QRS anormaux chez I’enfant
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ECG enfant: QRS

%, ~

Durée

< 85 ms pour le nourrisson

< 100 ms pour l'adolescent
Onde Q

- fréquente en D2, D3, VF,V5,V6 (nourrisson).
- En D1 chez le plus grand.

- Jamaisen V1, V2

- < 2,5 mm naissance,< 4,5 mm apres 3 mois
- < 12 ms nourrisson, < 9 ms grand

Table 3-3. QRS Duration: Average (and Upper Limits of Normal) for Age

0-1 mo 1-6 mo 6 mo-1 yr 1-3 yr 3-8 yr 8-12 yr 12-16 yr Adult

Seconds 0.05 (0.07) 0.05(0.07) 0.05(0.07) 006 (0.07) 007 (0.08) 0.07(0.09) 0.07 (0.10) 0.08 (0.10)




ECG enfant: QRS

L, G

Position des dérivations des membres

Axe QRS
120 °(60 a 180) chez le nouveau né
60° (0ai100)a1lan
60 ° (0 a 120) chez I'adolescent

avF = +90°

296 patients 21 to <18 ans avec déviation axiale gauche (QRS frontal plane axis 0 a
-90)

Plus souvent associé a une cardiopathie si :
- déviation au dela de -42°(58% vs 26%; P = .003)
- HVG (38% vs 5%; P < .0001)
- Examen clinigue anormal (75% vs 8%; P < .0001)
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R/Sen Vi1
Age R/S en V1
0-2 ans >1
2 a4 ans 1
>4 ans <1




Blocs de branche

complet
QRS > 100 ms jusqu’a 8 ans, > 120 ms apres 8 ans.

Droit : RV1 large, ample : RR’, rSR"ou rsR’

apres chirurgie cardiaque (Fallot)

Gauche : rares chez I'enfant

RSR’ complex V1-V2: 7% enfants <5 ans

Normal si : AR
- QRSd < 10 ms vis-a-vis de la normale pour l'age -
- voltage R’ (V1) <15 mm (<1 an) et<10mm (> 1 o R
an) et
e




Onde T : repolarisation ventriculaire

Age Positive +/- négative
0 — 7 jours |D1, D2, V6 D3,V1l |AVR, V2aVs5s
7 jours - 2 |D1, D2, D3, V5 AVR, V1 a V4
ans AVF,V6
2 ans -Ado |D1, D2, AVF, D3 AVR, V1 a V3
V5, V6 (V4 -> 8
ans)
Adulte D1, D2, D3, V2-V4 AVR
AVF, V1, V5,
V6

Dr Yves Dulac 2018
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Cardiomyopathies

Cardiopathies

congénitales

QRS anormal

Anomalies

coronaires
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ECG Abmormalities (=1) n (% I
Group 1

ir:m;m ”EE Table | Classification of abnormalities of the athlete’s
(" ncomplsts REEE 203 electrocardiogram

Earfy repolarization pattem 332 (12)

[ ksolated ORS woltsge critera for LVH 349 (126) ] Group 1: commeon and Group 2: uncommon and
Sokodow-Lyon crisra B4 (1] training-related ECG training-unrelated ECG
Diavignon eriteria (=1) 28212351 (12) changes changes

Al 2441103 Sinus bradycardia T-wave inversion

RVE + SV1 75 (11.6)

o 181 7.6) First-degree AV block ST-segment depression
0 Ve 178 (i Incomplete RBEB Pathological Q-waves

froup 2 — Early repolarization Left atrial enlargement

[ T-wave inversion 158 (5.7) ] L . - :
Deep T-wave mversion (=2 mm| 130 5) Isolated QRS voltage criterdafor Left-axis deviation/left anterior
Minor T-wave inversion (=1 mm] 190.7) left ventricular hypertrophy hemiblock

ST-seqment Right-axis deviation/left posterior

e 2000 "\ hemiblock

ﬁ :-:I :u::i"::ﬁ_ a0 1305 Right ventricular hypertrophy

Left snterior hemiblock 20.1) Ventricular pre-excitation

Right wén deviaion (=12 5@ Complete LBBB or REBB

Eﬂmﬁnﬁﬁ 502 Long- or short-QT interval

Complets RBEE 12 {05 Brugada-like early repolarization
plets LEAR j

Long-OT interval 2 [0.07)

