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DOYENS HONORATRES :

1962 - 1969 : Professeur_ Abdelmalek FARA]

1969 - 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 - 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 - 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 - 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOQOUI
1997 - 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 -2013 : Professeur Najia HAJJA] - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen
Professeur Mohamed ADNAOUIL

Vice-Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Brahim LEKEHAL

Vice-Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Toufig DAKKA

Vice-Doyen chargé des Aftaires Spécifiques 4 la Pharmacie
Professeur Younes RAHALI

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA




1 - ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS

PROFESSEURS DE L'ENSEIGNEMENT SUPZRIEUR :

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz

Pr. MAAZQOUZI Ahmed Wajdi

Pr. SETTAF Abdellatif

Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. LACHKAR Hassan

Décembre 1988
Pr. DAFIRI Rachida

Décembre 1989
Pr. ADNAOUI Mohamed
Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader
Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZAD Rachid

Pr. CHERRAH Yahia

Pt. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida
Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. CHAHED QUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafig

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. JIDDANE Mohamed

Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Mars 1994
Pr. BENJAAFAR Noureddine

Pr. BEN RAIS Nozha

Meédecine Interne - Clinigue Rovale
Anesthésie -Réanimation
Pathologie Chirurgicale

Médecine Interne
Radiologie

Médecine Interne - Doyen de fa FMPR
Neurologie

Gynécologie -Obstétrique
Anesthésie Réanimation

Anesthésie Réanimation- Doyen de FMPQO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique Med. Chef Maternité des Oranvers

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale Doyen de FMPT
Anesthésie Réanimation
Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie

Cardiologie

Anatomie

Chirurgie Générale

Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique




Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doven de la FMPA
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie
Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie
Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale - Directeur du CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie
Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique
Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale
Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie - Orthopédie
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie -Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie
Mars 1994
Pr. ABBAR Mohamed* Urologie Inspecteur du SSM
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie - Orthopédie
Pr. CHERKAQUI Lalla Ouafae Ophtalmologie
Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie
Mars 1995
Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale
Pr. AMRACUI Mohamed Chirurgie Générale
Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. EL MESNAQOUI Abbes Chirurgie Générale
Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie
Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali Réanimation Médicale
Décembre 1996
Pr. BELKACEM Rachid Chirurgie Pédiatrie
Pr. BOULANQUAR Abdelkrim Ophtalmologie
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan Chirurgie Générale
Pr. GAOUZI Ahmed Pédiatrie
Pr. OUZEDDOUN Naima Néphrologie
Pr. ZBIR EL Mehdi* Cardiologie Directeur HMI Mohammed V.
Novembre 1997
Pr. ALAMI Mohamed Hassan Gynécologie-Obstétrique
Pt. BEN SLIMANE Lounis Urologie
Pr. BIROUK Nazha Neurologie
Pr. ERREIMI Naima Pédiatrie
Pr. FELLAT Nadia Cardiologie
Pr. KADDOURI Noureddine Chirurgie Pédiatrique
Pr. KOUTANI Abdellatif Urologie
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid Chirurgie Générale
Pr. MAHRAQUI CHAFIQ Pédiatrie

Pr. TOUFIQ Jallal Psychiatrie Djrecteur Hop.Ar-razi Salé




Pr. YOUSFI MALKI Mounia Gynécologie Obstétrique
Novembre 1998

Pr. BENOMAR ALI Neurologie Doven de la FMP Abulcassis
Pr. BOUGTAB Abdesslam Chirurgie Générale
Pr. ER RIHANI Hassan Oncologie Médicale
Pr. BENKIRANE Majid* Hématologie

[anvier 2000
Pr. ABID Ahmed* Pneumo-phtisiologie
Pr. AIT OUAMAR Hassan Peédiatrie
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd Pediatrie
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine Pneumo-phtisiologie Directenr Hop. My Youssef
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale
Pr. ECHARRAB El Mahjoub Chirurgie Générale
Pr. EL FTOUH Mustapha Pneumo-phtisiologie
Pr. EL MOSTARCHID Brahim* Neurochirurgie
Pr. TACHINANTE Rajae Anesthésie-Réanimation
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida Médecine Interne

Novembre 2000
Pr. AIDI Saadia Neurologie
Pr. AJANA Fatima Zohra Gastro-Entérologie
Pr. BENAMR Said Chirurgie Générale
Pr. CHERTI Mohammed Cardiologie
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma Anesthésie-Réanimation
Pr. EL HASSANI Amine Pédiatrie - Directeur Hop. Cheikh Zaid
Pr. EL KHADER Khalid Urologie
Pr. GHARBI Mchamed El Hassan Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. MDAGHRI ALAQUI Asmae Pédiatrie
Décembre 2001
Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation
Pr. BENABDEL]JLIL Maria Neurologie
Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie
Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie
Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie
Pr. BENNANI Rajae Cardiologie
Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie
Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie
Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie
Pr. BOUMDIN El Hassane* Radiologie
Pr. CHAT Latifa Radiologie
Pr. DAALI Mustapha* Chirurgie Générale

Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie

Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrique

Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale
Pr. ETTAIR Said Pédiatrie - Directeur Hop. d’Enfants Rabat
Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie

Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale Directeur Hopital Ibn Sina



Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique

Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthopédie

Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Périphérique V-D chargé Aff Acad. Fst.
Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale

Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique

Pt. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale

Pr. NOUINI Yassine Urologie

Pr. SABBAH Farid Chirurgie Générale

Pr. SEFIANI Yasser Chirurgie Vasculaire Périphérique

Pr. TAOUFIQ) BENCHEKRCUN Soumia Pédiatrie
Décembre 2002

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane* Anatomie Pathologique

Pr. AMEUR Ahmed * Urologie

Pr. AMRI Rachida Cardiologie

Pr. AOURARH Auziz* Gastro-Entérologie

Pr. BAMOU Youssef * Biochimie-Chimie

Pr. BELMEJDOUB Ghizlene* Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Pr. BENZEKRI Laila Dermatologie

Pr. BENZZOUBEIR Nadia Gastro-Entérologie

Pr. BERNOUSSI Zakiya Anatomie Pathologique

Pr. CHOHO Abdelkrim * Chirurgie Générale

Pr. CHKIRATE Bouchra Pédiatrie

Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair Chirurgie Pédiatrique

Pr. EL HAOURI Mohamed * Dermatologie

Pr. FILALI ADIB Abdelhai Gynécologie Obstétrique

Pr. HAJJI Zakia Ophtalmologie

Pr. JAAFAR Abdeloihab* Traumatologie Orthopédie

Pr. KRIOUILE Yamina Pédiatrie

Pr. MOUSSAQUI RAHALI Driss* Gynécologie Obstétrique

Pr. QUJILAL Abdelilah Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. RAISS Mohamed Chirurgie Générale

Pr. SIAH Samir * Anesthésie Réanimation

Pr. THIMOU Amal Pédiatrie

Pr. ZENTAR Aziz* Chirurgie Générale
Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie

Pt. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie

Pr. BOULAADAS Malik Stomatologie et Chirurgic Maxillo-faciale

Pr. BOURAZZA Ahmed* Neurologie

Pr. CHAGAR Belkacem* Traumatologie Orthopédie

Pr. CHERRADI Nadia Anatomie Pathologique

Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie

Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique

Pr. EL KHORASSANI Mohamed Peédiatrie

Pr. HACHI Hafid Chirurgie Générale

Pr. JABOUIRIK Fatima Pediatrie

Pr. KHARMAZ Mchamed Traumatologie Orthopédie




Pr, MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdclbarte *
Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

lanvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENYASS Aatif

Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROQUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

AVRIL 2006

Pr. ACHEMILAL Lahsen*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr, IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra

Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAQUI Rachida

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Rhumatologie

Pédiatrie
Cardiologie
Biophysique
Cardiologie
Pediatrie
Radioclogie
Chirurgie Cardiovasculaire
Parasitologie

Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Rhumatologie
Hématologie

O.RL

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio - Vasculaire. Directeur Hopital Ibn Sina M:

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie ~ Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo - Phtisiologie
Biochimie

Pneumo - Phtisiologie
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Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad™®
Pr. AIT HOUSSA Mahdi *
Pr. AMHAJJI Larbi *

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed *

Pr. BALOUCH Lhecusaine *
Pr. BENZIANE Hamid *

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHERKAQUI Naoual *
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader *
Pr. EL BEKKALI Youssef *
Pr. EL ABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAQUII Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid *

Pr. ICHOU Mohamed *

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LOUZI Lhoussain *

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed *

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRANI Saad *

Pr. QUZZIF Ez zohra

Pr. RABHI Monsef *

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine *

Pr. SIFAT Hassan *

Pr. TABERKANET Mustafa *
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour *

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali *
Pr. AGADR Aomar *
Pr. AIT ALl Abdelmounaim *

Pr. AIT BENHADDOU El Hachmia

Pr. AKHADDAR Al *
Pr. ALLALI Nazik
Pr. AMINE Bouchra

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
Parasitologie
Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie cardio-vasculaire
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiattie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie
Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie
Pneumo phtisiologie
Hématologie biologique
Virologie
Biochimiechimie
Meédecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie
Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie
Chirurgie générale
Traumatologie-orthopédie
Parasitologie
Cardiologie

Médecine interne
Pédiatrie

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie




Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen -
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae *

Pr. BOUI Mohammed *

Pr. BOUNAIM Ahmed *

Pr. BOUSSOUGA Mostapha *
Pr, CHTATA Hassan Toufik *
Pr. DOGHMI Kamal *

Pr. EL MAIKI Hadj Omar

Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid *

Pr. FATHI Khalid

Pi. HASSIKCOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Metyem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. LAMSAOURI Jamal *

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAQUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRA] Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufiq*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*
Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem

Pr. ERRABIH lkram

Pr. LAMAIMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir®

Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Decembre 2010
Pr.ZNATI Kaoutar

Neuro-chirurgie

Directeur Hop.des Spécialités

Anesthésie Réanimation

Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie-orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie
Médecine interne

Gynécologie obstétrique

Rhumatologie
Gastro-entérologie
Pediatrie

Pédiatrie

Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire

Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale

Radiclogie
Cardiologie

Pneumo-Phtisiologie

Anesthésie réanimation

Meédecine Interne
Physiologie
Microbiologie

Directeur ERSSM

Médecine Aéronautique

Biochimie- Chimie
Radiologie

Chirurgie Pédiatrique

Pediatrie
Radioclogie

Chirurgie Plastique et Réparatrice

Urologie

Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Anesthésie Réanimation

Chirurgie Générale

Hématologie

Anatomie Pathologique

Anatomie Pathologique




Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie pédiatrique

Pr. ABOUELALAA Khalil * Anesthésie Réanimation
Pr. BENCHEBBA Driss * Traumatologie-orthopédie
Pr. DRISSI Mohamed * Anesthésie Réanimation
Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna Chirurgie Générale

