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1. Introduction

Le bloc atrioventriculaire (BAV) se caractérise par un trouble de conduction sur
la voie nodo-hissienne engendrant une altération de la conduction électrique
cardiaque. Le BAV peut étre supra-hissien correspondant a des BAV avec des QRS
habituellement fins, il peut étre intra-hissien ou infra-hissien correspondant aux
formes les plus a risque car entrainant un rythme d'eéchappement plus bas situe avec
des frequences d'echappement ventriculaire plus lentes et donc plus mal tolérees.
Le BAV complet entraine un risque de syncope et de mort subite.

Laltération de la conduction peut porter uniqguement sur la conduction
auriculoventriculaire avec un allongement de lintervalle PR (BAV du premier degré),
la présence dondes P ne conduisant pas aux ventricules de facon intermittente
(BAV du 2e degré) et enfin le BAV complet ou les ondes P ne sont plus conduites
au ventricule.

Les troubles de la conduction auriculoventriculaire sont frequemment accompagnes
de troubles de la conduction intraventriculaire avec des blocs de branche
droit ou gauche et des hémiblocs. En cas de bloc trifasciculaire, la conduction
entre les oreillettes et les ventricules peut étre interrompu entrainant un bloc
auriculoventriculaire complet.

Le diagnostic de BAV est fait sur un électrocardiogramme de surface 12 dérivations
en post natal ou grace a échographie foetale in-utero. Il peut étre permanent et dans
ce cas generalement le diagnostic est facile ou paroxystique pouvant nécessiter la
réalisation d'un holter ECG pour le diagnostiquer.

Le BAV congénital et de lenfance est defini par une apparition du BAV avant lage
de 18 ans mais celui-ci peut aussi apparaitre in utero. La prévalence du BAV toutes
causes confondues est de 1/ 15 000 naissances.

Les BAV congénitaux sont separés en deux groupes : le BAV congénital qui apparait
entre le début de la grossesse (in utero) jusque lage de 1 mois puis le BAV de
lenfance de 1 mois jusque lage de 18 ans (1,2).

Il existe plusieurs types de BAV, la cause la plus frequente est immunologique,
associé a une seropositivité des anticorps chez la mére (présence danticorps anti
SSA et/ou anti SSB) et représente 95% des BAV chez les foetus et 90% chez lenfant.
Plus de la moitié des BAV immunologiques sont diagnostiqués entre 20-24 SA.

Plus rarement, il existe des causes infectieuses mais aussi neuro-musculaires et
syndromiques.



Enfin, lorsque le bilan étiologique est resté negatif, on considére les causes
geénétiques ou idiopathiques. La prévalence du BAV idiopathique est de 1/200 000
naissances.

Les meécanismes moléculaires sous-jacents sont encore imparfaitement connus. Le
bilan genetique est indiquée dans ce cas mais n'est positif que dans environ 10% des
cas avec des variations pathogénes portant sur les génes : DES, EMD, GJC1, LMNA,
NKX2-5, SCN5A, SCN1B, TBX5, TPRM4 et TNNI3K(3).

2. Critéres diagnostiques

Le BAV est diagnostiquée chez lenfant grace un électrocardiogramme de surface
12 dérivations et se caractérise par une anomalie de conduction a letage atrio-
ventriculaire et intra-ventriculaire. Les criteres diagnostiques varient selon lage de
lenfant (Cf tableau).

Enfants <4

Enfants agés de  Adolescent > 16

ans 4316 ans ans

PR anormal (ms)
QRS allongé (ms)

290 2100 2120

3. Bilan du patient

Le bilan initial vise a confirmer le BAV, a analyser le retentissement clinique et
echographique et a faire le bilan étiologique.
La prise en charge sera guidée par ces elements.



3.1 Bilan initial

Bilan initial d'évaluation de la pathologie

+ Interrogatoire sur les antécedents familiaux de trouble de conduction car-
diaque, un contexte infectieux récent, la consommation de toxique, la re-
cherche de pathologie auto-immune chez la mére. De plus il est indispen-
sable de rechercher les antécédents de malaise et de syncope.

+  Examen clinique de lenfant a la recherche de pathologie neuromusculaire
ou de pathologie infectieuse ou danomalie morphologique ainsi que sa to-
lerance face a ce trouble de conduction.

+  ECG 12 dérivations : mesure du PR si possible ou analyse de 'ECG si dis-
sociation atrio-ventriculaire, mesure des QRS pour estimer limpact sur la
conduction ventriculaire et la mesure du QT corrigé avec généralement la
formule de Bazett.

