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RÉSUMÉ : Le syndrome du QT long est caractérisé par un allongement de l’intervalle QT sur l’élec-
trocardiogramme associé à un risque de trouble du rythme ventriculaire grave pouvant entraîner 
syncope ou mort subite. De nos jours, le diagnostic concerne dans la grande majorité des cas des 
patients asymptomatiques et l’enjeu consiste en l’évaluation du risque rythmique de ces sujets. La 
prise en charge repose essentiellement sur le traitement bêta-bloquant, l’évitement d’une liste de 
médicaments contre-indiqués et des recommandations pour une pratique sportive adaptée. Un bilan 
génétique et un dépistage familial, réalisés dans les centres de référence/compétences, s’imposent.
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Prise en charge d’un patient 
asymptomatique avec un QT long

Le syndrome du QT long 
congénital

Le syndrome du QT long (SQTL) appar-
tient à la famille des canalopathies, mala-
dies impliquant une mutation de l’un des 
gènes intervenant dans le fonctionne-
ment de canaux ioniques, et a été décrit 
pour la première fois en 1957 par Jervell 
et Lange Nielsen [1]. Il associe une ano-
malie de la repolarisation (allongement 
de l’intervalle QT sur l’ECG de surface) 
à un risque de trouble du rythme ventri-
culaire (TDRV) responsable de syncopes 
voire de mort subite. Le caractère fami-
lial est décrit depuis de nombreuses 
années et le substrat génétique a été 
identifié pour la première fois en 1992. 
La compréhension du substrat génétique 
a été un tournant dans la prise en charge, 
avec l’identification de variants avec 
pénétrance et expression phénotypiques 
variables. À ce jour, jusqu’à 17 gènes ont 

été identifiés [2] dans ce syndrome, mais 
il est important de noter que les 3 gènes 
principaux représentent 90 % des cas 
avec identification d’une mutation géné-
tique (tableau I).

La prévalence est estimée à 1/2 000-2 500 
naissances [3]. Cette estimation n’est pas 
simple car il existe un chevauchement 
des durées du QT entre les patients por-
teurs d’un SQTL et les sujets sains. En 
effet, entre 1 et 10 % de la population 
générale a un QT corrigé > 450 ms alors 
que 40 % des patients porteurs d’une 
mutation génétique en lien avec un 
SQTL ont un QT normal [4]. La trans-
mission se fait sur un mode autosomique 
dominant dans la grande majorité des 
cas et peut plus rarement s’intégrer dans 
des formes syndromiques avec mani-
festations extra-cardiaques : syndrome, 
Andersen-Tawill (LQT7) ; syndrome de 
Timothy (LQT8). Il existe de très rares cas 

Syndrome Canal Gène Circonstance des symptômes % des SQTL

LQT1 Potassique (IKs) KCNQ1 Effort (natation) 35-45 %

LQT2 Potassique (IKr) KCNH2 Émotion, bruit fort 30-40 %

LQT3 Sodique (INa) SCN5A Repos 5-10 %

Tableau I : Les 3 principaux SQTL : LQT1 (SQTL de type 1), LQT2 (SQTL de type 2), LQT3 (SQTL de type 3).
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de transmission autosomique récessive. 
Parfois, le QT long est dit “acquis”, c’est-
à-dire induit par un traitement pouvant 
prolonger l’intervalle QT, mais il faudra 
tout de même penser au substrat géné-
tique car une mutation génétique sous-
jacente est identifiée dans 1/3 cas [5].

Savoir poser le diagnostic 
de SQTL

Le contexte de diagnostic du QT long 
concerne dans 75 % des cas des patients 
asymptomatiques à l’occasion d’un 
dépistage familial en raison d’un appa-
renté porteur d’une SQTL, ou lors d’un 
ECG systématique, en particulier dans 
un contexte d’éligibilité à la pratique 
du sport.

Le diagnostic est principalement posé 
sur la constatation d’un allongement de 
l’intervalle QT sur l’ECG 12 dérivations. 
Le score de Schwartz (tableau II) est 
utilisé pour poser le diagnostic de SQTL 
avec un score ≥ 3,5 [6]. On note que les 
symptômes ne sont pas une condition 
nécessaire pour poser le diagnostic. En 
effet, en cas de QTc ≥ 480 ms le diagnos-
tic de SQTL peut être posé ; de même 
en présence d’une mutation génétique 
identifiée par exemple dans le cadre d’un 
dépistage familial. Ainsi, les symptômes 
n’interviennent que peu dans le diagnos-
tic initial du SQTL.