Pr. EL KHATTABI Abdessadek * Médecine Interne

Pr. EL OUAZZANI Hanane * Pneumophtisiologie

Pr. ER-RA]JI Mounir Chirurgie Pédiatrique

Pr. JAHID Ahmed Anatomie Pathologique
Pr. RAISSOUNI Maha * Cardiologie

* Enseignants Militaires

Février 2013

Pr.AHID Samir Pharmacologie

Pr.AIT EL CADI Mina Toxicologie

Pr. AMRANI HANCHI Laila Gastro-Entérologie
Pr.AMOR Mourad Anesthésie Réanimation
Pr. AWAB Almahdi Anesthésie Réanimation
Pr.BELAYACHI Jihane Réanimation Médicale
Pr.BELKHADIR Zakaria Houssain Anesthésie Réanimation
Pr.BENCHEKROUN Laila Biochimie-Chimie
Pr.BENKIRANE Souad Hématologie
Pr.BENNANA Ahmed* Informatique Pharmaceutique
Pr.BENSGHIR Mustapha * Anesthésie Réanimation
Pr.BENYAHIA Mohammed * Néphrologie

Pr. BOUATIA Mustapha Chimie Analytique et Bromatologie
Pr.BOUABID Ahmed Salim* Traumatologie orthopédie
Pr BOUTARBOUCH Mahjouba Anatomie

Pr.CHAIB Ali * Cardiologie
Pr.DENDANE Tarek Réanimation Médicale
Pr.DINI Nouzha * Pédiatrie
Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali  Anesthésie Réanimation
Pr.ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa Radiologie

Pr. ELFATEMI NIZARE Neuro-chirurgie

Pr.EL GUERROU]J Hasnae Meédecine Nucléaire
Pr.EL HARTI Jaouad Chimie Thérapeutique
Pr.EL JAOUDI Rachid * Toxicologie

Pr.EL KABABRI Maria Pediatrie

Pr.EL KHANNQUSSI Basma Anatomie Pathologique
Pr.EL KHLOUFI Samir Anatomie

Pr.EL KORAICHI Alae Anesthésie Réanimation
Pr.EN-NOUALI Hassane * Radiologie
Pr.ERRGUIG Laila Physiologie

Pr.FIKRI Meryem Radiologie

Pr.GHFIR Imade Médecine Nucléaire
Pr.IMANE Zineb Pédiatrie

Pr.IRAQI Hind Endocrinologie et maladies métaboliques

Pr.KABBAJ Hakima Microbiologie



Pr.KADIRI Mohamed *
Pr.LATIB Rachida
Pr.MAAMAR Mouna Fatima Zahra
Pr.MEDDAH Bouchra
Pr.MELHAQUI Adyl
Pr.MRABTI Hind
Pr.NEJJARI Rachid
Pr.OUBEJJA Houda
Pr.OUKABLI Mohamed *
Pr.RAHALI Younes
Pr.RATBI Itham
Pr.RAHMANI Mounia
Pr.REDA Karim *

Pr. REGRAGUI Wafa
Pr.RKAIN Hanan
Pr.ROSTOM Samira
Pr.ROUAS Lamiaa
Pr.ROUIBAA Fedoua *
Pr SALTHOUN Mouna
Pr.SAYAH Rochde
Pr.SEDDIK Hassan *
Pr.ZERHOUNI Hicham
Pr.ZINEAL *

" Enseignants Militaires

AVRIL 2013
Pr.EL KHATIB MOHAMED KARIM *

MARS 2014

Pr. ACHIR Abdellah

Pr. BENCHAKROUN Mohammed *
Pr.BOUCHIKH Mohammed

Pr. EL KABBA] Driss *

Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira *
Pr. HARDIZI Houyam

Pr. HASSANI Amale *

Pr. HERRAK Laila

Pr. JANANE Abdellah *

Pr. JEAIDI Anass *

Pr. KOUACH Jaouad*

Pr. LEMNOUER Abdelhay*

Pr. MAKRAM Sanaa *

Pr. OULAHYANE Rachid*

Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar

Pr. SEKKACH Youssef*

Pr. TAZI MOUKHA Zakia

Psychiatrie
Radiologie
Médecine Interne
Pharmacologie
Neuro-chirurgie
Oncologie Médicale
Pharmacognosie
Chirugie Pédiatrique
Anatomie Pathologique
Pharmacie Galénique Vice-Doyen & la Pharmacie
Génétique
Neurologie
Ophtalmologie
Neurologie
Physiclogie
Rhumatologie
Anatomie Pathologique
Gastro-Entérologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Gastro-Entérologie
Chirurgie Pédiatrique
Traumatologie Orthopédie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Chirurgie Thoracique
Traumatologie- Orthopédie
Chirurgie Thoracique
Néphrologie
Biochimie-Chimie
Histologie- Embryologie-Cytogénétique
Pediatrie
Pneumologie
Urologie
Hématologie Biologique
Génycologie-Obstétrique

Microbiclogie
Pharmacologie

Chirurgie Pédiatrique
ccv

Médecine Interne
Génécologie-Obstétrique
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DECEMBRE 2014

Pr. ABILKACEM Rachid*

Pr. AIT BOUGHIMA Fadila

Pr. BEKKALI Hicham *
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FDRCVX
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GD moy
HTA
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IM

IT

IVA

Abréviations

. Association Américaine de Chirurgie Thoracique

: College américain de cardiologie/ Association américaine du cceur
: Anomalies de connexion proximale des arteres coronaires

