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Cause rare de syncope et MS sur coeur sain
chez des enfants, adolescents et adultes jeunes
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Incidence exacte mal connue
Risque élevé de mort subite
80% des patients seront symptomatiquesavant 40 
ans(Syncope ou MS)
Mortalité totale estimée de 40% à 40 ans
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No. of Patients

40 25 8 0 0 0

11 7 3 1 1 1

50 34 21 12 5 0
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Syncopesà l effort ou lorsd émotions
Premier épisode dans l enfance

Age moyen = 8 ans
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ECG de repos = normal
ECG d effort (ou test pharmacologique)
Coeur normal
Pas d exploration électrophysiologique 
invasive nécessaire



ESV polymorphes à l effort : 
ESV isolées, 
Bigéminisme
Salves polymorphes
TV bidirectionnelles et TV polymorphes

Reproductibilité :
Effort (Holter/ ECGE)  si FC > 110 bpm
Sous isoprotérenol

Non inductibilité EEP
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Les béta-bloquantsà fortes doses sont indispensables.
Importance du dépistage pour les apparentés impliquant un 
traitement béta-bloquant même si asymptomatiques.
Optimisation du traitement avec EE et Holter répétés.

Contre-indication du sport.

Indications potentielles de DAI

Récidives de syncopes et > 15 ans
Garçons > 15 ans et ATCD de AC/MSR.
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Aucun
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S Lehnart et al. Circulation. 2007;116:2325-45.