+  Echographie transthoracique (ETT) bidimensionnelle : recherche de pa-
thologie structurelle et recherche de limpact des troubles de conduction
(dilatation ventriculaire, fibrose) ou Echographie foetale si découverte in utero.

+  Holter ECG de 24h : mesure de lintervalle PR et analyse d'éventuel pas-
sage en BAV de haut grade et arythmie ventriculaire, frequence cardiaque
moyenne. Analyse de lévolution des troubles de conduction selon le nyc-
themere et/ou lors de leffort.

3.2 Bilan étiologique

Linterrogatoire est un elément clef dans létablissement du bilan étiologique. Il
concerne le propositus mais aussi sa famille recherchant une possible notion
danomalies genétiques, de voyage particulierement en Amérique du Sud dans le
cadre de la maladie de Chagas, ou de cardiopathies structurelles ou rythmiques.

Un BAV peut parfois étre retrouve dans des formes severes du syndrome du QT
long. Le mécanisme électrophysiologique est une prolongation importante de la
repolarisation conduisant a ce que les ventricules restent en période réfractaire au
moment de la dépolarisation. Par consequent, en cas dlidentification d'un BAV, il
est important de mesurer attentivement le QT et la morphologie de londe T. Méme
sil est frequemment nécessaire dimplanter un pacemaker dans ces situations, un
traitement par bétabloquant permettant de diminuer la frequence cardiaque permet
parfois de récupérer une conduction normale.



Bilan complémentaire a visée étiologique

+ Echographie transthoracique (ETT) bidimensionnelle.

- Sérologie lupique maternelle (recherche anticorps anti SSA et anti SSB)

- Serologie de Lyme, Chagas en fonction du contexte.

+ Recherche dune myocardite : recherche entérovirus, adéenovirus, ru-
béole, Coxsackie, Herpes, VIH, Parvovirus, Cytomegalovirus et Epstein
Barr virus.

+ Avis genetique clinique si dysmorphie ou autre anomalie retrouvee a
lexamen clinique pour rechercher une cause syndromique

+  Recherche dune cause infectieuse ou neuromusculaire a linterroga-
toire et a lexamen clinique.

+ +/-IRM cardiaque.

- Bilan génétique a la recherche de génes impliqueés dans les troubles
de conductions cardiaques si le bilan etiologique est negatif.

3.3 Bilan complémentaire d'investigation des symptomes

Epreuve deffort si BAV de bas grade pour confirmer ou infirmer laccélération de
la fréquence cardiaque lors d'un effort physique. Cet examen est habituellement
possible lorsque lenfant mesure plus de 120 cm ou 6 ans.

Holter ECG a la recherche de BAV de haut grade, de pauses prolongées ou de
troubles du rythme ventriculaire justifiant limplantation.

Etude electrophysiologique pour évaluer le déelai de conduction atrio-ventriculaire
lors de stimulation si la clinique et les examens paracliniques de bases sont
insuffisants pour conclure. Cet examen est rarement realisé chez les enfants et
son interprétation n'est pas simple.

4. Prise en charge thérapeutique

ILn'existe pas de traitement medical dans le cadre du BAV congénital ou de lenfance
en dehors de limplantation du pacemaker.

Le traitement par corticoide et les immunoglobulines n'ont pas demontre deffet
benefique sur la mortalité foetale ou néonatale ou sur le taux dimplantation de
pacemaker. Néanmoins, une méta-analyse a montré une régression possible mais
rare des troubles de conduction de haut grade avec cependant un risque deffets
indésirables lies aux corticoides chez le foetus (oligoamnios, le retard de croissance,
des troubles du neurodéveloppement) et maternelles.



Les corticoides ne sont donc pas recommandeés (4).

En cas de troubles de la conduction seveéres, le traitement sera base sur limplantation
d'un pacemaker. Le choix entre implantation épicardique et endocardique, sera défini
en fonction de lage, du poids et la fin de la croissance de lenfant et des habitudes
du centre. Il est nécessaire que lenfant consulte un rythmologue spécialisé pour ce
type de prise en charge.

Les recommandations européennes en 2021 préconisent avec un niveau I,
limplantation d'un pacemaker chez les enfants ayant un BAV de haut grade ou
un BAV complet en cas de de symptomes, de syncope, daltération de la fonction
ventriculaire gauche en rapport avec la bradycardie, de pauses ventriculaires >3 fois
la durée du cycle ventriculaire, déchappement ventriculaire avec des QRS larges,
de QT allonge, dextrasystoles ventriculaires ou de fréequence cardiague moyenne
< 50/min.

