
Comment ne pas rater 
une canalopathie ?

P Maury, Toulouse, France
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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)
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éviter ca …
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Symptômes avant MS

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

Nécessité diagnostic avant évenement fatal en cas de symptomes +++
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Les occasions du diagnostique (avant la mort subite)
signes d’appel +++

Syncope
Crise convulsive
Palpitations
Fièvre
Douleur thoracique
Surdité (bilatérale complète neuro-sensorielle)
Malformations visage, doigts
Paralysies hypokaliémiques
ECG systématique: sport, grossesse, médications
MS familiale inexpliquée sujets jeunes 
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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 respiration agonique, perte urines

Douleur thoracique inexpliquée
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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 respiration agonique, perte urines

Brugada, repo précoce, LQT3
Douleur thoracique inexpliquée    Brugada
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Les  anomalies ECG à repérer

Morphologie de la repolarisation
Troubles de conduction
Bradycardie sinusale
Extra systoles
FA
Anomalie repolarisation sous drogues
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25% des QT longs génotypés… ont un QTc normal ! (LQT1, 2 ou 3) 

QT Long           definition ?

Goldenberg I, JACC 2011;57:51-59 
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actuellement

definition ?
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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. Correction
Formule Bazett

QTc = QT (ms) / √ RR (sec)
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Le QT long n’est pas un diagnostic 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
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Genetical heterogeneity

> 90%

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

Ep effort
4 min récup: QTc > 445 ms

Swan H, JACC 1999
Sy RW, Circulation 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
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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 emotion/stress > 95 %
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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 %
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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)
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(Plaster NM et al., Cell 2001)

Andersen-Tawill syndrome  (LQT 7)

paralysie périodique hypoK
Malformations

Arythmies: 

ESV, TV bidirectionelles
Torsades de pointes
MS plus rare

Surtout si hypoK

Mutation KCNJ2 (17q23)  (IK1)

« normal » QT et ondes U +++

Arythmies: adrénergique
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Le syndrome de Brugada
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Brugada = Type 1 ST +

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 Le

s E
ntr

eti
en

s d
e B

ich
at,

 To
us

 dr
oit

s r
és

er
vé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.



20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 Le

s E
ntr

eti
en

s d
e B

ich
at,

 To
us

 dr
oit

s r
és

er
vé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.



TYPE 2 ET 3
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isoprénalinebasal

Test medicamenteux ajmaline, flecainide
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Y Misuzawa, et al. Heart Rhythm 2016; 13:1515-20.

57 patients avec type 1 pendant hyperthermie

75% tests médicamenteux
positifs

7 patients avec type 1 spontané
après normalisation t°

Mortalité 1.5% / an
si type 1 fébrile

et absence type 1 spontané

Variabilité de l’aspect de type 1
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Epreuve
effort

• 93 Brugada 

(22 FV, 35 syncopes, 36 asymptom) 

vs 102 contrôles

• épreuve d’effort 

(ECG à chaque palier + récupération

1 à 4 min) 

• 37% Brugada 

élévation du ST >0.05 mV V1-V3 

en récupération vs 0% témoins

Makimoto H et al. J Am Coll Cardiol 2010;56:1576–84
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QT court
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pas de segment ST

Maury	P.	Archives	of	Cardiovascular	Disease	(2008)	101,	779—786	
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Nouvelles pistes
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témoinsSQT

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 Giustetto, et al. Europace. 2015;17:628-34.
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*  Diagnostic

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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TV   polymorphes  catécholergiques

CPVT
(Coumel P et al., Br Heart J 1978)

- ESV puis TV polymorphes (svt bidirectionnelles) à l’effort
- syncopes et MS enfance (effort, stress, natation)
- Faux diagnostique de comitialité
- QT normal, onde U
- Bradycardie sinusale
- importance tt BB 

(mortalité non traitée 30- 50 % avant age de 20-30 ans)

Epreuve effort et perf isuprel
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MS récupérée lors d’un bain en piscine
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isoprénaline
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Repolarisation précoce
"maligne" et bénigne » 

Slurring (delta) ou notch fin QRS

J point>0.1mV (1mm) in ≥ 2 leads 

Dérivations inferieures and/or laterales
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Expert Consensus
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QRS slurring
w/o ST elevation

QRS slurring
with ST elevation

QRS notching
with ST elevation

QRS notching
w/o ST elevation
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QRS slurring
w/o ST elevation

QRS slurring
with ST elevation

QRS notching
with ST elevation

QRS notching
w/o ST elevation

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 elevation is not sufficient
for the diagnosis.

J-wave/point elevation is necessary !!
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 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. 
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Ascending ST segment
 benin

Horizontal/descending ST 
segment

malin

Diffus vs localisé

Amplitude > 2 mm

Inférieur vs latéral ?

Notch vs slurring ?

Formes a risque ?  mais risque infime …

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
grè

s d
u C

NCH, T
ou

s d
roi

ts 
rés

erv
és

 - T
ou

te 
rep

rod
uc

tio
n m

êm
e p

art
iel

le 
es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 Le

s E
ntr

eti
en

s d
e B

ich
at,

 To
us

 dr
oit

s r
és

er
vé

s -
 To

ute
 re

pr
od

uc
tio

n m
êm

e p
ar

tie
lle

 es
t in

ter
dit

e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.

20
17

 ©
 23

èm
e  C

on
gr

ès
 du

 C
NCH, T

ou
s d

ro
its

 ré
se

rvé
s -

 To
ute

 re
pr

od
uc

tio
n m

êm
e p

ar
tie

lle
 es

t in
ter

dit
e.



CONCLUSIONS

Nécessité de repérer symptomatologie suspecte
Nécessité de repérer des signes ECG parfois discrets
Nécessité de penser a des examens paracliniques simples

La génétique n’élimine pas le diagnostique (qui est clinique)

Ne jamais oublier automatismes cliniques qui sauvent

Penser a voir les autres membres de la famille

Si doute ? Filière Cardiogène
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