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Le syndrome de Brugada a été décrit pour la premiére fois en 1986, bien qu'il existe une
description antérieure moins fréquemment citée. Ce syndrome est un trouble congénital de la
fonction des canaux cardiaques sodiques caractérisé par des modifications ECG typiques (figure 1)
et une incidence élevée de mort cardiaque subite souvent précédée d'épisodes multiples de perte
de conscience. On considére actuellement que le tableau clinique du syndrome de Brugada corres-
pond a la description de divers syndromes de mort subite dans les communautés d'Asie du Sud-Est.
Ces syndromes sont caractérisés par la mort subite d'origine arythmique, survenant souvent au
moment de l'activation concomitante du systéme nerveux autonome et fréquemment pendant le
sommeil. Par définition, ces décés surviennent dans le contexte d'un intervalle QT normal sans
autres anomalies de la fonction cardiaque que la fluctuation occasionnelle du tracé ECG typique
du syndrome de Brugada. Ces syndromes ont divers noms tels que Lai Tai (mort pendant le som-
meil) en Thailande, Bangungut (cri suivi de la mort subite) aux Philippines et Pokkuri (mort inatten-
due pendant la nuit) au Japon. Bien que l'on pensait autrefois qu'ils étaient exotiques et obscurs, il
semble maintenant que ces rares foyers épidémiologiques de mutations du géne des canaux
sodiques plus fréquentes refletent en fait une anomalie congénitale observée a I'échelle mondiale. Il
existe une similitude entre ces syndromes et la famille des troubles congénitaux mieux connus
représentés par le syndrome du QT long. Cependant, la principale différence qui caractérise le
syndrome de Brugada est que la correspondance entre le génotype et le phénotype est plus incer-
taine, tout comme l'histoire naturelle de la maladie, les examens optimaux et le traitement médical.
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cardiaques sodiques, caractérisé par des arythmies ventriculaires malignes (hablttuellement une tachy- Télécopieur: (416) 864-5330
cardie ventriculaire polymorphe [TV] ou une syncope) et diverses anomalies ECG assez fréquentes.
Les caractéristiques ECG les plus spécifiques du syndrome de Brugada sont illustrées aux figures 1 et 2 Les opinions exprimées sont exclusivement
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= Un bloc de branche droit (BBD) complet et incomplet avec sus-décalage du segment ST
(0,2 mV ou plus au point J) dans V1 a V3, en association avec un intervalle PR prolongg;

« Une onde S (ou onde de Wilson) de plus grande amplitude dans la dérivation 1 et dans les
dérivations ECG latérales, typique en présence d’un BBD, est rare chez les patients atteints du
syndrome de Brugada;

» Deux morphologies du segment ST dans les dérivations V1 a V3 : sus-décalage du segment ST
convexe ou concave et en forme de selle. ST. MicHAEL’S HOSPITAL

Ces caractéristiques sont dynamiques et peuvent changer ou disparaitre lors du suivi (figure 2). On A teaching hospital affiliated with the University of Toronto

a noté des modifications en série du sus-décalage du segment ST dans le temps, jusqu'a une normalisa-
tion temporaire, chez 80 % des cas présentant des signes ECG du syndrome de Brugada qui sont modu-
Iés par I'équilibre du systéme nerveux autonome. Le sus-décalage du segment ST dans les dérivations UNIVERSITY
précordiales droites indique que ce schéma est limité a un bloc pariétal plutdt que septal du ventricule OF TORONTO
droit (VD). Une affection structurelle du systeme His-Purkinje peut étre a la base de la manifestation
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Figure 1 : Un phénotype ECG typique du syndrome de
Brugada est illustré. On note le sus-décalage du segment
ST spectaculaire dans les dérivations précordiales
droites, selon un schéma de BBD incomplet atypique en
I'absence d'une onde S profonde concomitante dans la
dérivation I. On note que le sus-décalage du segment ST
est caractérisé par un segment ST lentement descendant
en continuation avec une onde T négative. Les inter-
valles QT et QTc sont normaux.
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électrophysiologique d'un intervalle HV prolongé (et corres-
pondre & un intervalle PR prolongé sur 'ECG de surface)
observé chez de nombreux patients.