- Artére pulmonaire

- Angioplastie

: Bloc auriculo-ventriculaire

: Bloc de branche gauche

: Coronaire droite

: Coronaire gauche

: Cardiomyopathie dilatée

. Circonflexe

. Electrocardiogramme

: Echocardiographie trans-thoracique

: Facteur de risque cardiovasculaire

- Fraction d’éjection du ventricule gauche
: Gradient moyen

: Hypertension artérielle

- Infarctus du myocarde

- Insuffisance mitrale

- Insuffisance tricuspide

. Inter-ventriculaire antérieure



VG . Insuffisance ventriculaire gauche

IVUS - Intravascular ultrasound

oG : Oreillette gauche

P.A . Paquets/année

PAC : Pontage aorto-coronaire

PCI - Intervention coronarienne percutanée

RVM : Remplacement de la valve mitrale

RVP : Rétro ventriculaire postérieure

SBP : Simpson biplan

SCA : syndrome coronaire aigu

SCA ST+ : Syndrome coronarien aigu avec surélévation du segment
SCA ST- : Syndrome coronarien aigu sans surélévation du segment ST
SM . Surface mitrale

STEMI - Infarctus du myocarde avec surélévation du segment
NSTEMI - Infarctus du myocarde sans surélévation du segment ST
TCA : Temps de céphaline activée

TIMI : Thrombolysis In Myocardial Infarction

VG : Ventricule gauche

VD : Ventricule droit
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I. Introduction :

Les anomalies congénitales des arteres coronaires constituent une entité polymorphe. Le
terme « anomalie de naissance » souvent utilisé, indépendamment de la possible ambiguité
avec le terme « anomalie congénitale », n’est pas forcément le plus approprié car lors de sa
maturation, une artére coronaire va se connecter a I’aorte. Le terme « connexion » est sans
doute préférable. Les anomalies de connexion proximale des artéres coronaires (ANOCOR)

sont intéressantes a considérer pour les questions qu’elles suscitent encore.

Les anomalies de connexion proximale des arteres coronaires (ANOCOR) ne sont pas
rares avec une prévalence angiographique de 0,6 a 3% selon les séries [1-4], mais ne
concerne le tronc gauche que dans moins d’un cas pour 1000 , et une prévalence

scannographique de 1,3% chez les populations adultes.

Le diagnostic d’ANOCOR est souvent fortuit suite a une exploration par
coronarographie.

La méconnaissance de cette anomalie peut avoir des conséquences graves allant jusqu’a
la mort subite suite & un effort intense. Le pronostic dépend principalement du trajet initial du
vaisseau coronaire ectopique. Un trajet pré-aortique avec passage intra-mural est reconnu a

haut risque de mort subite chez les enfants et les jeunes adultes. [5]

La gestion d’ANOCOR avec segment intra-mural peut étre difficile chez les patients
agés de plus de 35 ans et sans preuve d'ischémie myocardique. Les mécanismes des
événements cardiaques a risque sont encore mal compris méme si des facteurs de risque

anatomiques sont identifiés.

Le coroscanner est reconnu comme étant le meilleur moyen d'imagerie noninvasive
pour identifier une anomalie de connexion proximale des artéres coronaires. L'échographie

endocoronaire peut aider a évaluer la gravité de 'ANOCOR a haut risque.

Dans les recommandations 2008 de I'ACC / AHA pour la prise en charge des adultes
atteints de cardiopathie congénitale, la réparation chirurgicale est le traitement de choix pour
ANOCOR a haut risque (Warnes et al. 2008). [6]



Cependant, cette prise en charge thérapeutique repose sur peu de données solides avec
des résultats de suivi limités a long terme. Une intervention coronarienne percutanée (PCI) a

été proposée dans certaines ANOCOR.

Les erreurs diagnostic ne sont pas négligeables avec des interprétations erronées
d’ANOCOR dans certaines situations.

Des études prospectives multicentriques a grande échelle sont nécessaires pour
améliorer les stratégies de dépistage, d'imagerie et pour mieux définir le traitement de ces

anomalies coronaires potentiellement mortelles.

Des registres prospectifs ont été réalisés en France et aux Etats-Unis ayant pour but une
meilleure compréhension de I’histoire naturelle des ANOCOR, la démarche diagnostique et
thérapeutique ainsi que I’impact a long terme du traitement des ces anomalies (réparation

chirurgicale ou PCI ou autre moyen) [7,8].
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I1. Historique de la maladie :

Jusqu’ aux années 70, les anomalies de naissance a partir de I’aorte étaient considérées
comme une simple curiosité anatomique sans conséquences, et c’est Mlevin Cheitlin,
cardiologue américain, [9] qui en 1974 pointe pour la premiere fois, le caractére
potentiellement létal de ces anomalies.

En se basant sur le registre de I’Institut de Pathologie des Forces Armées Américaines,
il rapporte 9 cas de mort subite a I’effort chez des sportifs avec une artére coronaire gauche
naissant du sinus droit sur 33 patients présentant cette anomalie.

A contrario, il ne rapporte aucun décés lié a une naissance anormale de la coronaire

droite du sinus gauche.

Il décrit, ainsi, pour la premiére fois, une série de cas de mort subite liée a une anomalie
de naissance coronaire gauche a partir de I’aorte et le premier cas de chirurgie correctrice de

cette anomalie.

A partir des années 90, Barry J Marron [10] rapporte dans plusieurs articles les résultats

tirés du registre national américain des causes de mort subite chez les sportifs de haut niveau.

En effet, sur 1866 athlétes, 56% des déces étaient liées a une cause cardiovasculaire

dont 17% du a une anomalie de connexion proximale des artéres coronaires.



Causes de mort subite chez les sportifs

m CMH ou équivalent

m ANOCOR

16% .
m Myocardite

m Dysplasie arythmogéne du VD

m Athérosclérose coronaire

m Prolapsus mitral

Autres

Fig. 1: Répartition des causes de morts subites selon le registre national américain chez les
sportifs de haut niveau [10]

A partir de ce méme registre, Cristina Basso [11] rapporte 27 déces sur anomalie de
naissance coronaire dont 23 liés a une coronaire gauche naissant du sinus droit et 4 liés a une
coronaire droite naissant du sinus gauche.

