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« Hoe vaak komt BrS bij kinderen voor

« Wat s het risico op ritmestoornissen bij kinderen met BrS

« Behandeling van Brugada syndroom bij kinderen

e Screenen voor Brugada syndroom

« Wetenschappelijk onderzoek
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Kinderen met Brugada syndroom

Zeldzaam
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Kinderen met Brugada syndroom

Zeer zeldzaam

] {;[; o R "« 1:20.000 Type 1 Brugada ECG
E}' '!" "r'*t ; e (tot 1:5000 — type 2 en 3 ECG meegerekend)
r Leeftljd 6-7 jaar in Japan
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Screenen van kinderen op Brugada
syndroom

Kinderritmepoli + algemeen

kindercardiologie R’dam:
10-20% screening BrS

¥
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Waarom mijn kinderen screenen op Brugada
syndroom?

Ik heb
Diagnose nergens
heeft mij last van We kunnen
mentaal wel foch niet

geraakt behandelen

Ik wil ze zelf

laten kiezen ; 3 Diagnostiek
om het te
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Right Bundle Branch Block, Persistent ST Segment Flevation
angd Sudden Cardiac Death: A Distinct Clinica! and
Flectrocardiographic Syndrome

1 Table 1. Clinical and Electrocardiographic Characteristics of the

Al e PAT E"T.TH_-__i-_ij' 1 'rqﬁ‘l“ H Eight Paticnts Studied
rw . hH g..;‘L‘_“‘;‘" ‘ Interval (ms)
PE] !_ML."‘ Lol S iy ., MD* Pt Age (yr)% Cycle Length g ‘
o IiLj%k .' ,I ; N Gander (p1s) PR %‘5 g1
I 1 M 600 170 ) 340
. ot MR ‘ 2 2iF 740 130 120 360
3 46M 705 150 115 I70
4 48'M 750 180 150 380
5 44/M 660 160 130 345
6 S3IM 840 190 140 405
= 8'F 740 130 135 330}
8 26/M 760 170 120 340

~ge at the time of the first episode of (aborted) sudden cardiac death.
male: M = mule: Pt = Patient.
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Brugada syndroom op de kinderleeftijd

Kans op

100 pesm— — >50 yrs
. . o N———, = 17-59yrs
ritmestoornissen? 75, A7 yrs
50+

p-value=0.001(log-rank)

N
(3]
1

Plotse dood literatuur:

Free from event (%)

: 0 : : '
 BrSrelatie met plotse hartdood o 5 10 15

_ _ Follow-up(years)
kinderen en wiegendood

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



Wat is de kans op een hartritmestoornis
bij een kind met Brugada syndroom"

x'.I,j‘ . i!"‘ . _LV 1 j:»
Risico kinderleeftijd: 7 —-10 % 5 - AP Wl
= T?,..f‘,ﬁ_ S "_"’E—ﬂ-k

« Symptomen: reanimatie, koortsconvulsie, wegrakingen tgv

i

Risico factoren:

hartritmestoornis
« Spontaan type 1 ECG
e Sinusknoopziekte of boezemritmestoornis

« Geleidingsafwijking casmusme O
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Righi, D et al. Heart Rhythm 2021; Probst V et al. 2007 ; Gonzalez Corcia, M.C Am J Cardiol 2017; Siera JACC 2022



Ritmestoornissen relatie met koorts
bij kinderen met Brugada Syndroom

% with Fever related AE

70
60
50

40

Percent with fever

0-5 6-15 16-26 27-37 38-48 49-59 60-70 70+
Age group
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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.



Wat is de kans op een hartritmestoornis
bij een kind met Brugada syndroom"

X'.r'j; | i:,.-': y s 'L; i‘» . -
Laag risico bij: s -r’;ﬂ"*‘-*' = —
+ Geen symptomen i s J{
 Geen spontaan type 1 ECG

T
Ire

-> Kans op ritmestoornis klein
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Michowitz, Y et al. JACC 2019



Kinderen met Brugada syndroom

Zeldzaam

* Ritmestoornissen bij Brugada syndroom op kinderleeftijd
komen voor

* Kunnen levensbedreigend zijn
* En treden vaak op tijdens koorts

-> Mogelijkheld voor risico inschatting en risico
beperken

-> Reden voor screening erasmusme %)
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Behandeling Brugada syndroom bij kinderen

« Koorts dempen met paracetamol (evt icm NSAIDS)

* Vermijden van bepaalde medicatie (www.brugadadrugs.org)

« Opname ten tijde van koorts bij afwijkend ECG
Observatie / behandeling ritmestoornissen % with Fever related AE