Fpidémiologie

Il est trés difficile d'estimer I'incidence du syndrome de
Brugada car il n'a été décrit que récemment et il n'est pas
généralement reconnu. Cependant, la fibrillation ventriculaire
(FV) idiopathique représente de 3 a 5 % de tous les cas de
mort cardiaque subite et les estimations indiquent que jusqu'a
20 % de ces patients sont en fait atteints du syndrome de
Brugada. Dans ce syndrome, les arythmies apparaissent apres
la trentaine, sans signes avant-coureurs ou augmentation
préalable de la fréquence cardiaque comme dans les TV
dépendantes des catécholamines.

Le syndrome de Brugada est reconnu a I'échelle mondiale,
mais son incidence est plus élevée en Asie du Sud-Est, ou elle
varie de 0,6 % & 0,0006 %. En Thailande du Nord-Est, la mort
subite inexpliquée est la principale cause de mortalité chez les
hommes d'un jeune age; 40 % de ces patients présentent des
antécédents familiaux de mort subite, I'incidence estimée
étant de 1 mort subite pour 1000 personnes par année. Des
données récentes suggerent que ce syndrome n'est pas rare
dans les pays occidentaux et en Amérique du Nord. La préva-
lence du syndrome complet est difficile a estimer avec exacti-
tude, bien que l'on ait estimé que le phénotype ECG de ce
syndrome atteint 1,4 % au Japon. A I'exception des antécé-
dents familiaux, il n'est pas utile d'utiliser d'autres variables
démographiques pour établir le diagnostic. Finalement, on
espére que I'évaluation génétique aidera a diagnostiquer les
patients asymptomatiques (ceux présentant un ECG anormal
uniquement) ou les membres de la famille de patients affectés
et d'identifier la présence d'un gene anormal des canaux
sodiques. Comme dans de nombreux domaines de la
recherche sur les mutations génétiques, de nouvelles muta-
tions ponctuelles seront mises a jour et de nouveaux liens de

Figure 2 : Un cas récent observé dans le service des
arythmies est celui d’'un homme caucasien de 79 ans qui
présentait une syncope. Toutes les études fonction-
nelles et structurelles cardiaques non invasives et
invasives étaient normales. Lorsqu'’il s’est présenté dans
le service, on a dépisté le phénotype ECG du syndrome
de Brugada (colonne de gauche). Cette anomalie a été
en grande partie éliminée par la perfusion d’isoproté-
rénol a raison de 4 mg/min (colonne du milieu). Le tracé
ECG anormal a ensuite été rétabli aprés la perfusion
par voie intraveineuse de 300 mg de procainamide
pendant 20 minutes. Lors d’études invasives, on a
provoqué une tachycardie ventriculaire polymorphique
avec une double stimulation ventriculaire programmée.
Le patient a recu un défibrillateur a synchronisation
automatique implantable double chambre.
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parenté seront sans aucun doute découverts, et par con-
séquent, il semble maintenant possible d'espérer pouvoir met-
tre au point un simple test sanguin pour établir un génotype
qui permettrait de prédire de facon fiable les événements cli-
niques dans tous les types d'arythmies. Dans une étude, les
données cliniques portant sur 163 patients atteints du syn-
drome de Brugada démontrent la FV ou la mort subite chez
22 % d'entre eux et les variables démographiques suivantes :
rapport hommes-femmes de 12:1; 58 % d'origine asiatique;
age moyen lors de la premiere manifestation d'arythmie de
22 a 65 ans, le plus grand nombre de cas se situant a I'age de la
quarantaine; et antécédents familiaux de syncope.

Pronostic

L'histoire naturelle de la maladie a été signalée initiale-
ment par Brugada et coll. dans le cadre d'une évaluation
prospective de 63 patients dont on a effectué le suivi en
moyenne pendant 34 mois. L'étude a démontré que le syn-
drome était associé a une incidence de 27 % de mort subite ou
de syncope, méme chez les patients asymptomatiques ou dans



les formes occultes de la maladie. Le pronostic est mauvais si
le patient n'est pas traité, et I'on a enregistré 10 % de mortalité
aprés quelques années de suivi. Cependant, d'autres études
suggerent un risque beaucoup moins élevé de mort pré-
maturée, méme chez les patients symptomatiques, bien que
cette différence puisse étre due a la sélection des cas ou a la
durée du suivi. On a suggéré que la prévalence relativement
élevée du phénotype ECG implique une évolution relative-
ment bénigne pour la majorité des sujets, mais il existe des
écarts évidents dans la compréhension de la méthode optimale
de stratification des risques parmi les sujets asymptomatiques.

