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QTc Associé a un risque d’arythmies
> 470 msec chez 'lhomme, ventriculaires malignes
> 480 msec chez la femme




Mlle A., 14 ans, lipothymies...




Etiologie des morts subites

70% d’hommes, dépend de I'age
Pb : définition et source (certificats de DC, autopsie, autopsie genétique...

... Cible pour la prévention et la stratification de risque

Long QT 2%
RV Dysplasia 2% g QT 2%

Normal 3% Other 2%
° Congenital 2% Other 2%
VHD 5%

Spasm 5%

DCM 10%
Normal 10%

VHD 13%

DCM 19%




On distingue :
- LQT Congeénital
- LQT Acquis

...mémes risques rythmiques mais différences existent ...




LQT acquis favorisé par :

Médicts (
trouble ioniques
Bradycardie

...réversible par définition
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QT long acquis :
Arythmie favorisée par cycle long/court

...et par la bradycardie rarement le cas en médecine du sport...

Mg, accélérer fc (stim ou isu) ... inverse de LQT cg

Mais certains LQT acquis sont des formes frustes d’un congénital 7




LQT congénitaux :
- 13 formes identifiées...
-715% sont des LQT1 LOQT2 LQT3

?\\Lih.ssc 1
Sodium current (INa):

N —— -Romano Ward syndrome
phase 2 \ -Brugada syndrome
-Conduction defect

-Atrial fibrillation

SR calcium release:
- Catecholaminergic
Polymorphic VT

Calcium Current (ICa-l):

- Timothy syndrome
- Brugada syndrome
- Short QT syndrome
- Early repolarization

Slow delayed rectifier (IKs):

Inward rectifier (IK1):

- Andersen syndrome
- Short QT syndrome

- Catecholaminergic polymorphic VT

- Romano Ward syndrome
-Jervell and Lange Nielsen
syndrome

-Short QT syndrome

- Romano Ward syndrome
-Short QT syndrome

Transient outward current (Ito):

- Brugada syndrome
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LQT : canalopathie, la plus fréquente

UTMB 2016 : 2500 participants... 10 LQT a | 'ECG

"Sem
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S. Basavarajaiah et al. European Heart Journal (2007) 28, 29442949




LQT : phénotypes ECG
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complexe TU

T sinusoidale

ST prolongé

LQT3

Moss AJ, circulation, 1992




LQT : présentation clinique différente

Déclenchement

QT1:
adrénergie +++, évts a l'effort
allongement paradoxal du QT a I'exercice
Immersion

QT2 :
sonnerie, emotion,
accélération brutale

QT3 :
de repos
racourcisst QT // fc




LQT : présentation clinique différente

QT1:
adrénergie +++,
allongement paradoxal du QT a I'exercice
Immersion

QT2
sonnerie,
émotion,
accélération brutale




Mlle A, 14 ans,
entrée de |’ infirmiere dans sa chambre




Mlle A, 14 ans,

achete la rue de la paix au monopoly...
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LQT : présentation clinique différente

QT1:
adrénergie +++,
allongement paradoxal du QT a I'exercice
Immersion

QT2 :
sonnerie, emotion,
acceélération brutale

QT3:
de repos
racourcisst QT // fc




Syndrome QT long : score de Schwartz

Finding

Electrocardiographict
Oorrected QT interval, ms
=480
460-470
450 (in males)
Torsades de pointest
Twave alternans
Notched T-wave in 3 leads
Low heart rate for age§
Clinical history
Syncopet
With stress
Without stress
Oongenital deafness
Family history|
Family members with definite LOTS

Unexplained SCD in immediate family members <30 yrs ok




LQT : pronostic spontané

wa__._ " /l/\___J/‘l(\J\ JA{\__J /JW\_;/\,W\ 7
M e Iy

1st quartile

: 2nd quartile
Unadjusted P< 0.001

Female -

3rd quartile

- .
4th quartile

P<0.001

6 11 16 21 26 31 36 41 46 51 56 61 66 71 76




Pronostique // age, sexe, QT, génotype

High Risk QTc=500 msec
(250%) LQrl
LQT2

Male sex, LQT3

Intermediate Risk QTc <500 msec QTc=500 msec
(30-49%) Female sex, LQT2 Female sex, LQT3
Female sex, LQT3
Male sex, LQT3

Low Risk QTc <500 msec
(<30%) Male sex, LQT2
LQT1

Priori, N Engl J Med 2003;348:1866-74.




Risk stratification in long-QT syndrome (LQTS) including sex; QTc duration; LQT1, LQT2, and
LQT3 genotype; and the NOS1AP genotype as a genetic modifier of the underlying main
genetic defect.34.

