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Trouble du rythme touchant préférentiellement I’"homme jeune, le syndrome de Brugada
est susceptible de provoquer un déces brutal a l'occasion d’un effort, méme modeste.
Son diagnostic repose sur I"électrocardiogramme de repos et/ou un test pharmacologique,
apres élimination des principaux diagnostics différentiels dont I"algorithme exploratoire est
aujourd’hui bien codifié. Seuls les patients a haut risque bénéficient de I'implantation d’un
défibrillateur automatique, mais tous les sujets dépistés et leur médecin doivent étre avertis
des contre-indications absolues de certaines thérapeutiques.
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Réagir devant
un possible syndrome
de Brugada

Tuant parfois brutalement de
jeunes sportifs indemnes de tout anté-
cédent cardiaque, le syndrome de
Brugada, décrit par Josep et Pedro
Brugada en 1992, se caractérise par
la brusque survenue de tachycardies
ventriculaires polymorphes [1], Bien
connu des cardiologues et des méde-
cins du sport, ce trouble du rythme
mérite d’étre connu des autres disci-
plines médicales afin d’orienter et de
suivre au mieux les sujets potentiel-
lement a risque.

Quand et comment
I’évoquer?

De prévalence incertaine, esti-
mée pour l'instant a 0,14 % de la
population asiatique et a 0,61 %
en Europe, le syndrome de Brugada
touche préférentiellement I’"homme
jeune, généralement entre 30 et 40
ans [2].

Il doit étre évoqué des lors qu’un
patient aux antécédents familiaux de
mort subite, rapporte des syncopes
récurrentes ou des épisodes bru-
taux de tachycardies. Néanmoins, la
symptomatologie clinique est moins
bien souvent tranchée, voire inexis-
tante. On note alors rétrospective-
ment des plaintes plutét banales,
telles que des douleurs thoraciques
au repos ou a l’effort, des malaises a
I’'emporte-piece ou encore des pertes
urinaires nocturnes [3, 4]. Parfois,
le diagnostic est fait par surprise
devant I"électrocardiogramme (ECQ)
systématique pratiqué chez un sportif
asymptomatique.

C’est en effet le tracé électrique
cardiaque qui définit le syndrome
de Brugada basé sur le segment
ST et les ondes T des dérivations
précordiales (figure 7). En 2002, la
Société européenne de cardiologie
[5] a ainsi fixé les criteres diagnos-
tiques de ce trouble du rythme sur
I’aspect en pseudo-bloc de branche
droit (rsR’) avec élévation du point
J (le point intersection entre la
fin du QRS et le début du seg-
ment ST), permettant de distinguer :
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Figure 1. Sus-décalage du segment ST concave vers le haut, en
« selle de cheval », suivi d’ondes T négatives dans les autres déri-
vations.
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— un Brugada de type 1, caractérisé par un sus-
décalage du segment ST, convexe vers le haut, dont le
pointJ est a plus de 2 mm de la ligne associé a des ondes
T négatives,

— un type 2, caractérisé par un sus-décalage du seg-
ment ST (point ) > 2 mm), concave vers le haut, en « selle
de cheval », restant positif (partie terminale > T mm), suivi
d’ondes T biphasiques ou positives,

— untype 3 caractérisé par un sus-décalage du segment
ST (point ] > 2 mm) concave vers le haut avec une partie
terminale du ST inférieure a 1T mm.

Les mécanismes électrophysiologiques

Le syndrome de Brugada est une pathologie spo-
radique dans environ 70 % des cas, et génétique a
transmission autosomique dominante dans les autres
30 %, avec une pénétrance incompléete et une expressi-
vité variable [6]. Les premieres descriptions familiales ont
souligné le role de la mutation du géne SCN5A! (sur le
chromosome 3p21-23), altérant la transcription de la sous-
unité a du canal sodique cardiaque qui intervient dans
la dépolarisation des cardiomyocytes. Depuis cette des-
cription princeps, plus de 250 mutations sur treize genes
(CACNATC?, KCND33, GPD1L, RANGRF, etc.) ont été
décrites, complexifiant I"approche clinicogénétique [6].