Shart-OT interval 10.03)

Brugada-like early repoarization 2 {0.07) Migliore et al. Circulation. 2012




Children
N=2T83

Initial cardiovascular profocol

(Medical kistory, physical
examination, ECE)

Abzormalithes in 279 (8%) o |hnrmllitm%|1253ﬁ{9..“h}
- Medical history in 9 (0.32%)" Subjects eligible for

- PEin 19(0.68%)t FPOTTS parndipanon

- Growp 2 ECG abnormaligesin 195 (T4)
- Medical history PEECG in 6 (0.21%)

( .f.:r'":.m)

o heart disease m 196 (7% Heart disease in 33 (1.2 %3)
Eu'b;tm thg:b]t for sports

Eligible for :nnmrﬁvnnm ,/.{—M eligible for competitive \\] .
(n=19;0.7%) sports (n=$;0.3%) fm.;:’l’r“““m‘ .
a h
- MVP with mild mital valve - Definitive ARVC (1) vl g
regurgitation (16) . Borderline ARVC (2) (n = 6 0.2%)
- ASD with mild shant (3) - HEM(1) R
-LQTS(2) Ventmicular pre-excitation
3134 (WFW) (6)

\;E'upd: syndrome (1) _/

Migliore et al. Circulation. 2012




Ondes T négatives chez les enfants

Children
N=2765
45
A Qe e e ettt eeeaa et et e s e
T-wave inversion No T-wave inversion T U

in22 leads
N=158 (5.7%)

N=2607 (94.3%)

T-wave inversion in T-wave inversion in T-wave inversion in

Prevalence of T-wave inversion %

inferior leads right precordial leads lateral leads R®=0,86P <0,001
(LIVaVF) (V1-V3) (V4-V6 and/or LI-aVL) S I i R~ R i
N=24 (0.9%) N=131 (4 7%) =3 (0.1%)
10 Gocmccccccoscnccccetecncacnoncescacencs M ugoesaccaccecectigesescasesctcanasenersscncsassesasssasersssesssstscsesassaseasaens
5 .....................................................
‘ l 8 3 10 1 12 13 1 15 1% 17 18 19
Age (years)
No cardiomyopathies “definitive” ARVC (N=1) * HCM (N=1) ¢
“borderline” ARVC (N=2)%

Migliore et al. Circulation. 2012




Cardiomyopathies

- Maladies structurelles du myocarde

- Classification selon le phénotype

Coeur normal

Restrictive

1/2000  pijatée

“1/500
Hypertrophique
Hershberger RE, et al.Nat Rev Cardiol. 2013




Epidémiologie des cardiomyopathies
héréditaires

&, G

Cardiomyopathies Cardiomyopathies Cardiomyopathies
Hypertrophiques dilatées Arythmogenes du VD

- Maladie monogénique
- Transmission: dominante le plus souvent
- Pénétrance variable en fonction de I'age

‘Expression cardiague mais asymptomatique ‘

Mutation

| | | | | >
I |10ans |20 |30 |40 | 50 ans

- Hétérogénéité clinique
- Hétérogenéité génétique : plusieurs genes
- Hétérogéité allelique (mutations “privées”)
- 10-30 genes impliqués selon les phénotypes

5320 % chez patients porteurs de 2 variants pathogenes




Cardiopathies pédiatriques

CMD

RBN

0

Metabolique:

deficit carnitine,
MELAS, Danon, sd de
Barth

DNM
Duchenne, SGCD, ED
LMNA, TCAP

Desmosome
Carvajal (DSP), DSG2

Sarcomere
MYBPC3, MYH7, TNNI3,
TNNT2, TNNC1, ACTC1

Disque Z
ACTN2, TTN, LDB3..