Physiopathologie

Le syndrome de Brugada est une maladie héréditaire et sa
transmission est autosomique dominante avec une pénétrance
variable. Cependant, des cas sporadiques ont été également
signalés. Plus de trois mutations différentes du gene des
canaux cardiaques sodiques SCN5A sur le chromosome 3 ont
été décrites jusqu'a présent. Ces mutations sont une substitu-
tion résiduelle unique, entrainant un changement dans le taux
d'acides aminés ainsi que la diminution du courant entrant des
canaux sodiques. Pour comprendre les implications cellulaires
de la diminution du courant entrant des canaux sodiques, il
faut comprendre I'hétérogénéité morphologique du potentiel
d'action et ses implications pour le cceur. Vers la fin des
années 1980, Antzelevitch et ses colleégues ont identifié une
grande masse de cellules musculaires ventriculaires au milieu
du myocarde caractérisées par un long potentiel d'action
comme les cellules de Purkinje. Ces cellules dites M jouent un
rdle dans le genése de l'onde U sur IECG de surface et sont
importantes dans la physiopathologie des tachycardies
ventriculaires polymorphiques du type torsades de pointe.
Antzelevitch et d'autres auteurs ont exploré I'nétérogénéité
transmurale de la morphologie du potentiel d'action (et donc
I'hétérogénéité de la repolarisation) dans la paroi ventricu-
laire. Le potentiel d'action épicardique des deux ventricules a
une morphologie distincte en pointe et en déme. La repolari-
sation précoce initiale apres le segment ascendant du poten-
tiel d'action est due a la présence dans ces cellules d'un
courant sortant transitoire (repolarisant ou déplagant le
potentiel cellulaire d'un potentiel positif vers un potentiel plus
négatif) transporté par le potassium appelé I.. Ce courant sor-
tant est neutralisé par un courant entrant des canaux sodiques.
On pense actuellement que c'est ce courant des canaux
sodiques qui est atténué dans les mutations du géne SCN5A
en présence du syndrome de Brugada. Cette diminution du
courant entrant des canaux sodiques, au niveau plateau du
potentiel d'action cardiaque, permet la pénétration d'l,, a
travers la paroi du ventricule droit. Ceci raccourcit la durée
AP épicardique et entraine la perte du dome du potentiel
d'action, augmentant I'hétérogénéité transmurale des périodes
réfractaires et le sus-décalage du segment ST dans V1 a V3
(figure 3). On pense que la contribution relative d'une anoma-
lie du potentiel d'action épicardique sur TECG de surface est
plus prononcée dans le ventricule droit en raison de la finesse
de sa paroi et du courant I, plus prononcé dans I'épicarde du
VD. Il existe des données expérimentales suggérant que la

Figure 3 : Un schéma de deux potentiels d’action, I'un
de I'épicarde et I'autre de I'endocarde. Le panneau de
gauche montre le schéma normal en pointe et en dome
d’un potentiel d’action épicardique du a I'activation
transitoire du courant entrant (Ito) juste aprés le
segment ascendant, qui est neutralisé par un courant
entrant des canaux sodiques. On pense que ce
phénoméne explique le point électrocardiographique J,
observé sur I'ECG de surface enregistré simultanément.
A droite, on note un schéma des mémes deux cellules
d'un patient atteint du syndrome de Brugada; on note
une atténuation du courant des canaux sodiques qui
entraine une opposition moindre a I'lto épicardique
avec un potentiel d’action plus court en résultant et

un sus-décalage du segment ST. Il existe des données
expérimentales démontrant que ce phénomeéne
augmente I'hétérogénéité de la repolarisation et
entraine des arythmies de réentrée.
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Alings M, Wilde A. “Brugada” syndrome: clinical data and suggest-
ed pathophysiological mechanism. Circulation 1999;5:666-73.