! Pour sodium voltage-gated channel a subunit 5

2 Pour calcium voltage-gated channel subunit «1C

3 Pour potassium voltage-gated channel subfamily F regulatory
subunit 3

Quelle qu’en soit la cause, il résulte de ces anomalies,
sur le plan physiopathologique, une diminution cardio-
myocytaire du flux sodique et calcique durant la phase de
dépolarisation rapide du potentiel d’action, conduisant a
une suractivation relative du canal repolarisant potassique.
Ces perturbations électriques qui sont plutot épicardiques
qu’endocardiques, expliquent I’hétérogénéité de la repo-
larisation a I’origine des troubles du rythme.

Que proposer?

Devant de telles manifestations électriques, il estimpé-
ratif d’orchestrer les explorations pour une prise en charge
optimale (figure 2).

Il est ainsi nécessaire d’éliminer une cardiopathie
sous-jacente, en s’aidant de la biologie enzymatique
cardiaque, de |’échocardiographie, de I'imagerie par réso-
nance magnétique (IRM) cardiaque et de la scintigraphie,
voire de la coronarographie [7]. Il est ensuite indispen-
sable de s’assurer qu’aucune cause ionique, métabolique
ou toxique n’explique les modifications de I'ECG, bien
que d’authentiques syndromes de Brugada aient été
décrits concomitamment a une hyperkaliémie sévere [8], a
une acidocétose diabétique [9] ou a un syndrome d’Ehlers-
Danlos [10]. Les tests génétiques ne sont pas nécessaires
au diagnostic mais cette recherche est de plus en plus sou-
vent réalisée, ne serait-ce que pour des raisons de conseil
génétique familial.

Lorsqu’un faisceau d’éléments cliniques, familiaux
et électriques fait suspecter le diagnostic, I'étape ulté-
rieure consiste a proposer un test pharmacologique par
des antiarythmiques bloqueurs des canaux sodiques [11].
L’ajmaline (1 mg/kg) ou la flécainide (2 mg/kg) utili-
sés par voie intraveineuse lente de 5 min, peuvent ainsi
démasquer, dans les formes incertaines, les anomalies
électrocardiographiques typiques du syndrome de Bru-
gada sous-jacent, a savoir un tracé de type 1, qui seul
permet le diagnostic. Les ECG de types 2 et 3 n‘ont en
effet de valeur que si le test pharmacologique convertit
leur tracé en type 1 (figure 3).

Afin de faciliter le diagnostic, un consensus d’experts
internationaux a récemment proposé I’élaboration d’un
score individuel, le Shanghai Score System [12], pondéré
par I'ECG, Ihistoire clinique, I’histoire familiale et le profil
génétique (tableau 1).

Stratification des risques

Deés lors, la stratification des risques cardiaques
(figure 4) permet de proposer une prise en charge théra-
peutique adaptée. Seule peut étre proposée, aujourd’hui,
la mise en place d’'un défibrillateur automatique implan-
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Figure 2. Algorithme diagnostique du syndrome de Burgada (d’aprées Berne et Brugada [7]).

table ; des essais utilisant la quinine se sont néanmoins
révélés intéressants [14-16]. Ainsi, sur une base clinique,
économique et épidémiologique, la Société européenne
de cardiologie ne préconise la mise en place d’un défi-
brillateur implantable que chez les patients a haut risque
(ECG type 1 ayant fait un arrét cardiaque ou une syn-
cope) [17], les autres niveaux ne nécessitant qu’une simple

surveillance. En pratique, en dehors du suivi clinique et
électrique, celle-ci se traduit par une information pharma-
cologique des patients et de leurs médecins a I'égard de
certains médicaments antiarythmiques, psychotropes ou
anesthésiques contre-indiqués ou fortement déconseillés,
qui risquent de déclencher une crise de tachycardie ven-
triculaire polymorphe (tableau 2).
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Figure 3. Aprés test a I'ajmaline, sus-décalage du point J de 4 mm

au 2° espace intercostal et sus-décalage convexe du segment ST
et onde T négative.