Cytosquelette: VCL

CMH

Metabolique:

M de Pompe, Danon,
PRKAG2, Fabry, deficit
en carnitine

Rasopathies
Noonan, Costello, CFC
syndrome

DNM
LMNA, Friedreich

Sarcomere

MYBPC3, MYH7, MYL2,
MYL3, TNNI3, TNNT2,
TNNC1, ACTC1

Disque Z
ACTN2, TTN, LDB3..

Cytosquelette: VCL

L, G

CMR
DNM
LMNA
Sarcomere

MYBPC3, MYH7, MYL3,
TNNI3, TNNT2,, ACTC1

DVDA

DNM
LMNA

Desmosome
PKP2, DSP, DSG2,
JUP...

NCVG

DNM
LMNA

Sarcomere
MYBPC3, MYH?7,
TNNT2, ACTC1

Disque Z
ACTNZ2, LDB2

Metabolique: Sd de
Barth (TAZ)




La Cardiomyopathie Hypertrophique (CMH)

L, G

+Epidémiologie :

+ Prévalence : 1/500 Maron Circulation
1995;92:785

+Macroscopie :
+ HVG, typiguement asymétrique (septum)

+Microscopie :

+ Désorganisation myocytes, hypertrophie,
fibrose
+Hémodynamique :
+ Alteration fonction diastolique
+ Fonction systolique normale

+ Parfois: obstacle dynamique dans 25% des
cas (gradient de pression intraventriculaire gauche)

— CMH “obstructive”

Veselka, Anavekar & Charron. Lancet 2016 nov




ECG dans la CMH chez les enfants

Hypertrophie VG électrique (voltage

,_.iw_,i _~— SR _;,_h\*- ,_)l, JF T >95th percentile)

B e SRl ‘..,,,‘I - R || .‘-’-‘“. Y| .T.‘, |

R R OndesQ

SEERf (RNNN 11 EENNRRRRRTSETARRRESTany snnn [ e Hypertrophie atriale électrique
SR ; ik z T | | Troubles de repolarisation V5, V6
""" SEESE SIS UENEN NN SN ONNE ] “ ‘
£91 {HBE (3457 (EHAE Ay nnaNInEans snmanrenny ni Sug

T o R N e Rare: BBG, BBDt (-)

L R e P e

B s e Frh lft : i; o l‘f Sensibilité faible < 50%

R
1
ahE

Electrocardiographic criteria indicating left ventricular hypertrophy in
children. Adapted and modified from Davignon [24]. Voltages measured

in mm, 10 mm/mV.

QRS Left Axis Deviation

R in aVL or aVF

R in V5-V6

SinV1 or V2

RinV6+5inVI

Tall R in V5 or V6 +
deepest 5 in V1 or V2

R/S in V1-V2

Q in V5-V6

VAT in V&

T in V5-V6

= +30° in children <2 years of age

= — 30° in children =2 vears of age
=25 mm

>30-35 mm

=25 mm

=45 mm (>30 mm under 1 years of age)
=60 mm

Less than lower limit of normal for age
=4 mm

=004 5

Flatnegative and or ST-depression

R SR N A T e




Etiologies des CMH

Other genetic and
non-genetic causes

MYL3
TPMI

TNNI3

* Inborn errors of metabolism
Glycogen storage diseases:
+ Pompe

+ Danon

+ AMP-Kinase (PRKAG2)

+ Carnitine disorders

* Lysosomal storage diseases
* Anderson-Fabry

TNNT2

* Neuromuscular diseases
* Friedreich’s ataxia
«FHLI

MYH7 « Mitochondrial diseases
* MELAS
* MERFF

+ Malformation Syndromes

+ LEOPARD
* Costello
*CFC

Sarcomeric protein + Amyloidosis

gene mutation ~mhl A‘ITRm( .
) . sen
40-60% AL WI o

MYBPC3 * Newborn of diabetic mother

* Drug-induced
* Tacrolimus
* Hydroxychloroquine
* Steroids

The majority of cases in adolescents and adults are caused by mutations in sarcomere protein genes.AL = amyloid light chain; ATTR=amyloidosis, transthyretin type.