L’outil principal du diagnostic positif est 
donc l’ECG avec la mesure de l’intervalle 
QT. Il va être primordial d’en obtenir une 
mesure fiable [7] en prenant en considé-
ration les éléments suivants :

>>> La dérivation : en 1re intention, la 
dérivation recommandée est DII (varia-
tion du QTc selon la dérivation). Quand la 
fin de l’onde T n’est pas facile à détermi-
ner en DII, on pourra utiliser DI V5 ou V6.

>>> La définition de la fin de l’inter-
valle QT : l’onde U ne doit pas être 
incluse dans la mesure (il n’y a pas 
de norme pour l’intervalle QU). Bien 

que les ondes U soient la plupart du 
temps annulées par les filtres des appa-
reils actuels, elles représentent une 
source fréquente de sur-diagnostic. 
Normalement l’onde U est de faible 
amplitude et de faible fréquence. Il ne 
faut pas la confondre avec une onde T 
avec un notch (LQT2) ou ondes U anor-
males (très amples dans le syndrome 
d’Andersen Tawil). Plusieurs méthodes 
aident à déterminer la fin de l’intervalle 
QT. Celle de la tangente est la plus uti-
lisée car c’est la plus simple et la plus 
reproductible (fig. 1) [8].

>>> Correction du QT : le QT variant en 
fonction de la fréquence cardiaque (FC), 
il est nécessaire de le corriger en fonction 
de cette dernière. La formule de Bazett 
(QTc = QTm/√RR) avec intervalle RR (en 
secondes) correspondant au RR précé-
dent (fig. 1) est la formule de choix pour 
des FC comprises entre 50 et 100/min. 
Au-delà de 100/min il y a un risque de 

surestimation du QT et on utilisera pré-
férentiellement la formule de Fridericia 
(QTc = QTm/√3RR). En cas d’arythmie 
sinusale marquée, il convient de moyen-
ner 3 mesures.

>>> En cas de doute diagnostique, il 
ne faudra pas hésiter à répéter les ECG, 
l’anomalie pouvant être fluctuante dans 
le temps, et à réaliser des ECG aux appa-
rentés de 1er degré.

Une fois le QT mesuré, on considère que 
le QTc normal est inférieur à 450 ms chez 
hommes et à 460 ms chez les femmes.

La morphologie de l’intervalle QT est 
également importante. Historiquement 
dans la description initiale, l’onde T est 
large, biphasique, avec un notch, asso-
ciée parfois à une macro-alternance élec-
trique de l’onde T battement à battement. 
Les études génétiques ont permis d’ap-
porter une corrélation génotype/phéno-

Données Points

ECG

QTc

≥ 480 ms 3,5

460-479 ms 2

450-459 ms (hommes) 1

≥ 480 ms à 4e min de récupération du test d’effort 1

Torsades de pointes 2

Alternance de l’onde T 1

Notch sur onde T dans 3 dérivations 1

Bradycardie 0,5

Clinique Syncope
Effort 2

Sans effort 1

Histoire 
familiale

Apparenté avec un SQTL 1

MS apparenté 1er degré avant 30 ans 0,5

Génétique Mutation pathogène 3,5

Tableau II : Score de Schwartz modifié.

RR précédent en secondes

QT mesuré

QTc  = QTm/√RR

Fig. 1 : Description de la méthode de la tangente. L’onde T se termine avec l’intersection de la tangente de 
l’onde T (ligne le long de la pente la plus forte de la fin de l’onde T, en bleu) et de la ligne de base (en rouge). 
Calcul du QTc à partir du QT mesuré et de l’intervalle RR précédent.
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type avec les aspects typiques de l’onde T 
selon la mutation causale (fig. 2).

Afin d’affiner le diagnostic, on pourra 
avoir recours à différents tests de provo-
cation : test d’effort et mesure du QT à 
la 4e minute de récupération [9], test à 
l’adrénaline en milieu hospitalier [10], 
ECG en position debout [11], test de 
stress mental [12]. Ces examens amé-
liorent la performance diagnostique 
lorsque le diagnostic est incertain (QTc 
en “zone grise”) en évaluant la “réserve 
de repolarisation” en réponse aux varia-
tions du système nerveux autonome 
témoignant d’une mauvaise adaptation 

du QT à la variation de FC. Il est impor-
tant de préciser qu’aucun de ces tests 
utilisé seul ne permet d’affirmer ni d’ex-
clure de manière formelle un SQTL.

