SCD 
 

N Engl J Med. 2009 Nov 16. 



	
  	
  

* 

* 

* 

* 

*	
  



   
Ascending ST segment 
  à benin 
 
Horizontal/descending ST 

segment 

  à malin 
 
Diffus vs localisé 
Amplitude > 2 mm 
 
Inférieur vs latéral ? 
Notch vs slurring ? 
 

Formes	
  a	
  risque	
  ?	
  	
  mais	
  risque	
  infime	
  …	
  










