Arythmies de 1 enfant et de 1 "adolescent

 Palpitations

* Syncope, mort subite

* Myocardiopathie rythmique
» Post-operatoire

e <] an (récidives, diagnostic tardif)




Palpitations

* Antécedents, description, ECG (onde-A)

Holter des 24-48 heures
Transmission téléphonique ECG (Cardiatel®)
Investigation oesophagienne, endocavitaire

* Diagnostic
Tachycardie sinusale ++
Reéentrée intranodale, voie accessoire

* Pas de traitement systématique




Transmission telephonique ECG

b e
e 2000 - 2003
S R e+ 34 pts 6-15 ans
e Palpitations:

PP VPRV RNV PN PR PR PR PR IR S 1 TS A, 2 réentrées
17 sinus 100-130 bpm
14 normal
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Malaises et syncopes de I’enfant
Diagnostic ¢tiologique

» Age, circonstances de survenue

» Examen clinique

ECG
Echocardiographie

. Epreuve d ’effort, ECG des 24 heures, tilt-test,

tests pharmacologiques




Malaises et syncopes de I’enfant
Cardiopathies

Cardiopathies congenitales (Fallot)
Stenose aortique & sous-aortique
Hypertension pulmonaire primitive
Anomalies des coronaires

Myocardiopathie hypertrophique
— TV et ESV rares sur les Holters

— facteurs de risque ++ : histoire familiale




Relations phénotype-génotype pour les
3 génes les plus frégquents (béta-MCH : chaine
lourde béta de la myosine ;
MS : mort subite)
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Syncope




BAVC de ’enfant

Congenital :
Echocardiographie
Recherche anticorps maternels anti-SSA/ SSB (< 2 ans)

Diagnostic chez un jeune patient, pas d’ATCD
e familial (chromosome 19, SCNAS, NKX 2.5)

* myopathies

« Kearnes, myocardiopathies (desmine, lamine)

ctiologie des BAV diagnostiques dans I’enfance: 77




BAYV complet de I’enfant
Indications de stimulation

Bradycardie de repos (ECG en consultation)

<2ans 50/mn
2-4 ans 45/mn
>4 ans 40/mn

« < 50-55 bpm 1n infants (class I)
day average rate < 50 bpm after one year

Abrupt pauses = basic cycle length x 2-3 »

Surveillance : CS, holter, épreuve d’effort




WPW et syncopes

Flutter/ fibrillation atriale
Voie accessoire + conduction anteérograde rapide
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WPW : indications
d’ablation chez I’enfant

* Syncope, mort subite ressuscitee

* Fa avec conduction rapide

* Sport de competition
» TSV répétees, traitement medical

* Investigation systematique vers 12 ans
oesophagienne / endocavitaire
fibrillation atriale soutenue + PRA <220 ms
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Troubles du rythme heréditaires

* Syndrome du QT Long congénital
» Tachycardies Ventriculaires Catecholergiques

* Syndrome de Brugada

* Syndrome du QT court




Syncopes et noyades répetees famihiales




QT long congénital
Syncopes d ’effort (baignades), émotions

ECG
- QT long : QTc > 440 ms
- Troubles de la repolarisation

SR
M?E_ an _:- an ..:-...E. R A

QTc (ms): QT ms /N RR ms




Congenital long QT syndrome

11

KCNQI Iks a-subunit ¥ Kfoutward
HERG Ikr o-subunit J K+ outward
SCN5A Na T Na inward

Ankirin-B  Ca/Na
KCNEI IKs
regulatory subunit of KVLQT1

KCNE2 IKr
regulatory subunit of HERG

KCNJ2 K+ inward rectifier
CaVl.2 T Ca inward




LQTS 1n neonates

» 23 neonates with mean QTc = 558 ms
» 8 sinus bradycardia/ 15 AV block

* 3 deaths

* Genotype 1n 17 pts
AVB: 9/9 HERG
Sinus bradycardia 8/8 KCNQI1
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Traitements du syndrome du QT Long
Patients symptomatiques

Bétabloquants d'emblée a vie.
(nadolol, 50 mg/m2 en 2 prises)

Persistance des symptomes :

- stimulation cardiaque definitive, DAI (tachy sinusale !)
- sympathectomie gauche

Contre-indication a toute pratique sportive (loisir ?)