distribution hétérogene des durées du potentiel daction a travers
la paroi du VD peut étre a la base du sus-décalage préférentiel
du segment ST dans les dérivations précordiales droites en
présence du syndrome de Brugada. Cela entraine l'apparition
d'arythmies de réentrée de phase 2 issues du ventricule droit
(les cellules dont la durée du potentiel d'action est plus courte
peuvent étre excitées au préalable par des cellules adjacentes
dont la durée du potentiel d'action est normale). Il existe cer-
taines données indiquant un chevauchement entre une vari-
ante génétique du syndrome du QT long (également sur le
gene SCN5A) qui prolonge l'intervalle QT par un courant
entrant accru des canaux sodiques pendant que le potentiel
d'action est a un niveau plateau, et le syndrome de Brugada.
En outre, la dysplasie du VD qui est associée a I'arythmie ven-
triculaire a été précédée dans certains cas par le phénotype
ECG du syndrome de Brugada. D'autres recherches sont
nécessaires pour définir plus clairement la relation existant
entre ces trois troubles de la conduction électrique. Ces
recherches permettront peut-étre d'effectuer des tests
diagnostiques plus spécifiques et d'établir de meilleurs liens
que le test actuel entre une arythmie maligne et un phénotype
relativement non spécifique sur 'TECG de surface.

Examens

Un haut degré de suspicion est nécessaire pour diagnosti-
quer le syndrome de Brugada car le diagnostic est établi par
I'exclusion des cardiopathies structurelles (surveillance Holter



normale, échocardiogramme, anatomie des arteres coro-
naires, intervalle QT et IRM cardiaque) afin d'exclure la
dysplasie ventriculaire droite arythmogene chez les
patients présentant des syncopes ou des arythmies ven-
triculaires inexpliquées. En outre, un ECG phénotypique
typique du syndrome de Brugada est également néces-
saire pour établir le diagnostic, appuyé par des antécé-
dents familiaux de mort cardiaque subite. Des tests de
provocation dont la sensibilité et la spécificité sont incer-
taines sont souvent utilisés pour confirmer le diagnostic.

Tests de provocation

On a suggéré que des tests de provocation pharma-
cologique devraient étre effectués avant d'écarter le diag-
nostic chez les patients ayant un phénotype évoquant
possiblement le syndrome de Brugada. Ces tests com-
prennent l'administration aigué par voie intraveineuse de
bloqueurs des canaux sodiques tels que le procainamide
(10 mg/kg en 10 min) ou en Europe, le flécainide ou I'aj-
maline. Le test est considéré comme positif si un sus-
décalage additionnel de 1 mm apparait dans V1-V3, ainsi
que des schémas de bloc de branche droit.

La stimulation béta-adrénergique physiologique ou
pharmacologique (p. ex. avec l'isoprotérénol) peut nor-
maliser ITECG (réduction du sus-décalage du segment ST
comme a la figure 2, panneau central). Inversement, on a
également observé une augmentation du sus-décalage du
segment ST aprés un blocage béta-adrénergique ou une
stimulation vagale. Ce sus-décalage peut étre passager
pendant le sommeil et explique I'incidence accrue de
mort subite pendant la nuit.

Le role de la stimulation électrique
programmée

La stimulation électrique programmeée a une valeur
limitée pour identifier les patients présentant un risque
de mort cardiaque subite par le syndrome de Brugada
(valeur prédictive positive de 51 % chez 116 patients,
augmentant a seulement 70 % chez ceux atteints d'aryth-
mie maligne documentée). Les efforts visant a améliorer
cette valeur par la perfusion d’édrophonium ou d'un
antagoniste des récepteurs alpha-adrénergiques sont
prometteurs, mais une telle amélioration n’a pas été
démontrée, tout comme les techniques optimales de
stimulation mises au point pour investiguer les arythmies
de réentrée liées au tissu cicatriciel. En outre, le role
d'une étude électrophysiologique (EP) négative chez un
patient atteint du syndrome de Brugada (événement
clinique en plus d'un ECG anormal) n'est pas clair. On a
suggéré une valeur prédictive négative relativement
élevée de 94 %. Cependant, la nature du trouble néces-
site un suivi d'une trés longue durée avant que ce taux
puisse étre fermement établi. 1l existe des préoccupations
similaires a propos de I'importance des valeurs prédic-
tives positives et négatives obtenues dans les études EP

chez des patients asymptomatiques dont I'ECG est
typique du syndrome de Brugada. Cependant, on a sug-
géré qu'un test EP ne pouvant provoquer d'arythmies
peut étre avantageux dans une cohorte de patients plus
jeunes dont le tableau clinique est typique, bien que la
durée des suivis ait été assez courte.