Tableau 1. Shanghai Score System : aide au diagnostic du
syndrome de Brugada (d’aprés Antzelevitch [12]).

Points
ECG
Type 1 spontané 3,5
Type 1 induit par de la fievre 3
Type 2 ou 3 converti aprés test pharmacologique 2

Tableau 2. Médicaments contre-indiqués et a éviter dans le
syndrome de Brugada (actualisation réguliére sur
https://www.brugadadrugs.org/drug-lists/).

Médicaments contre-indiqués

Antiarythmiques

Bloqueurs des canaux calciques : ajmaline, flécainide,
propaférone

Psychotropes

Tricycliques : amitriptyline, nortriptyline, désipramine,
clomipramine, lithium, loxapine

Autres

Cocaine, alcool, diménhydrinate, acéthylcholine,
méthylergométrine, cannabis

Anesthésiques : bupivacaine, propofol, procaine

Médicaments a éviter

Antiarythmiques

Bloqueurs des canaux calciques : disopyramide, amiodarone,
cibenzoline

Inhibiteurs calciques : vérapamil

Bétabloquants : propanolol

Psychotropes

Antidépresseurs : bupropion, cyamémazine, dosulépine,
doxépine, fluoxétine, fluvoxamine, imipramine, maprotiline,
paroxétine, perphénazine

Anticonvulsivants : carbamazépine, lamotrigine, phénytoine

Histoire clinique

Arrét cardiaque inexpliqué ou tachycardie

ventriculaire polymorphe ou fibrillation ventriculaire 3
Respiration agonique nocturne 2
Suspicion de syncope arythmique 2
Syncope inexpliquée 1
Flutter ou fibrillation auriculaire inexpliqué a moins

de 30 ans 0,5

Histoire familiale chez des parents de 1" ou 2¢
degré

Syndrome de Brugada 2
Mort par arrét cardiaque suspect (au cours de

fievre, la nuit, médicaments contre-indiqués) 1
Mort par arrét cardiaque inexpliqué a moins de 45

ans (autopsie négative) 0,5

Résultats tests génétiques

Probable mutation sur les génes cibles 0,5
Score

Probable syndrome de Brugada >3,5
Possible syndrome de Brugada 2a3
Improbable syndrome de Brugada <2

Antipsychotiques : thioridazine

Analgésiques

Kétamine, tramadol

Autres

Indapamide, métoclopramide, édrophonium, diphénhydramine,
diménhydrinate

Conclusion

Le syndrome de Brugada est un trouble du rythme car-
diaque du sujet jeune, susceptible de provoquer un déces
brutal au repos, a I'effort ou apres la prise de certains médi-
caments. Son diagnostic repose sur I'ECG, qui doit étre
proposé systématiquement a tout sportif et a la moindre
manifestation clinique douteuse. Il sera suivi d’'un test
pharmacologique selon le tracé électrique, I’histoire per-
sonnelle et les antécédents familiaux du sujet. Qu’il y ait
eu ou non implantation d’un défibrillateur en réponse aux
explorations, la connaissance des médicaments potentiel-
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Figure 4. Stratification des risques du syndrome de Brugada (d’aprés Curcio, Santarpia et Indolfi [13]).

lement dangereux est primordiale, justifiant la possession
d’une liste des produits contre-indiqués que le patient
présentera a ses correspondants médicaux. Enfin, il est
impératif de rechercher I'existence de ce trouble du
rythme chez tous les apparentés au premier degré.

Liens d’intérét : Les auteurs déclarent n’avoir aucun lien d’intérét en
rapport avec cet article.
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