Limplantation est recommandée mais avec un niveau llb, en cas de BAV de haut
degré méme en labsence des facteurs de risque cités ci-dessus(s,6).

5. Modalités de surveillance des patients

Suivi des patients

Suivi des patients

+ Suivi rythmigue chez les patients non implantés :

- Un suivi ECG et Holter tous les 3 a 6 mois quelques soit lage
- ETT tous les 6-12 mois quel que soit lage

- Epreuve deffort > 6 ans ou 120 cm tous les ans

- Réévaluation immediate en cas de symptomatologie clinique

- Suivi des patients implantés :

- Contréle du pacemaker tous les 6 mois a un an

- Controle echographique 1 fois par an si BAV lupique ou
étiologie génétique spécifique

- Contréle echographique 1 fois tous les 3 a 5 ans si BAV
idiopathique car risque faible de détérioration de la fonction VG




6. Conseil génétique

Lanalyse génétique est indiquée pour tous les enfants présentant un BAV congeénital
ou de lenfance non lupique.

ILn'y a pas de panel specifiquement développé pour le BAV congénital et le panel de
genes utilise est genéeralement celui réalise chez ladulte (www.filiere-cardiogen.fr).
En cas de syndrome du QT long avére sur [ECG ou en cas de doute sur un syndrome
du QT long responsable du BAV, lanalyse génétique doit étre faite en urgence
sur les genes impliqués dans le syndrome du QT long en raison de son impact
thérapeutique.

En cas de suspicion de maladie métabolique spécifique ou de pathologie syndromique
(maladie neuromusculaire, syndrome polymalformatif), le panel peut étre élargi sur
lavis d'un généticien clinicien.

Il doit étre effectué au sein d'une equipe pluridisciplinaire (centre de référence
ou centre de compétence des pathologies rythmiques). Il doit comporter une
information sur la probabilitée genétique de la pathologie lorsque la cause lupique,
structurelle, neuro-musculaire et infectieuse a éete éliminee.(3)

La présence dun BAV avec CIA ostium secondum dans la famille orientera vers un
variant pathogene sur le gene NKX2-5.

La présence dun BAV associé a des anomalies des membres supérieurs, CIA ostium
secondum, orientera vers syndrome de Holt Oram (variant pathogene sur le géne
TBX5).

La présence d'un BAV associé a une dysmorphie faciale, de la dentition et des os de
lavant-bras necessite de rechercher un variant pathogéne sur le géne GJC1.

7. Dépistage familial
74 Mére présentant une séropositivité aux autoanticorps

Dans le cadre du BAV lie a une seropositivité aux autoanticorps : Il est nécessaire
d'introduire un traitement par PLAQUENIL a la dose de 400 mg/jour avant 10
semaines damenorrhees si la meére est atteinte d'un lupus systémique ou dans le
cadre d'un antécedent de BAV immunologique chez lun des ainés.

Le risque de récurrence est de 12 a 19% pour le deuxieme enfant et 50% pour le
troisieme justifiant un suivi foetal par un cardiopédiatre et la reéalisation dun ECG et
dune ETT avant la sortie de maternite (7).



7.2 Dépistage familial en absence d'identification d'un variant
pathogéne chez le cas index

Méme en cas dabsence didentification d'un variant pathogéne chez le cas index,
une pathologie genétique et familiale est possible car les connaissances genetiques
dans ce domaine restent incompletes. Il sera donc nécessaire de proposer un
dépistage clinique comprenant un ECG chez les apparentés du premier degre (les 2
parents et la fratrie) car la frequence des troubles de conduction chez les parents est
autour de 50 %. Cela justifie la réalisation d'un ECG a la maternite chez les nouveaux
nes issus d'une fratrie ayant des troubles de la conduction.

ILn'y a pas actuellement de données dans la littérature sur le risque dapparition de
BAV secondairement. Il est probablement souhaitable de réaliser un nouvel ECG a
6 mois en particulier en cas d'histoire familial marquée (plusieurs cas de BAV dans
la famille) et en cas de symptomes.

En cas de phénotype particulier et/ou une ETT anormale chez le cas index, le bilan
familial devra étre adapte.

7.3  Dépistage familialen cas d'identification d'un variant pathogéne
chez le cas index

La penetrance du BAV chez les sujets porteurs du variant pathogene n'est pas
complete et un ECG normal ne permet pas de garantir que le sujet n'est pas porteur
du variant pathogéne. Il est donc recommandeé de realiser lanalyse genetique ciblee
sur le variant pathogéne identifié chez tous les apparentés du premier degré des la
naissance.

