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Le syndrome de Brugada



n Le lien entre aspect ECG et symptômes : frères Bugada 
en 1991

n L’âge moyen du 1er épisode 40 ans

n Nette prédominance masculine (8/1)

n Anomalie génétique à transmission autosomique 
dominant, à pénétrance incomplète

n Représente 4-12% de toutes les morts subites et au 
moins 20 % chez les patients avec un cœur 
structurellement normal.  



TYPE I
Point J >2mm
Onde T négative
ST convexe
Fin du segment ST

descendant



TYPE II TYPE III
Point J >2mm >2mm
Onde T Négative ou biphasique positive
ST En selle En selle
Fin du segment ST >1mm <1mm



Anomalies ECG labiles
à Intérêt des tests de provocation

AJMALINE
FLECAINE



Mécanisme électrophysiologique :

n Baisse du nb de canaux sodiques fonctionnels

à Suractivation relative d’un courant repolarisant potassique 
(canal Ito)

à Hétérogénéité de repolarisation

Facteurs génétiques :

n 1 seul gène retrouvé : SCN5A

n Recherche + chez 30% des patients



Qu’en est-il chez les enfants??

n Anomalies Type I très rare (0.005-0.0098% de la piopulation 
générale)

n Les formes pédiatriques sont souvent très graves

n Dans sa forme classique, le Brugada se déclare à partir de la 
puberté avec un age moyen au premier épisode de 40 ans



n Risque globalement faible chez patient asymptomatique
Risque 0,5%/an

n Si ATCDS FV, risque de 48%/10 ans

n Si ATCDs de syncope, risque majoré par 4



PEC Thérapeutique



Systématique

Mesures limitant le risque rythmique :

nDonner la liste des médicaments contre-indiqués

n Traitement immédiat de toute fièvre

nSuppression des prises excessives d’alcool



Donner une liste des médicaments 
interdits…

n https://www.brugadadrugs.org
n Antiarythmiques classe Ic +++
(Ajmaline, flécaine, Rythmol…)
n Certains psychotropes :

- Tricycliques (ex Anafranil) (IIa)
- Lithium (Iib)
- certains antiépileptiques (trileptal) (IIa)

n Certains anesthésiants : Propofol!! (IIa)
n Alcool, cannabis, cocaine

https://www.brugadadrugs.org/


n Le seul traitement efficace dans la prévention de 
la mort subite : le défibrillateur

n La quinidine : 
- efficacité suggérée par des études 
observationnelles
- pas de preuve formelle

n L’ablation



Recos 2022



Diagnostic

























n Etude prospective

n Multicentrique

n 159 patients

n DEF pour Sd BRUGADA

n FV récurrentes











Le syndrome du QT long 
congénital



LQT congénital
n Prévalence 1/2500

n Prédominance féminine mais évènements cliniques plus précoces chez le 
garçon

n Après 15 ans, les filles sont plus symptomatiques

n Age moyen de survenue de la mort subite : 21 ans
Risque 0,9%/an

n Age moyen au diagnostic : 14 ans



QT long acquis

n Désordres hydro-électrolytiques

n Hypokaliémie

n Grandes bradycardies des blocs auriculo-ventriculaires 

n Administration de nombreux médicaments, en particulier les 
antiarythmiques de classes Ia et III mais aussi certains 
psychotropes, certains antihistaminiques, certains vasodilatateurs 



Mesure intervalle QT

n QTc : QT/√RR

n QTc normal

- 440 ms chez l’homme
- 450 ms chez la femme



Différents types de LQT
n 17 gènes ont été identifiés :

LQT1 à LQT 17
Pour certains, le caractère pathogène est discuté

n Enquête génétique systématique, positive dans 75% des cas

n LQT1 : 45% (KCNQ1, trigger : sport)
LQT2 : 40% (KCNH2, trigger : émotions/stress)
LQT3 : 10% (SCN5A, trigger sommeil)



n La forme classique du Sd LQT : Autosomique dominant
- pas de Sp extracardiaques, 1/2500
- pénétrance variable

n Forme autosomique dominant + Sp extra cardiaque
- Sd Andersen-Tawil (LQT7) : canalopathie du musque squelettique. 

(paralysies prolongées et anomalies morphologiques au visage et aux mains)
- Sd Timothy (LQT8) : Syndactylie, dysmorphie faciale, troubles 

neurodéveloppementaux

n Forme autosomique récessive 
- Sd de Jervell et Lange-Nielsen : surdité. Pronostic redoutable, âge 

diagnostic < 3 ans, FdR consanguinité ++



Diagnostic / ESC 2022

Clinique Génétique

Diagnostic si score supérieur à 3

Découverte lors d’une enquête 
génétique d’une mutation pathogène







Phénotype / génotype

n LQT 1 (45%)

onde T de durée prolongée avec un apex 
retardé 
Sp/effort (natation++++), émotion
Efficacité +++ des béta bloquants



Phénotype / génotype

n LQT 2 (40%)

Onde T en double bosse
Sp/Stimulis sonores/effort
Béta bloquants, parfois stimulation cardiaque



Phénotype / génotype
n LQT 3

T courte mais un segment ST prolongé
Sp/repos 
Repol se normalisant à l’effort
Effet des béta bloquants??? 
Antiarythmique de classe I??
MEXILETINE (NAMUSCLA) : blocage des canaux sodique
Mort subite = souvent 1er signe



Mémo CAT face à un QT long

n Education/Prévention/Contrôle de l’hypokaliémie

n Liste des médicaments allongeant le QT

n Bétabloquants pour tous +++
Non sélectifs type NADOLOL ou PROPRANOLOL

n Enquête génétique (évaluation du risque en fonction du génotype, ttt spécifique en 
fonction de génotype, screening familial)

n STOP sport dans un premier temps



Traitement béta bloquant

n NADOLOL 1mg/kg/jour
n PROPRANOLOL  2-3 mg/kg/jour

n Education indispensable pour favoriser observance ++++

n Transformation du pronostic avec dose bien adaptée
Quasi disparition des évènements cliniques lorsque la baisse de la 
fréqeunce cardiaque moyenne est de 20% (Heart Rhythm may 2023)



Dernières recommandations











Intérêt holter / épreuve d’effort
n Holter :

- Aide au diagnostic (mesure QT, analyse 
morphologie onde T …)

- Efficacité TTT ???

n Epreuve d’effort :
- Non adaptation du QT aux variations de 

fréquence cardiaque
- Non contributive pour le déclenchement 

des troubles du rythmes ventriculaires 



Grossesse et LQT

n Pas de sur risque pendant la grossesse
n Sur risque durant le post partum (40 semaines)
n Pas d’interruption du ttt par béta bloquant +++
n Conseil génétique (risque de transmission de 50%)
n Maternité III ( grossesse sous béta bloquant à risque de retard de 

croissance in utéro et hypoglycémies néonatale)



Sport et LQT 

n Sous TTT bétabloquant bien conduit +++++

n Pas de sport de compétition

n Privilégier les sports individuels et d’intensité modérée