Liste des traitements contre-indiqueés




Traitements du syndrome du QT Long
Patients asymptomatiques

Béta-bloquants s1 enfant < 15ans, QTc +++, famille avec
mort subite, mutations dans parties transmembranaires.

Les autres 7?77
Au minimum liste des medicaments contre-indiqueés.

Contre-indications sport sauf pratique familiale avec
controle Holter/Epreuve d ’effort




Effect according to genotype

106 pts free of symptoms on [3- alone

59/59 KCNQI (including symptomatic)
30/32 HERG
1/2 SCNSA

1/5 with 2 mutations




Tachycardie ventriculaire catecholergique

ECG de base souvent normal
Enfants avec syncopes/mort subite a ’EFFORT

Holter : ESV polymorphes a I’effort-bigéminisme-salves
polymorphes
Epreuve d’effort +++ : TV polymorphes rapides

Denjoy et al, Arch Mal Coeur 2005;98:506-12







Conclusions TVC

Arythmie ventriculaire potentiellement I¢tale, rare, sous-
diagnostiquee.

Béta-bloquants a fortes doses indispensables.

Optimisation du traitement avec EE et Holter répétés
Indication potentielle de DAI (adolescents,jeunes adultes)
Importance du génotypage pour les apparentes.




Malaises et syncopes de I’enfant

Circonstances Chaleur, foule, Exercice,
station debout baignade
Prodromes +++ non

Blessure REN face
Durée <] mn > 1 mn
Risque 0 mort subite

Etiologies Vaso-vagale TV, LQT,
BAV,WPW,
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100MM/S

= recherche tachysystolie, PJRT




Tachycardia induced CMP
Paroxysmal SVT

Heart rate
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Unexplained dilated CMP
24 h holter monitoring




Accélération sinus
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The chicken-egg dilemna

Tachycardia induced CMP

versus sinus tachycardia Chronic tachycardia

and dilated CMP
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TSA ou tachycardie sinusale
sur MCP primitive ?

Frequence atriale > 150 % fréquence normale
pour 1 ’age

P négatif en V1 (origine OD anterieur)

PR long, BAV (Holter, Striadyne)
“Warm-up” sur traces Holter

Avant 2 ans: guerison spontance
Traitement : amiodarone + bétabloquants




TSA : injection d’ATP (striadyne R)
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Post-operative arrhythmias
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Post-op (Fallot) VT

Senning patient : atrial flutter



Senning
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CIA avoc shunt Atrésie tricuspide

droite-gauche
e Atrésie tricuspide







Senning: post-operative flutter




Post-operative arrhythmias

Risk:
sudden death 7.9 / 1000 patient years follow-up
(Wren : combined follow-up 9690 pt yrs)
cardiac failure

Should be suppressed:
SD : 20 % if recurrent atrial flutter
5 % if stable sinus rhythm (Garson et al. 1985)




Conversion du flutter atrial

* Echo transoesophagienne
» Stimulation rapide ( eesophage, endocavitaire)
* Choc ¢lectrique

« Amiodarone per os (1000 mg/ m?)

» Eviter antiarythmiques IV




Troubles du rythme post-operatoire tardifs
Traitement

 Amiodarone + betabloquants + PM
(effets II, pas a vie)

 Flutter atrial Mustard & Senning : ablation

Flutter / fa Fontan : chirurgie

Tachycardie ventriculaire : ablation, ICD
Defibrillateur atrial (7). Transplantation...
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TSV nouveau-né et nourrisson




Tachycardie jonctionnelle < 1 an
Réduction

Manceuvres vagales mécaniques
Adeénosine tri-phosphate (1 -2 mg /kg IV)

Choc ¢lectrique s1 collapsus (1-2 Joules/kg)

Drogues IV contre-indiques




Tachycardie jonctionnelle néonatale
Réduction
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