Prise en charge
Prévention secondaire de la syncope récurrente ou de
I'arrét cardiaque ayant fait I'objet d’une réanimation
Etant donné la rareté actuelle de ce syndrome et le
caractére tres récent de sa description, il n'existe pas
d'évaluations controlées des traitements proposés. Aucun
médicament anti-arythmique n'est considéré comme
adéquat et en conséquence, on pense généralement
que le défibrillateur a synchronisation automatique
implantable est le traitement de premier choix chez les
patients symptomatiques (p. ex. syncope ou TV/FV
ayant fait 'objet d’une réanimation), dont 'ECG est
typique et présentant des antécédents familiaux positifs
de mort subite inexpliquée. La normalisation passagere
de 'ECG ne réduit pas la nécessité d'utiliser un défibrilla-
teur a synchronisation automatique implantable. La déci-
sion thérapeutique ne doit pas étre fondée uniquement
sur la capacité d'induction EP chez les patients sympto-
matiques en raison surtout de la nature intermittente de
l'instabilité électrique, du manque de clarté empéchant
I'élaboration d'un protocole de stimulation optimale et
de la vraie valeur prédictive positive et négative de l'in-
formation obtenue.

Prévention primaire de la syncope/des arythmies
malignes chez les patients asymptomatiques

Le traitement des patients asymptomatiques dont le
tracé ECG spontané ou provoqué comporte des anoma-
lies typiques du syndrome de Brugada, avec ou sans
antécédents familiaux, fait I'objet de controverses. Le
traitement clinique agressif des patients asymptoma-
tiques dont le tracé ECG spontané ou provoqué est
typique est fondé sur une seule série de cas. Des études
EP invasives ont été recommandées comme guide pour
établir un traitement chez les patients asymptomatiques
(ceux présentant le phénotype ECG uniquement), les
membres de la famille (ayant ou non un ECG anormal) et
ceux dont les antécédents familiaux I'exigent. Dans ces
groupes, certains cliniciens ont recommandé d'envisager
I'implantation d'un défibrillateur a synchronisation
automatique chez les patients présentant un tracé ECG
spontané ou provoqué typique et une TV ou une FV
inductible. D'autres pensent qu'une étude invasive n'est
pas assez claire pour étre utilisée autrement que comme
l'une des diverses variables stratifiant le risque.

La compilation la plus récente des séries de cas de
syndrome de Brugada comprend 136 patients asympto-
matiques présentant un tracé ECG spontané ou provo-
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qué conforme au phénotype du syndrome de Brugada,
dont 45 présentaient une TV/FV inductible et ont regu
un défibrillateur a synchronisation automatique
implantable. Aprés 25 + 27 mois de suivi en moyenne, 6
patients ont présenté des événements arythmiques récur-
rents, alors que ces événements sont survenus chez un
des 91 patients asymptomatiques dont 'ECG était typi-
que du syndrome de Brugada, chez qui la TV/FV n'était
pas inductible. Il est important de noter que le premier
événement arythmique est survenu en moyenne 17 mois
apres I'étude invasive. Une autre solution est d'envisager
I'utilisation d'un enregistreur automatique a boucle
implantable chez les patients asymptomatiques ou les
membres de la famille ayant des antécédents familiaux
d'arythmie maligne. Cela permettrait la documentation
des arythmies avant d'envisager un traitement de préven-
tion primaire par limplantation d'un défibrillateur a syn-
chronisation automatique, bien que cette méthode com-
porte le risque inconnu que le premier événement soit
fatal. Des investigations japonaises récentes utilisant des
bases de données ECG, conjointement & des dossiers
cliniques et a des statistiques de I'état civil provenant
d'une grande région définie, appuient cette approche.
Les auteurs signalent une évolution clinique relativement
bénigne chez les patients asymptomatiques présentant
des anomalies ECG typiques du syndrome de Brugada,
n'ayant pas d'antécédents familiaux évocateurs.
Finalement, la stratification du risque dans le
cadre de la prévention primaire en vue de déterminer
I'implantation ou non d'un défibrillateur a synchronisa-
tion automatique a titre prophylactique prend en compte
de nombreuses variables pondérées comprenant : les
résultats des études invasives, les antécédents familiaux,
le sexe, I'age du patient, la gravité de l'anomalie ECG et
finalement, les caractéristiques du défaut génétique.