CFC = cardiofaciocutaneous; FHL- |=Four and a half LIM domains protein |;LEOPARD = lentigines, ECG abnormalities, ocular hypertelorism, pulmonary stenosis, abnormal genitalia,
retardation of growth, and sensorineural deafness; MELAS = mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis, and stroke-like episodes; MERFF = myoclonic epilepsy with ragged red
fibres; MYL3 = myosin light chain 3; MYBPC3 = myosin-binding protein C, cardiac-type; MYH7 = myosin, heavy chain 7; TNNI3 = troponin |, cardiac; TNNT2 = troponin T, cardiac:
TPMI = tropomyosin | alpha chain; TTR = transthyretin.

From ESC guidelines




CMH chez I’enfant: données d’un registre de 849 enfants -g" m

m Desordres metaboliques

m Maladies neuromusculaires
m Syndrome polymalformatif

m CMHi

0-18 ans

-

m Desordres metaboliques
m Maladies neuromusculaires
® Syndrome polymalformatif

m CMHi

Colan et al. circulation 2007




Sd polymalformatifs: Rasopathies

Noonan syndrome/sd leopard Syndrome cardio-facio-cutané

sternum and depressed
~ inferior sternum)

Widely spaced
nipples

« Syndrome dysmorphique:

— Hypertélorisme, fentes palpébrales antimongoloides,
Ptosis

— oreilles bas implantées

— hélix épais

— cou palmeé court

— deformation de la cage thoracique
Anomalies CV:

— Stenose pulmonaire

- CMH
déficience intellectuelle Iégére,
Cryptorchidie

difficultés d'alimentation durant la petite enfance/
saigonements




Impact of large genetic screening in diagnosis and
genetic counselling

B O

*

O .8e, [

RAS
% % % x WPW

Léo \ Muscle disease

CMH CK 800
* sk

Major genes: Mutation in MYBPC3 *

Panel Cardio: Lamp2_c.783del *
Danon disease

In some families, large screening prevents a false or partial genetic diagnosis




Cardiopathie dilatée et ECG chez I’enfant

L, G

Characteristic All patients (N = 137)
PR interval (ms) 138 + 34
>120 ms 11 {_BJ ]
JTc interval (ms) 345 + 46
>340 ms 67 (49)
>390 ms 16 (12)
JT dispersion (ms) 66 + 33

QTc interval (ms)

>450 ms 7 (53)
=510 ms 13 (9)
QT dispersion (ms) 62 + 28

>100 ms 16 (12)
Early repolarization 9 (7)
Abnommal T wave 41 (30)
T-wave flattening 30 (22)
T-wave inversion 14 (10)
Abnommal 5T segment 10 (7)
ST-segment elevation 3(2)
ST-segment depression 8 (6)
[ Abnormal Q waves 27 (20)

Chen et al HR 2016




DVDA

%, ~

)“f‘:}tﬁvh@( - PKP2 +++++ (70%, AD)

- DSG2 (atteinte biV) (15%, AD)
- DSP (atteinte VG) (15%, AD)

cas \

Sd cutaneo cardiaque

DSP (AD/AR) : Carvajal disease
JUP (AR): Naxos disease




DVDA: ECG




Rechercher des signes extracardiaque+++

 Histoire familiale

« Examen cardiovasculaire complet

« Signes extracardiaques++

— Anomalies cutanées, phaneres:
lentigines, kératodermie palmoplantaire,
alopécie, angiokératomes..

— Sd dysmorphique

— Neurologique

— Atteinte musculaire, CPK +++
— Tallle/poids

— Cryptorchidie

— Retard mental

— Surdité...




Conclusion

« Les anomalies du QRS (déviation axiale, hypertrophie, bloc
complet) peuvent étre révélateur de cardiomyopathie, le plus
souvent héreditaire

* Intéerét de réaliser une eéchographie en cas de signes ECG rares

(type 2)
— HVG (voltage) + troubles repo V5-V6, ondes Q anormales, BBG: CMH?
CMD? NCVG?

— Ondes T neg > V2-V4 (selon age), epsilon, ESV/TV du VD: DVDA?

 Histoire familiale++

« Signes extracardiagues ++




