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Vous &ecirc;tes ici : CHU de Nantes &gt; rechercher un service &gt; cardio. et maladies vasculaires &gt; maladies rares
le syndrome du QT long - description clinique de la pathologie
Le syndrome du QT long (SQTL) cong&eacute;nital est caract&eacute;ris&eacute; par une anomalie de la repolarisation ventriculaire, se traduisant par un allongement de
l'intervalle QT sur l'ECG de base (figure 1). Ce d&eacute;faut de repolarisation favorise la survenue d'arythmies ventriculaires polymorphes et en particulier
des torsades de pointes pouvant aboutir &agrave; la mort subite par fibrillation (figure 2).
Figure 1: repr&eacute;sentation sch&eacute;matique d'un ECG de base avec ses diff&eacute;rentes ondes et intervalles.
Figure 2: M&eacute;canismes de la mort subite cardiaque par arythmie ventriculaire
(cliquez sur l'image pour l'agrandir)
A. La tachycardie ventriculaire (TV monomorphe ou polymorphe, complexes QRS larges, fr&eacute;quence cardiaque rapide) peut d&eacute;g&eacute;n&eacute;rer en fibrillation
ventriculaire (FV, perte de toute activit&eacute; &eacute;lectrique organis&eacute;e des ventricules) et causer la mort par asystolie. Modifi&eacute; d'apr&egrave;s [Huikuri et al., 2001].
B. Les torsades de pointes d&eacute;crivent une sorte de torsion autour de la ligne iso&eacute;lectrique. Elles sont li&eacute;es &agrave; un ph&eacute;nom&egrave;ne de r&eacute;entr&eacute;e ventriculaire
(d&eacute;synchronisation des p&eacute;riodes r&eacute;fractaires des cellules myocardiques), caus&eacute;e par une bradycardie importante ou un allongement de l'intervalle QT.
Modifi&eacute; d'apr&egrave;s [Napolitano et Priori, 2002]
Quatre ph&eacute;notypes cliniques du Syndrome du QT long ont &eacute;t&eacute; d&eacute;finis :
le syndrome de Romano-Ward pour la forme autosomique dominante;
le syndrome de Jervell et Lange-Nielsen pour la forme r&eacute;cessive plus grave et plus rare (1/50 000), o&ugrave; une surdit&eacute; est associ&eacute;e;
le syndrome d'Anderson, encore plus rare, o&ugrave; le SQTL est associ&eacute; &agrave; d'autres arythmies, une paralysie p&eacute;riodique et des malformations;
le Syndrome de Timothy caract&eacute;ris&eacute; par un SQTL s&eacute;v&egrave;re, des malformations cardiaques et somatiques et associ&eacute; &agrave; l'autisme.
Il existe &eacute;galement des formes acquises du SQTL qui sont plus fr&eacute;quentes que le SQTL cong&eacute;nital. Elles sont li&eacute;es &agrave; la prise de drogues ou &agrave; des
anomalies cardiaques structurales.
&gt; (suite) &eacute;pid&eacute;miologie
&gt; retour au sommaire
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par le Pr Vincent Probst, chef du service de cardiologie et maladies vasculaires
contacts
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Pr Vincent Probst, cardiologue r&eacute;f&eacute;rent
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Fiche 2 : Les effets du passage du courant alternatif


















la dysplasie arythmogène du ventricule droit - symptômes
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Faut-il faire un Holter à tous les insuffisants cardiaques à fraction d
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