Ces résultats font donc des anomalies de connexion proximale des arteres coronaires la

2°™ cause cardiovasculaire de mort subite chez les jeunes sportifs.



e,

Rappels

5



I11. Rappels :

A. Rappel embryologique :

Le cceur est le premier organe fonctionnel du feetus, les premiers battements cardiaques

apparaissent des la 3eme semaine de la vie intra-utérine [12].
1. Le tube cardiaque primitif (premier champ cardiaque):

Le cceur dérive du mésoderme splanchnique antérieur contenant les cellules
précardiaques qui vont se différencier en cardiomyocytes et en cellules endocardiques en

réponse a des signaux d’induction provenant de I’endoderme.

A ce stade I’ébauche cardiaque est constituée de deux tubes primitifs réunis par un pont
antérieur c’est le croissant cardiaque ou plaque cardiogénique. Ces deux tubes fusionnent sur

la ligne médiane pour former le tube cardiaque primitif [13] (Fig.2).
Le tube cardiaque primitif donne naissance :
- au ventricule gauche

- a la partie antérieure des oreillettes contenant les auricules.
2. Le second champ cardiaque :

Le cceur definitif ne dérive pas uniquement du tube cardiaque primitif (premier champ),
mais aussi d’un second champ cardiaque présent des le stade de la plaque cardiogénique
divisé en deux parties (Fig.2):

- aire cardiaque antérieure qui donnera naissance au ventricule droit et a la voie

d’éjection incluant les troncs artériels intra péricardiques.

- mésocarde dorsal qui participe a la septation auriculaire et atrioventriculaire et a

I’incorporation des veines pulmonaires et systémiques dans les oreillettes.



Deux sources extra-cardiaques participent également a la formation du cceur définitif :
les cellules de la créte neurale cardiaque qui donnent le signal au second champ cardiaque
pour ajouter des myocytes a la voie d’éjection et au ventricule droit et les cellules de
I’épicarde qui participeront a la formation des artéres coronaires.

Mésocarde —4

dorsal
Premier champ cardiaque ou
Aire cardiaque primitive

[:I Second champ cardiaque

I:l Créte neurale

Fig. 2: Schéma montrant les différents champs cardiaques

3. Les étapes du développement cardiaque :

Trois stades fondamentaux du développement cardiaque permettent de passer du tube
cardiaque rectiligne, région encore peu différenciée, au cceur normal a 4 cavités bien

distinctes et sans défaut septal (Fig.3):
- Looping ou boucle cardiaque : mouvement de latéralité.
- Convergence : alignement et croissance des cavités cardiaques.

-Wedging : développement de la voie d’éjection.



Early looping Convergence Wedging Normal heart

Fig. 3: Schéma illustrant les principales étapes du développement cardiaque
OT (outflow tract) pdle artériel, A : oreillette, RV : ventricule droit,
AVC : canal atrio-ventriculaire, LV : ventricule gauche, Aortic valve : valve aortique,

Pulmonary valve : valve pulmonaire

4. La formation des artéres coronaires (fig.4) :

La connexion des artéres coronaires avec l'aorte constitue la derniere étape de la
formation du cceur, elle se produit durant la septiéeme semaine d’aménorrhée, apres
I'achévement du cloisonnement. L’épicarde, en provenance du tissu proépicardique, est
nécessaire pour la formation des premiers vaisseaux coronaires [13,14], mais une étude
récente a suggéré qu'une autre source du plexus coronaire peut étre les cellules endothéliales

du sinus veineux [15].

Les cellules épithéliales du tissu proépicardique se transforment en cellules
mésenchymateuses puis migrent dans I'espace sous épicardique, puis dans les espaces
nouvellement formés dans le myocarde en cours de développement [16].

Le réseau endothélial primitif se forme dans le myocarde par vasculogénése puis par

angiogénése et remodelage.

Les premiers vaisseaux coronaires artériels apparaissent dans le sillon auriculo-
ventriculaire postérieur, sur la face inférieure du cceur, puis se propagent vers le sommet

(sillon interventriculaire) et l'origine des gros vaisseaux, formant le cercle périartériel [17].
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Fig.4: Schéma montrant la formation des artéres coronaires

Dans le cceur normal, les artéres coronaires se lient toujours a la base de l'aorte via les
sinus de Valsalva droit et gauche tandis que la partie postérieure de la valve aortique est
dépourvue d’artéres coronaires. Cette configuration demeure un sujet de controverse.

B/ Anatomie du reseau coronaire :

La vascularisation du cceur est de type terminal assurée par deux artéres coronaires,
ainsi nommées parce qu'elles entourent le cceur comme une couronne. Elles naissent de I’aorte
ascendante, juste au-dessus des valves sigmoides aortiques a partir des sinus aortiques.