Conclusion

Le syndrome de Brugada est une pathologie des
canaux cardiaques sodiques relativement nouvelle carac-
térisée par une physiopathologie bien connue, mais dont
l'incidence et la présentation clinique sont variables. Le
diagnostic est fondé sur un ECG typique du syndrome
de Brugada et des antécédents de syncope ou d'arythmies
ventriculaires, en particulier chez les patients ayant des
antécédents familiaux positifs de mort cardiaque subite.
Actuellement, le traitement de choix est la prévention
secondaire, et dans certains cas la prévention primaire,
par I'implantation d'un défibrillateur a synchronisation
automatique. Un plus grand nombre de données sont
nécessaires sur la spécificité et la sensibilité des tests de
provocation pharmacologique ainsi que sur la stimula-
tion électrique programmeée et son utilité pour prédire
les événements arythmiques futurs. Il est nécessaire
deffectuer d'autres recherches avant que I'on puisse faire
des recommandations finales chez les patients asympto-

matiques et chez les membres de la famille ayant d'im-
portants antécédents familiaux d’arythmies malignes.
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Résumés scientifiques présentant un intérét

Suivi a long terme de patients atteints du
syndrome de Brugada comparativement aux
patients atteints de fibrillation ventriculaire
idiopathique

J CHAMPAGNE, E ASCENSIO*, P GEELEN, J BRUGADA*,

P BRUGADA. BARCELONE, ESPAGNE* ET AMP; AAIST, BELGIQUE

La récurrence des accidents cardiaques chez les patients présen-
tant une fibrillation ventriculaire idiopathique (FVI) compara-
tivement aux patients atteints du syndrome de Brugada (SB) est
inconnue car le SB est une nouvelle entité qui a été classifiée
comme une FVI dans des séries antérieures.

Méthodologie et résultats : Les accidents cardiaques ont été
examinés chez 39 survivants d'une FV traités a I'aide d'un
défibrillateur a synchronisation automatique implantable : 16
patients (81 % d’hommes) ayant recu un diagnostic de SB (49 +
16 ans — gamme 23 a 73 ans) et 23 patients (65 %) atteints de
FVI (47 = 15 ans — gamme de 25 & 71 ans). Tous les patients
atteints de FVI ont recu un blogueur des canaux sodiques par
voie IV afin d'exclure une forme cachée de SB. Tous les patients
avaient un cceur structurellement normal selon des investiga-
tions invasives et non invasives.

La prévalence cumulative des accidents cardiaques (FV traitée
par un choc approprié ou tachycardie ventriculaire polymor-
phigue non soutenue (TVVPNS)) aprés un suivi de 24 mois était
de 55 % parmi les patients atteints du SB comparativement a
65 % chez les patients atteints de FVI (Kaplan Meyer) (p = ns).
Le temps moyen jusqu'au premier accident cardiaque était de
8 + 8 mois (gamme de 1 a 19) chez les patients atteints du SB
comparativement a 12 + 12 mois (0,1 a 47) chez les patients
atteints de FVI. Chez les patients atteints du SB, 7 sur 16 (44 %)
ont recu un choc approprié pour traiter la FV (39 épisodes de
choc) et 1 autre patient a présenté une TVPNS détectée par le
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défibrillateur avec synchronisation automatique implantable et n'a pas
été traité par un électrochoc. Chez les patients atteints de FVI, 9 sur
23 (39 %) ont souffert d'une FV récurrente et ont été traités par un
électrochoc approprié (33 épisodes d'électrochoc) et 7 autres patients
ont souffert de TVPNS. Le suivi moyen pour les patients n'ayant pas
subi d'accident cardiaque est de 35 mois pour les patients atteints de
FVI et de 37 mois pour les patients atteints du SB. La mortalité dans
les deux groupes était de 0 %. Chez les patients atteints de FVI, la
TVIFV a été induite chez 10 dentre eux (43 %) et
4 (17 %) souffraient de TVPNS d'apres les études électrophysi-
ologiques. En ce qui concerne les patients atteints du SB, la TV/FV
était inductible chez les 16 patients (100 %). La capacité de provo-
quer une TV/FV n'a pas permis de prédire des accidents cardiaques
subséquents.