L’évaluation du pronostic 
du patient asymptomatique

La prise en charge actuelle a permis 
d’améliorer drastiquement le pronostic 
des patients, avec une mortalité de 0,3 % 
pour les patients traités.

Chez un patient asymptomatique, l’éva-
luation du risque rythmique apparaît au 

premier plan afin de pouvoir ajuster la 
prise en charge. L’absence de symptôme 
est un élément de bon pronostic quant au 
risque de survenue de TDRV. D’autres élé-
ments peuvent être pris en compte. En par-
ticulier la durée maximum de l’intervalle 
QTc dans le suivi est un élément prédictif 
du risque de TDRV : il existe une augmen-
tation du risque de TDRV (MS ou FV récu-
pérée) de 15 % à chaque augmentation de 
10 ms du QTc [13]. La valeur de 500 ms a 
été retenue avec 2 à 3 fois plus de risque 
de TDRV en cas de QTc ≥ 500 ms [14]. 
Il y a également un intérêt à réaliser des 
mesures répétées du QT devant la varia-
tion de l’aspect ECG au cours du temps, 
ce d’autant que la durée maximum enre-
gistrée du QTc dans le suivi est la plus pré-
dictive d’événements cardiovasculaires.

L’âge du patient est un élément impor-
tant dans l’évaluation du pronostic. Les 
événements sont plus fréquents dans 
l’enfance et diminuent ensuite [15]. Il est 
important de noter qu’ils sont très rares 
après 60 ans [16]. Il existe également une 
influence du sexe sur le risque rythmique 
et cette influence varie en fonction de 
l’âge : jusqu’au début de l’adolescence, 
il existe un sur-risque d’un facteur 2 à 4 
chez les garçons ; pendant l’adolescence, 
le risque est similaire entre les garçons 
et les filles, et à partir de l’âge adulte, il 
existe un sur-risque d’un facteur 2 chez 
les femmes. Enfin, le génotype a un 
impact pronostique (fig. 3).

La prise en charge

En cas de diagnostic de SQTL, il est 
important d’adresser le patient dans un 
centre de compétence/référence afin 
de valider ce diagnostic en particulier 
pour les cas limites (liste des centres sur 
le site de la filière nationale des mala-
dies cardiaques héréditaires : www.
filiere-cardiogen.fr/public/annuaire/). 
Cela permettra en particulier de réali-
ser la consultation de génétique au sein 
d’une équipe pluridisciplinaire, le test 
génétique ciblant en première intention 
les 3 principaux gènes du SQTL. Un test Fig. 2 : Aspects ECG typiques des 3 principaux SQTL.



réalités Cardiologiques – n° 390_Mars/Avril 2024

Revues générales

38

génétique négatif n’exclut pas le diagnos-
tic de SQTL ni son origine génétique 
puisqu’une mutation est identifiée dans 
environ 60 % des cas index. Le dépis-
tage familial est également organisé avec 
recherche ciblée de la mutation familiale 
chez tous les apparentés avec SQTL 
muté et ce dès la naissance.

1. Mesures non pharmacologiques

En présence d’un SQTL, il conviendra de 
prendre certaines mesures non pharmaco-
logiques [6]. Tout d’abord, le patient doit 
être averti de la nécessité de l’éviction des 
médicaments prolongeant le QT dont la 
liste est disponible sur le site https://cre-
diblemeds.org/. Il est important de savoir 
reconnaître les situations à risque d’hy-
pokaliémie (notamment en cas de diar-
rhées, vomissements…) et de les corriger 
en particulier dans le SQTL de type 2.

La pratique du sport en compétition est 
contre-indiquée en cas de diagnostic de 
SQTL car il existe un risque de TDRV 
lors d’un exercice physique intense, 
notamment pour le SQTL de type 1. Les 
patients porteurs d’une mutation de 
SQTL sans expression phénotypique, 
c’est-à-dire asymptomatiques et avec 

un intervalle QT normal, peuvent faire 
l’objet d’une discussion et d’une prise de 
décision partagée au sein d’une équipe 
multidisciplinaire quant à la pratique de 
sport en compétition.

Des mesures spécifiques peuvent être 
proposées notamment pour le SQTL de 
type 2 (modification des sonneries de 
réveil ou de téléphone, de sonnette de 
porte d’entrée) car on sait que les bruits 
soudains sont des facteurs favorisant les 
TDRV sur ce type de SQTL.