Des anastomoses existent a I'état normal entre ces deux arteres, il existe également des

anastomoses entre les branches d'une méme artére coronaire [18, 19, 20].
1.L artere coronaire gauche (Fig.5 A) :
a/Origine :

Elle nait du flanc antérogauche de I’aorte ascendante au niveau du sinus de Valsalva
antérogauche. Elle présente un tronc et des branches terminales.
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b/Trajet :

Le tronc chemine derriere I’artére pulmonaire sur le flanc postérieur de laquelle il se
moule. Sa longueur détermine I’angle de division en ses deux branches terminales, qui est

d’autant plus aigu si le tronc est court. Son calibre est de 5 mm de diamétre.
c/Branches collatérales et terminales :

La terminaison de cette artere se fait entre le flanc gauche de I’artére pulmonaire et la
face postérodroite de I’auricule gauche a l'extrémité supérieure du sillon interventriculaire
antérieur ou il se divise pour donner I’artere circonflexe (Cx) et I’artere interventriculaire
antérieure (IVA) qui, avec la grande veine coronaire, délimitent un triangle classiquement

appelé avasculaire.

v" Arteére circonflexe :

Elle se détache a 45° du tronc d'origine, chemine dans le sillon atrioventriculaire
gauche, contourne le bord gauche du coeur et se termine a la face inférieure du VG vers la

croix des sillons.
Elle donne plusieurs collatérales :

- des collatérales ascendantes atriales, I’artere atriale gauche supérieure principale est
la plus importante car elle intervient dans la vascularisation du noeud sinoatrial ;
I’artere atriale du bord gauche est pratiquement constante ; I’artére atriogauche

postérieure est plus rarement rencontrée.

- des collatérales descendantes ou ventriculaires au nombre d’une ou deux sont
destinées a la face latérale du ventricule gauche et constituent des branches
terminales de I’artére circonflexe. Elles sont appelées artéres marginales du

ventricule gauche.

v" Artére interventriculaire antérieure :

Elle émerge a la partie haute du sillon interventriculaire antérieur et se termine dans le

sillon interventriculaire postérieur apres avoir contourné I’apex.
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Elle donne d'importantes collatérales :

- des branches ventriculaires droites,

- les artéres diagonales destinées a la face antérieure du ventricule gauche, qui sont au
nombre de deux a quatre. La premiere est souvent la plus volumineuse et peut naitre
au niveau de la terminaison du tronc de la coronaire gauche qui est alors trifurquée,

dans cette configuration, elle est parfois appelée branche diagonomarginale,
angulaire ou bissectrice.
- des branches septales antérieures.

L’artére coronaire gauche vascularise : l'oreillette gauche, la plus grande partie du
ventricule gauche, la portion adjacente du ventricule droit (antérieure), les 2/3 antérieurs de la
cloison interventriculaire, le nceud sinusal de Keith et Flack (40%), les 2 branches du faisceau

de His.

Tronc commun

Cc:-ronaire) ! \ Circonflexe
droite ™ 3 ot

Fig. 5: Anatomie du réseau coronaire gauche
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2. L’artere coronaire droite (Fig.5B) :
a/Origine :

Elle nait du flanc antérodroit de la portion initiale de I’aorte ascendante au niveau du
sinus de Valsalva antérodroit ou sinus coronaire droit. Depuis son origine et sur 3 a 4 mm,
elle a un aspect en entonnoir par diminution de son calibre jusqu’a atteindre 4 a 5 mm de

diameétre.
b/Trajet :
L artére présente trois segments :

*le premier segment est court, dirigé en avant et légérement en haut, et conduit

I’artere de son origine aortique au sillon coronaire droit antérieur ;

*le deuxieme segment est vertical, dans ce sillon au fond duquel elle chemine, plus ou

moins sinueuse contournant le bord droit du coeur

*|e troisieme segment suit le sillon coronaire droit inférieur et le conduit au voisinage

plus ou moins immédiat de la croix des sillons.

Ces trois segments sont séparés par deux coudes, I’un supérieur, I’autre inférieur. Ainsi,
I’artere coronaire droite a un aspect coronarographique en cadre ou en « C » plus ou moins

régulier.
c/Branches collatérales et terminales :
Elles présentent deux types de branches collatérales:

- des branches ascendantes ou atriales dont la plus importante est I’artére atriale droite
supérieure qui vascularise le noeud sinusal ; les autres branches atriales (artére atriale du bord

droit et artere atriale droite postérieure) sont inconstantes
- des branches descendantes ou ventriculaires droites que I’on distingue en :

o Artéres ventriculaires droites antérieures : Il en existe deux ou trois ; la premiere est
la mieux individualisée et destinée a I’infundibulum pulmonaire d’ou son nom

d’artére infundibulaire ou artére du conus,
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o Artere marginale ou artére du bord droit : plus ou moins sinueuse, elle chemine

paralléle au bord droit du coeur

o Arteres ventriculaires droites inférieures au nombre de deux ou trois.
Elle se divise en 2 branches terminales, l'artere interventriculaire postérieure (I\VP) et

I'artere circonflexe droite appelée également artéere rétroventriculaire postérieure (RVP).

v" Artére rétroventriculaire postérieure :
Elle se continue dans I’axe de I’artére coronaire droite, puis s’enfonce dans I’épaisseur

de la paroi au niveau de la croix des sillons et se distribue en une ou plusieurs branches
collatérales qui vascularisent la face inférieure du ventricule gauche. Elle fournit dans son
trajet intrapariétal la premiere artére septale inférieure destinée au noeud atrioventriculaire.

v" Artére interventriculaire postérieure :
Elle s’infléchit en avant, rejoint le sillon interventriculaire inférieur. Elle fournit des

branches collatérales, en régle fines et courtes, ventriculaires gauches et droites, et des arteres
septales inférieures.

Tronc artériel
brachio-
céphalique

Artére carotide
primitive gauche
Artére sous- Veine cave
claviére gauche supérieure
Aorte Artéres
pulmonaires

Veines
pulmonaires

Veine cave
inférieure

Grande veine
coronaire

Artére
coronaire
droite

Artére
inter-
ventriculaire
postérieure

Fig.5 B : Anatomie du réseau coronaire droit
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3. Territoires vasculaires :

La distribution des différents territoires myocardiques des arteres coronaires se fait
comme sulit :

* L'I'VA vascularise la paroi antérieure du ventricule gauche et le septum

interventriculaire ;
* Les artéres diagonales vascularisent la paroi latérale du ventricule gauche ;
* Les artéres marginales vascularisent la paroi latérale haute du ventricule gauche ;

* L'artere circonflexe vascularise la paroi latérale et de maniere variable la paroi

inférieure du ventricule gauche ;

* L'artére coronaire droite vascularise le ventricule droit et la paroi postéroinférieure

du ventricule gauche.

