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Kinderen met Brugada syndroom
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Kinderen met Brugada syndroom @ "

« Koorts dempen met paracetamol (evt icm NSAIDs)
* Vermijden van bepaalde medicatie

(www.brugadadrugs.orgq)

« Opname ten tijde van koorts bij afwijkend ECG
Observatie /| behandeling ritmestoornissen
 Zeer terughoudend met ICD bij kinderen;

Geen ICD tenzij...
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http://www.brugadadrugs.org/

Kinderen met Brugada syndroom

% with Fever related AE
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Michowitz Y, Fever-related arrhythmic events in the multicenter Survey on Arrhythmic Events in

Age group
Brugada Syndrome. Heart rhythm. 2018;15(9):1394-401.



KIND “VAN EEN OUDER” MET BRUGADA SYNDROOM
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KIND “VAN EEN OUDER” MET BRUGADA SYNDROOM

Inhoud

« Kinderen screenen voor BrS
Waarom
Hoe
Wanneer

Geen Ajmalinetest
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Screenen voor Brugada syndroom

Waarom?
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Screenen voor Brugada syndroom

Waarom?
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Follow-up(years)

nb at risk free from evt (%) +/-SD
<17 yrs 52(100) 26(82,9+/-6,1)  19(82,9+/-6,1) 2(-+/--)
17-59yrs 1285(100) 675(95,9+/-0,6) 302(92,4+/-1,0) 57(84,8+/-2,4)
>59 276(100%)  123(97,7+4/-1,2) 56(97,7+/-1,2)  7(97,7+/-1,2)

Minier M, et al. Age at Diagnosis of Brugada Syndrome: Influence on Clinical Characteristics and Risk of Arrhythmia. Heart rhythm. 2019.
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Waarom?

Cost of error = groot
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Screenen voor Brugada syndroom

HOE?
e ECGin rust

« ECG tijdens koorts

ECG NORMAL
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% with Fever related AE
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Michowitz Y, Fever-related arrhythmic events in the multicenter Survey on Arrhythmic Events in
Brugada Syndrome. Heart rhythm. 2018;15(9):1394-401.



Screenen voor Brugada syndroom

Bij kinderen geen Ajmalinetest tot na de puberteit
* Risico van de test
* Negatieve test is niet definitief negatief

« (Geen consequentie voor de behandeling

Uitzonderingen...
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Conte G Jama 2014; Conte G JACC 2014; McMillan MR Open Heart 2014



Brugada syndroom bij kinderen

Minder
screenen?

Ritmesftoornis
voorkomen?

Brugada

syndroom
voorkomen?
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Minder screenen?

97 kinderen;

193 koorts
ECG’s

14 kinderen; 22

BRS type ECG ECG’s zonder

afwijkingen

Circulation

RESEARCH LETTER

83 kinderen;171

13 kinderen 46 ouders

GEEN SCN5A
variant

SCN5A variant,
1 kind 50% kans
niet getest

In Children and Adolescents From Brugada
Syndrome-Families, Only SCN5A Mutation
Carriers Develop a Type-1 ECG Pattern Induced
By Fever

31 kinderen

SCNb5A variant,
en 6 kind 50%
kans, niet getest

Erasmus MC

Peltenburg P, 2020 Circulation



Circulation

Minder screenen? s

In Children and Adolescents From Brugada
Syndrome-Families, Only SCN5A Mutation

— Carriers Develop a Type-1 ECG Pattern Induced
koorts ECG’s By Fever

83 kinderen;171

14 kinderen; 22
BRS type ECG

ECG'’s zonder

afwijkingen

| ' BrS kinderen 62-77% SCN5A variant

13 kinderen 31 kinderen
SCNB5A variant, 1 46 patienten SCNB5A variant, en
kind 50% kans GEEN SCN5A 6 kind 50% kans, VS
niet getest variant niet getest

J

BrS volwassenen 23-27% SCNb5A variant
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Peltenburg P, 2020 Circ; Michowitz Y, 2018 Heart Rhythm, Minier M, 2019 Heart Rhythm



Nederlands consensus document
Brugada syndroom bij kinderen

Genotype testing BrSscreening BrSdiagnosis[z3.5
Shanghai score with
21 ECG finding]
SCN5A
screening
. ) Standard and yes
Clinical No genetic Brugada-ECG
susBpI!gIon testing during rest aond no Repeated screening
fever(238.5°C) during FU based on
clinical findings
Standard and =S
Brugada-ECG
SCN5A+ ——+ during restand
" . fever (z38.5°C
BrS family Screening ( ) Repeat BrS screening
SCN5A+ SCNS5Avariant no every 1-3 years
FU adult cardiology Echocardiography
SCNS5A- after puberty every 5-6 years
es
Standard and
Brs family No genetic Brugada-ECG
SCN5A- testing during restand

fever (=38.5°C)

—

FU adult cardiclogy
e after puberty for drug
challenge

FU BrS patients

Fever

In hospital admission during
each fever episade (238.5°C)
for rhythm monitoring

Lifestyle modifications:

+ Avoid Brugada drugs
(brugadadrugs.org)

Adequate treatment of fever

.

.

Avoid excessive alcohol
intake

Follow-up
Outpatient clinic ~1-3 years
Echocardiography ~6 years
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Peltenburg P, Nederlands consensus document in afrondende fase, 2021
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Conclusie

« Brugada syndroom bij kinderen is zeldzaam
* Ritmestoornissen bij Brugada syndroom mn bij jonge kinderen

« Daarom kinderen screenen op aanwezigheid van Brugada syndroom
dmv ECG (ten tijde van koorts)

« Geen Ajmaline test bij kinderen

 Kinderen met SCN5A variant anders screenen dan zonder SCN5A
variant
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