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Syncopes / mort subite (TdP) : 

effort, stress ou émotion
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Prévalence : 1/5000 naissances  (?)
50 % des porteurs de mutation du LQTS resteront 
asymptomatiques.
La plupart des autres auront un ou plusieurs épisodes de 
syncope mais sans conséquence étale.
International LQTS Registry : mort subite dans 4% des patients 
porteurs de mutation. 
Approximativement 30 %des porteurs ont un QTcde 400 à
460 msec, valeurs recouvrant les valeurs normales.
Cette grande variabilité phénotypique représente un 
challenge majeur dans la prédiction du risque rythmique. 
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Syncopes
Circonstances diverses, fct type

Mort subite
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ECG de base et ECG d effort
Holter QT
Test pharmacologique

QTc >  440ms chez lQTc >  440ms chez l homme, QTc > 460 ms chez la femmehomme, QTc > 460 ms chez la femme
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LQT1: 
Le plus fréquent, recommandations précises

Age
Sexe
QTc
Histoire personnelle de symptomes
Réponse au TT Bétabloquant
Eviter drogues allongeant QT et sports haute intensité
Pénétrance variable
Le meilleur critère prédictuf de risque individuel est 
l histoire personnelle et le QTc
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LQTS excepté LQT1: 
Pas de vraies recommandations
Betablockersmoins efficaces sur LQT2
Betablockers inutiles sur LQT3? 
DAI en première ligne sur LQT3?



Priori S et al. N Engl J Med 2003;348:1866-74.

ACR (Classe I, A)

Hobbs J, et al. JAMA 2006;296:1249-54
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- Forme avec Surdité totale bilatérale : Autosomique récessif (<5%)

- Forme avec audition normale : Autosomique dominant (>95%)

- Identification de 50 à 70 % des patients porteurs de LQTS

- Valeur de l analyse génétique dans le LQTS :

- diagnostic présymptomatique avec conséquences cliniques

- valeur pronostique et influence sur la démarche thérapeutique

- conseil génétique