LQTS risk stratification scheme

QTc 2500 ms |
rs366 minor

QTc 2500 ms
rs366 common

QTc <500 ms
rs366 minor

QTc <500 ms
rs366 common 1.53 1.76 2.69

LQT1 LQT1 LQT2/3 LQT2/3
Males Females Males Females

HR<2 [ |HR 2-4 [HR>4<5 -HR>5

Napolitano C et al. Circulation 2012;125:2027-2034
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Comme traitement du LQT je vais mettre ???

< . N Cpp
\—_\ A- un petit Bb ¥ C- un gros Défibrillateur

B — - - —

e
g
s B N . N
—\0 B- un pace maker moyen # D-dujus de pamplemousse J—
- - .




QTI cg : approche therapeutique

Déclenchement

QT1:
adrénergie +++,
allongement QT a I'exercice
Immersion

Bb (compliance +++),
sympathectomie (gglion stellaire g)

QT2:
sonnerie, accelération brutale < K, spironolactone

QT3: —
de repos Mexiletine

racourcisst QT // fc




QTI cg : approche thérapeutique

Déclenchement
QT1:
adrénergie +++,
allongement QT
Immersion

QT2 :
sonnerie, accélé

QT3:
de repos
racourcisst QT // fc

Pace maker’ou DAI
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Efficacité de différents Bb dans le traitement du LQT

CENTRAL ILLUSTRATION Cumulative Probability of a Subsequent Cardiac Event
Among Patients With 1 Cardiac Event While Taking -Blocker Therapy

J Am Coll Cardiol 2014;64:1352-8
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—< Et pour le certificat de sport avec mon LQT1 ???

A- 5| je suis recale a I'ESC, je >_< _ -
demenage 2 Bethesda ® C-je photoshope I ECG..I.

as besom c’est juste
- P J D- la reponse D
pour la natation .
TR




LQT : guidelines pour le sport de compétition




LQT : guidelines pour le sport de compétition




Return to play? Athletes with congenital long
QT syndrome

Jonathan N Johnson and Michael J Ackerman

Registre de LQT de la Mayo Clinic de 2000 a 2010
Quid de ceux qui poursuivent la compétition ??




196 (56%)

non compétiteur

27 (17%)

Choix d’arréter

=
v




196 (56%)

non compétiteur

27 (17%)

Choix d’arréter

650
athletes-
années
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Registre Mayo Clinic

Bethesda Sports Classifications

I 25 4 0

- SM/20F IM/1F
ngh Age atDx1429ws AgeatDx926wyrs
QTc 485252 ms QTc 455223 ms

Il 0 14 34

10M/4AF 26M/8F
Moderate Age atDx 1025yrs Age atDx 10 £5 yrsf

QTc 470240 ms QTc 458235 ms

| 3 22 28

JM/OF 10M/12F 1IIM/1SF
Low Age atDx 1124 yws AgeatDx1025yws AgeatDx 1328y
QTc 444 249 ms QTc 47224 ms QTc 477 260 ms

# of A B C
patients Low Moderate High

.
c
Qv
=
@)
Q
=
O

O

=

s

7))
(o))

=
172
T
v
—
O

y -

Increasing Dynamic Component =————————p




H A- autorisation de la mere >—<0 E- ttt aux petits soins
7

Oul mais comment-est-ce qu’ils ont pu
continuer la compétition??
. &
l
'—'<0 B- diag sur 2-3; >-<0 F- quizz sur les reco

H C- PEC multidisciplinaire >-<0 G- achat d’'un DSA
> ‘ P .

D- mot du pere... 3_<, H- Toutes les réponses

—




avec éducation +++ :
=> crediblemeds.org
— Eviter déshydratation et perte ionique
= Eviter hyperthermie
= DSA personnel
=plan d’'urgence




avec education +++ :
=> crediblemeds.org
— Eviter déshydratation et perte ionique
= Eviter hyperthermie

= DSA personnel
7 Ty




avec education +++ :
=> crediblemeds.org
— Eviter déshydratation et perte ionique
= Eviter hyperthermie
= DSA personnel

=plan d’'urgence
d ./' '(l:'




Task Force 10 //2005

Génétique

Expérience des registres et études
Conseils d’usage

Registres DAI

Evaluation par hyper-spécialistes (I. C)

Si symptomatique, retrait de la compétition, évaluation, ttt et retour si 3M sans
symptomes (. C)

Autorisation des Génotypes+/phéno- avec conseils +++ (lla. C)

Symptomatique ou QT>470-480msec : compétition peut étre considéré si
asymptomatique sous ttt pdt 3 mois et précautions d’usage +++ (llb. C)
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Mlle A., 14 ans - Dépistage familial - Pere
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