* L'artere du noeud sino-atrial (sinusal) provient le plus souvent (67 %) de l'artere
atriale droite supérieure, branche de l'artere coronaire droite. Elle provient parfois de
I'artere atriale gauche supérieure (26 %), branche de l'artére circonflexe ou des deux
arteres plus rarement (7 %) ;

* Le noeud atrio-ventriculaire est vascularisé par l'artére du noeud atrio-ventriculaire
issue le plus souvent des arteres septales inférieures, provenant de la coronaire droite
dans 48 % des cas, de l'artére coronaire gauche dans 18 % des cas et des deux arteres
dans 34 % des cas;

* Les artéres vascularisant les muscles papillaires de la valve tricuspide proviennent
pour le muscle papillaire antérieur et les muscles papillaires septaux de la deuxieme
artere septale antérieure qui dépend de la coronaire gauche, et de [l'artére
interventriculaire inférieure (issue de la coronaire droite le plus souvent) pour le

muscle papillaire postérieur ;

*Les artéres vascularisant les muscles papillaires de la valve mitrale proviennent de
l'artére ventriculaire gauche latérale (issue de l'artére coronaire gauche) pour le
muscle papillaire antérieur et de l'artére ventriculaire inférieure (branche de l'artere
coronaire droite) pour le muscle papillaire postérieur.
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IVV.Materiels et methodes:

1/ Objectif :

L’objectif de notre étude est d’analyser les caractéristiques anatomiques ;
épidémiologiques, cliniques, échographiques, angiographiques des principales anomalies de
connexion proximale des arteres coronaires a I’aorte; ainsi que les particularités de la prise en

charge thérapeutique a travers une série de 10 cas et une revue exhaustive de la littérature.
2/ Type et lieu d’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive concernant une série de 10 cas colligés au
centre de cardiologie de I’h6pital militaire d’instruction Med V de Rabat pour différentes

présentations cliniques sur une période de 2 ans allant de Janvier 2018 a Décembre 2019.
3/Critéres d’inclusion:
Les patients inclus dans cette étude répondent aux critéres suivants:
-Age supérieur ou égal & 15 ans.

-Diagnostic établi d’une anomalie de connexion proximale des arteres coronaires

documentée par coronarographie et/ou coroscanner.
4/Criteres d’exclusion :

Nous avons exclu de notre étude :
-Les patients dont I’age est inférieur a 15 ans.

-Les patients présentant une cardiopathie congénitale touchant les gros vaisseaux du

coeur.
-Les patients présentant une atrésie ou sténose ostiale.
-Les patients présentant des anomalies distales type fistules coronaires

-Les dossiers incomplets, manguants de données
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5/Mode de recueil :

Le recueil a été établi sur la base des dossiers médicaux hospitaliers .Chaque patient a
bénéficié:
-D’un interrogatoire avec une enquéte épidémiologique sur les FRCVX, les

antécédents personnels des patients, I’histoire de la maladie coronaire.

-D’un  examen physique avec examen cardiovasculaire complet, d’un

électrocardiogramme (ECG).

-D’un bilan biologique comportant un dosage des troponines, un bilan lipidique, une

fonction rénale, une glycémie a jeun, un hémogramme, un bilan d’hémostase.
-D’une échocardiographie trans-thoracique (ETT)

-D’une coronarographie mettant en évidence les lésions coronaires ou pas, ainsi que
les anomalies de connexion proximale des coronaires découvertes complétée + d’un

coroscanner
-D’une prise en charge thérapeutique en fonction de la présentation clinique.

-Le suivi évolutif hospitalier : la recherche de complications hémodynamiques,

rythmiques ou ischémique.
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V. Cas cliniques

Cas clinique nel :

Mme R.R agée de 50ans, ayant comme facteurs de risque cardio-vasculaire un diabéte
type 2 depuis 5ans sous insuline bien équilibré (HBA1C=6,5%) et une hypertension artérielle
depuis lan sous inhibiteur calcique (Amlodipine 10mg/j), suivie en psychiatrie pour une

schizophrénie sous neuroleptiques.

Admise pour un Syndrome coronarien aigue avec sus décalage du segment ST
(STEMI) en inféro-basal étendu au ventricule droit @ H12 du début présumé de la douleur.
Son examen clinique est normal en dehors d’un surpoids (IMC=28,3 kg/m?).
L électrocardiogramme (Fig.7) inscrit un rythme régulier sinusal a 100 cpm, un bloc auriculo-
ventriculaire de 1% degré, un bloc de branche gauche incomplet et un sus décalage du segment
ST de 2mm en inférieur, de 1mm dans les dérivations droites avec image en miroir en latéral
et des ondes T négatives d’ischémie sous épicardique en basal. Le bilan biologique montre
une élévation de la troponine US a 59411ng/l (soit 1700 fois la normale).