8. Les spécificités de la femme : grossesse et accouchement
Contraception orale autorisée.

Grossesse : pas de contre-indication a mener une grossesse, accouchement voie
basse et péridurale autorisés apres consultation d'information anesthésique.

8.1 Découverte d'une fréquence cardiaque foetale basse sans

antécéedent familial

Devant la découverte dune fréequence cardiaque basse chez un foetus ou de signes
dinsuffisance cardiaque ou signe de lupus chez la mere, il est nécessaire dorienter la
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mere chez un cardiopédiatre pour realiser une echographie foetale a la recherche de
pathologie structurelle, évaluer le retentissement hemodynamique et confirmer ou
non le BAV complet (il est difficile dévaluer les BAV supra hissien et hissien). De plus,
il est nécessaire de faire une serologie lupique maternelle et déliminer une cause
secondaire a la bradycardie comme une cause medicamenteuse, une hypothyroidie
ou une souffrance foetale.

Pour finir, il est impératif déliminer un QT long de novo ou familial non diagnostiquée
et donc de proposer un ECG aux parents.

8.2 Femme ayant des anticorps lupiques positifs (anti SSA et/ou
anti SSB)

La surveillance de ces femmes est controversee. Neanmoins, en France, nous
réalisons un monitoring foetal tous les 15 jours a partir de 26 semaines dameénorrhée
selon les recommandations de TAHA 2012 méme si le bénéfice de cette surveillance
na pas ete démontre (8) puisquaucun traitement n'existe.

De plus, il est nécessaire de réaliser une echographie foetale autour de 16 semaines
dameénorrhée (obstétricien +/- cardiopédiatre) et jusque 26 semaines.

8.3 Femme ayant eu un premier enfant atteint d'un BAV

Pour les BAV lupiques, traitement de la mere par plaquenil et nécessite de faire
des monitorings reguliers tous les 15 jours entre 16 et 26 semaines dameénorrhées
et de realiser une echographie foetale par un cardiopédiatre a partir de 16
semaines damenorrhee et de reproduire celle-ci tous les 7 jours si antecedent
de BAV lupique et tous les 15 jours si lupus maternel connu chez la mére sans
antecédent de BAV.

Si la frequence cardiaque foetale est basse, autour de 50 battements/min, lenfant
devra naitre en maternite de niveau 3 pour la possible implantation de pacemaker
en post natal immediat.

Pour les autres types de BAV, il n'est pas necessaire davoir un suivi particulier si
la frequence cardiaque foetale est normale.

8.4 Femme ayant un BAV congénital avec souhait de grossesse.
Néecessité de controle de pacemaker avant le debut de grossesse par un

rythmologue pour sassurer de la longevite de celui-ci lorsque la femme est
implante.



0.

Accouchement voie basse autorisé, pas de contre-indication a la péridurale
aprés consultation anesthésique.

Femmes suivies pour une BAV congénital ou de lenfance non appareillé desirant
une grossesse : pas dindication systéematique a limplantation mais nécessite
d'une discussion avec la patiente sur les difficultés potentielles dimplantation
pendant une grossesse justifiant dune réevaluation de la balance bénéfice/
risque de limplantation avant le début de la grossesse.

Sile BAV est identifie pendant une grossesse ou si la grossesse survient chez une
femme suivie pour un BAV congénital ou de lenfance non appareille, le rapport
bénefice/risque de limplantation pendant la grossesse devra étre évalue au cas
par cas. Quelques cas dimplantation sans utilisation de rayon X ont éte décrits.

Hygieéne de vie et restrictions liées a la pathologie

Conseils de vie

Si implantation de pacemaker, contre-indication relative aux sports
de combats et a risque de traumatisme thoracique.

BAV congénital ou de lenfance non appareillé : pas de contre-indi-
cation systématique a la pratique du sport mais la tolérance a leffort
devra étre évaluée au cours dune épreuve deffort et dholter ECG
réalise pendant lactiviteé sportive.

Pratique du sport en loisir recommandée an cas de BAV appareillé.
Bétabloguant contre indiqué en cas de BAV non appareille.

10.

Coordonnées utiles

Le site internet de la Filiere Cardiogen www:.filiere-cardiogen.fr : il comporte
diverses informations ou documents dont les coordonnées des centres experts
en France.

Le Centre de Ressources Psychologiques : vous pouvez contacter une
psychologue de la Filiere Cardiogen pour toutes questions sur laccompagnement
psychologique ou conseils dorientation par maila « psy.cardiogen.psl@aphp.fr».
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