Par ailleurs, une prise en charge psycho-
logique peut être nécessaire et doit être 
proposée au patient si besoin.

2. Traitement pharmacologique

La prévention des TDRV graves est 
basée sur le traitement bêta-bloquant 
en l’absence de contre-indication. Le 
traitement est recommandé chez les 
patients avec un diagnostic de SQTL, y 
compris les patients asymptomatiques 
avec un allongement l’intervalle QT 
(recommandation de classe IB) [17]. 
Chez les patients asymptomatiques 
porteurs d’une mutation génétique 
avec un phénotype normal, c’est-à-dire 

absence d’allongement de l’intervalle 
QTc, le traitement bêta-bloquant doit 
être considéré (recommandations de 
classe IIa). Il est donc plutôt recom-
mandé de traiter ces patients même si 
certains éléments de l’évaluation du 
risque rythmique peuvent être pris en 
considération, notamment l’âge (risque 
très faible après 60 ans).

Le traitement par bêta-bloquant est très 
efficace pour le LQT1 et le LQT2, en 
particulier chez les enfants [18] avec 
une réduction significative du risque de 
TDRV de plus de 80 %. L’efficacité est 
plus modérée dans les LQT3.

Il faut privilégier le nadolol qui est le 
plus efficace dans cette indication [19]. 
La dose doit être adaptée de façon indi-
viduelle afin d’obtenir la fréquence 
cardiaque maximum cible de 70 % de 
la fréquence maximum théorique. Il est 
primordial d’insister sur l’observance 
thérapeutique car l’arrêt brutal du trai-
tement peut être associé à la survenue 
de TDRV [20]. Il faudra évaluer l’effica-
cité du traitement bêta-bloquant par une 
épreuve d’effort ou un holter ECG chez 
les enfants plus jeunes.

Le traitement devra être poursuivi 
pendant la grossesse et dans la période 
post-partum, surtout pour le SQTL de 
type 2, pour lequel il existe un risque 
de TDRV dans cette période. Un suivi 
spécialisé cardiologique et obstétrical 
est préconisé dans une maternité de 
niveau 2 minimum.

3. Les autres traitements

Il est exceptionnel d’avoir recours à 
l’implantation d’un défibrillateur en pré-
vention primaire chez un patient asymp-
tomatique, l’implantation étant réservée 
aux patients présentant des événements 
rythmiques sous traitement bêta- 
bloquant bien conduit. La sympathecto-
mie est quant à elle réservée aux patients 
qui demeurent symptomatiques avec 
des TDRV graves malgré un traitement 
bêta-bloquant.

Fig. 3 : Évaluation du risque de TDRV selon le génotype et la durée du QT (d’après [13]).
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❙  Le syndrome du QT long est une maladie rythmique héréditaire qui 
expose à un risque de mort subite ou de syncope par trouble du 
rythme ventriculaire grave.

❙  La majorité des patients pris en charge sont asymptomatiques au 
moment du diagnostic.

❙  Le diagnostic repose essentiellement sur l’électrocardiogramme 
et la mesure de l’intervalle QT dont il est primordial d’obtenir une 
mesure fiable.

❙  Le traitement pharmacologique repose sur les bêta-bloquants et 
plus particulièrement sur le nadolol recommandé pour l’ensemble 
des patients porteurs d’un SQTL.

❙  Les mesures non pharmacologiques associent l’éviction des 
traitements contre-indiqués et de la pratique de sport en compétition.

POINTS FORTS
Le suivi du patient

Le suivi du patient devra être réalisé de 
façon annuelle voire biannuelle chez les 
enfants avec consultation et ECG. Les 
consultations de suivi sont l’occasion 
de vérifier l’absence d’apparition de 
nouveaux symptômes qui seraient sus-
ceptibles de modifier la prise en charge, 
de valider la bonne tolérance et surtout 
la bonne efficacité du traitement bêta- 
bloquant avec blocage de la fréquence 
cardiaque maximum < 70 % de la FMT 
au test d’effort. Les patients seront sui-
vis à l’aide d’un holter et d’une épreuve 
d’effort annuels.

C’est également l’occasion de rappeler 
l’importance d’une bonne observance 
du traitement bêta-bloquant ainsi que 
l’éviction des traitements contre-indi-
qués. On vérifiera également l’avancée 
du dépistage familial.
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