« Zeer terughoudend met ICD bij kinderen;

h fever

Geen ICD tenzij... i

20
.
Ablatie.... I
P . —_— .
0-5 6-15 16-26 27-37 38-48 49-59 60-70 70+

lllllllllllll


http://www.brugadadrugs.org/

Wat mag WEL bij asymptomatische kinderen met
Brugada syndroom
« Sporten, gym
- Achtbaan

e School

Erasmus MC W
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Screenen voor Brugada syndroom

* ECGinrust Brugada syndroom
« ECG tijdens koorts #
Dragerschap variant in
ECG NORMIAL S CN 5 A ECG Brugada syndroom
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Circulation
Koorts en DNA

RESEARCH LETTER

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

193 koorts
=Ces « Kinderen zonder SCN5A variant:
Eenmalig (en na de puberteit)

_ _ 83 kinderen;171
14 kinderen; 22 ECG’s zonder

BRS type ECG afwijkingen « Kinderen met SCN5A variant:
| | _1-3-jaarlijks screenen

13 kinderen
SCNb5A variant,
1 kind 50% kans

31 kinderen

46 patienten SCNb5A variant,

GEEN SCN5A
niet getest variant
J

en 6 kind 50%
kans, niet getest
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Peltenburg P, 2020 Circulation



Screening, diagnosis and follow-up of Brugada syndrome in
children: a Dutch expert consensus statement

P. J. Peltenburg ) - Y. M. Hoedemaekers - S. A. B. Clur - N. A. Blom - A. C. Blank - E. P. Boesaard - S. Frerich -
F. van den Heuvel - A. A. M. Wilde - J. A. E. Kammeraad

Genotype testing BrS screening

BrS diagnosis
(Shanghai score =z 3.5
with 2 1 ECG finding)

SCN5A
screening
Clinical Mo geng[ic Standard and
suspicion testing S Brugada ECGs .
of BrS during rest and fever Repeated screening
(= 38.5°C) during FU based on
no clinical findings
Standard and
» SCN54+ —* Brugada ECGs
during rest and fever
. (= 38.5°C) Repeated BrS screening
BrS family Screening for ne every 1-3 years
SCN3A+ SCNGA variant Echocardiography every
. 5-6 years
L » gcnsA—  —* FUadult cardiology
after puberty
BrS family Mo genetic » Standard and Brugada
: : : : SCN5A— testing ECGs during rest

Peltenburg et al. Neth Heart Journal. 2023

no FU adult cardiology
after puberty for drug

challenge test

FU BrS patients
Fever

In-hospital admission for rhythm
monitoring in the presence of a type 1
pattern during each fever episode (2
38.5°C)

Lifestyle recommendations

+ Avoidance of BrS-inducing drugs
(www.brugadadrugs.org)

+ Adequate treatment of fever

+ Avoidance of excessive alcohol
intake

Follow-up

Outpatient clinic ~1-3 years
Echocardiography ~6 years

Eo';ﬁig mlla‘rgn%cospital ACA




Screenen voor Brugada syndroom

Vanaf welke leeftijd? -~
« Vanaf 1® moment van koorts * ' )
« Opnieuw bij hogere koorts

« Opnieuw na 2-3 jaar




Screenen voor Brugada syndroom

Bij kinderen geen Ajmalinetest
* Risico van de test

« Negatieve test kan toch afwijkend worden als verricht na de

puberteit
« (Geen consequentie voor de behandeling

Uitzonderingen...
g EorasmusMC S?%
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Conte G Jama 2014; Conte G JACC 2014; McMillan MR Open Heart 2014



Wetenschappelijk onderzoek Cellthythmic study

Welke
kinderen
BrS?

Brugada
syndroom
voorkomen?

Ritmestoornis
voorkomen?
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Wetenschappelijk onderzoek - internationale registry
C{\T_\ PEDIATRIC BRUGADA

* https://pediatricbrugadaregqgistry.com/ REGISTRY

International Pediatric Brugada
Syndrome Registry

Welcome to the Pediatric Brugada Registry,
An International Initiative for Risk Assessment and Management.
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https://pediatricbrugadaregistry.com/




Conclusie

* Brugada syndroom bij kinderen is zeldzaam
« Ritmestoornissen bij Brugada syndroom mn bij jonge kinderen
* Ritmestoornissen vaker tijdens koorts

« Daarom kinderen screenen op aanwezigheid van Brugada syndroom dmv
DNA diagnostiek naar familiaire SCNba variant (indien aanwezig)

ECG, vanaf 1¢ koortsepisode
« Geen Ajmaline test bij kinderen

« Finetuning in screening, behandeling en voorkomen: onderzoek in beweging
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