Conclusion : Les patients atteints de FVI et du SB présentent un taux
de récurrence de la FV ou de la TVPNS similaire aprés un épisode de
mort subite ayant fait I'objet d'une réanimation et un défibrillateur a
synchronisation automatique implantable prévient la mort subite
pendant le suivi.
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Les patients asymptomatiques atteints du
syndrome de Brugada : Evaluation du risque par
la stimulation ventriculaire programmeée et
résultats cliniques. Une étude multicentrique

D CorRADO, F Zoprro, G BulA, ET AL; ITALIE.

Bien que les patients symptomatiques atteints du syndrome de Bruga-
da doivent étre protégés par un défibrillateur a synchronisation
automatique implantable en raison du risque élevé de mort subite, la
stratification du risque et les stratégies thérapeutiques chez les
patients asymptomatiques n'ont pas été établies. L'objectif de la
présente étude était de comparer les patients symptomatiques et les
patients asymptomatiques atteints du syndrome de Brugada en ce qui
concerne la capacité d'induire la TV/FV par une stimulation ventricu-
laire programmée et les résultats cliniques. Nous avons étudié 71
patients consécutifs (64 hommes et 7 femmes, agés de 34 + 19 ans)
présentant un tracé ECG typique — spontané ou induit par des blo-
queurs des canaux sodiques — caractérisé par un sus-décalage impor-
tant du segment ST (2 mm ou plus) dans les dérivations précordiales
droites de type « concave » ou en forme de « selle de cheval » en
I'absence de cardiopathie structurelle. Dix neuf patients ont présenté
des symptomes pertinents tels que la syncope chez 12 d'entre eux et
I'arrét cardiaque chez 7 d'entre eux; les autres 52 patients étaient
asymptomatiques. Nous avons évalué la capacité d'induire la tachy-
cardie ventriculaire polymorphique soutenue (TV) ou la fibrillation
ventriculaire (FV) par une stimulation ventriculaire programmée avec
trois stimuli supplémentaires au niveau de I'apex ventriculaire gauche
et de la voie de chasse chez 34 patients (13 symptomatiques et 21
asymptomatiques). En outre, nous avons analysé les principaux événe-
ments arythmiques, tels que I'arrét cardiaque, les syncopes ou l'appli-
cation d'un électrochoc approprié, au moyen du défibrillateur a
synchronisation automatique implantable lors du suivi de tous les
patients. Chez 15 (44 %) d'entre eux, la TV/FV était inductible par

la stimulation ventriculaire programmée ( TV polymorphique chez
4 patients et FV chez 11 patients). Parmi les 15 patients chez qui la
TV/FV était inductible, 5 étaient asymptomatiques (valeur prédictive
positive 2 60 %), alors que 4 des 18 patients chez qui la TV/FV n'était
pas inductible étaient symptomatiques (valeur prédictive négative =
79 %). Huit patients (tous symptomatiques) ont recu un défibrillateur
a synchronisation automatique implantable, et les autres 9 patients
ont été traités par des médicaments antiarythmiques (béta-bloquants
chez 5 patients, sotalol chez 3 patients, amiodarone chez 1 patient).
Durant un suivi moyen de 34 + 14 mois, 6 des 71 patients (8,5 %) ont
présenté des événements arythmiques comprenant la mort subite
chez un patient, la FV chez 4 patients et la TV syncopale chez
1 patient. Tous les événements sont survenus chez des patients
antérieurement symptomatiques, dont 6 traités a l'aide d'un défibrilla-
teur a synchronisation automatique implantable. Aucun des patients
asymptomatiques n'a manifesté de symptémes. En conclusion, chez
les patients asymptomatiques atteints du syndrome de Brugada, la
TVIFV n'était pas inductible par la stimulation ventriculaire program-
mée et les résultats cliniques étaient bénins. Ces données suggerent
d'utiliser une stratégie thérapeutique moins agressive chez ce sous-
groupe de patients atteints du syndrome de Brugada.
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