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche de taille normale de
bonne contractilité globale et segmentaire avec une fraction d’éjection VG a 60% par la

meéthode de Simpson Biplan sans atteinte valvulaire mitro-aortique ni du péricarde.
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Fig. 7: Electrocardiogramme montrant le sus décalage du segment ST en inférieur avec image en
miroir en latéral haut avec un BAV 1°" degré

Une coronarographie par voie fémorale droite est réalisée a H 12 du début présumé de
la douleur montrant une lésion intermediaire 50% de I’artére interventriculaire antérieure
moyenne, une sténose significative 70-90% de la premiere marginale (lésion coupable)
(Fig.8A) et une artére coronaire droite de taille normale et dominée naissant du tronc
commun présentant une lésion non significative 30 % dans sa partie moyenne (Fig.8B).Une
angioplastie primaire avec mise en place d’un stent actif 2.75x 18 mm (Fig.8C).apres

prédilatation est réalisée avec succes.
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Fig. 8: A. Image angiographique montrant une sténose significative 70- 90% de la 1°® marginale

(fleche) B. Image angiographique d’une naissance ectopique de I’artére coronaire droite a partir
du tronc commun (fleche) C.Angioplastie avec mise en place d’un stent actif 2.75x 18mm apres
prédilatation
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Cas clinique n°2 :

Mr A.M 4agé de 55ans, ayant comme facteurs de risque cardiovasculaire un tabagisme
chronique estimé a 40 PA, une hypertension artérielle depuis 2 ans bien équilibrée sous IEC

(périndopril 5mg /j) et une dyslipidémie depuis 4 mois sous statine.

Admis pour un angor de novo. Son examen clinique est normal en dehors d’un
surpoids (IMC=26,4kg/m?), et d’une artériopathie oblitérante des membres inférieurs bien
compensée avec IPS dt=0.8 IPS g=0.8.

L’électrocardiogramme basal de repos inscrit un rythme régulier sinusal a 63 cpm avec
des ondes T négatives d’ischémie sous épicardique en inférolatéral.

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche dilaté siege de
troubles de la cinétique segmentaire a type d’akinésie de la paroi inférieure et antérolatérale
avec une fraction d’éjection VG a 35% par la méthode de Simpson Biplan sans atteinte
valvulaire mitro-aortique ni du péricarde. L’angioscanner de I’aorte et des membres inférieurs
montre des sténoses athéromateuses étagées des 2/3 supérieurs de I’artéere fémorale
superficielle de 90% a droite et 50% a gauche.

La coronarographie réalisée par voie radiale montre un athérome de [I’artére
interventriculaire antérieure sans sténose significative, une occlusion de I’artére circonflexe,
et une naissance anormale de I’artere coronaire droite a partir du sinus controlatéral (Fig.9A).
Un complément d’imagerie par un coroscanner a confirmé une naissance inhabituelle de
I’artére coronaire droite a 7,3mm en avant de la naissance du tronc commun de la coronaire
gauche (Fig.9B). Le patient est mis sous traitement médical
(Aspirine+Périndopril+Simvastatine+ Naftidrofuryl) avec une bonne évolution sans

récurrences angineuses puis adresser en consultation de cardiologie et de chirurgie vasculaire.
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Fig. 9A. Image angiographique d’une naissance ectopique de I’artére coronaire droite a partir
du sinus antérogauche (fleche)
B. Reconstruction scannographique montrant naissance inhabituelle de I’artére coronaire droite

en avant de la naissance du tronc commun (fléche)
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Cas clinique n°3 :

Mr R.M &gé de 59 ans, ayant comme facteurs de risque cardiovasculaire une
hypertension artérielle depuis 2 ans bien équilibrée sous inhibiteur calcique (Amlodipine
5mg/j) , un diabéte type 2 et une dyslipidémie depuis 08 mois sous ADO (HBA1C= 5.9%) et
statine , et un tabagisme chrongiue actif a raison de 40 PA , suivi en pychiatrie depuis 30 ans

pour un trouble bipolaire sous Carbamazepine 400mg/j et Bromazépame 6mg/j.

Admis pour prise en charge d’un angor d’effort dont I’examen clinique est normal en
dehors d’un surpoids (IMC=26,6kg/m?).

L’échocardiographie de stress & la dobutamine menée a 90% de la FMT est revenue
positive électriquement et échographiquement montrant une ischémie myocardique en
inférieure. La coronarographie réalisée par voie radiale trouve une sténose serrée du segment
moyen de I’artere interventriculaire antérieure, une sténose serrée de I’artere circonflexe
proximale et moyenne. Le cathétérisme sélectif de la coronaire droite n’a pu étre réalisé. Un
complément d’imagerie par un coroscanner a confirmé les lésions observées au niveau du
réseau gauche et a détecté une anomalie de naissance de la coronaire droite au niveau de la
jonction sino-tubulaire a quelque millimetre au dessus de I’ostium de la coronaire gauche

avec un trajet inter-aortopulmonaire (Fig.10) et siege d’une surcharge athéromateuse calcifiée.

Apres discussion médico-chirurgicale le patient a bénéficié d’un triple pontage

aortocoronaire sans correction de I’anomalie coronaire avec des suites opératoires simples.
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Fig. 10: Images scannographiques de la coronaire droite naissant au dessus de I’ostium de la

corongire gauche avec un trajet inter aorto-pulmonaire (fleche)
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Cas clinique n°4 :

Mr C.A agé de 65 ans, ayant comme facteur de risque cardiovasculaire un tabagisme
chronique estimé a 40 PA, sans antécédents particuliers.

Admis pour un Syndrome coronarien aigu sans sus décalage du segment ST
(NSTEMI) a haut risque. Son examen clinique note des rales crépitants bilatéraux aux mi-

champs pulmonaires, le reste de I’examen somatique est sans anomalies.

L’électrocardiogramme basal de repos inscrit un rythme régulier sinusal a 50 cpm avec
des ondes T négatives d’ischémie sous épicardique en antérieur. Le bilan biologique montre
une élévation de la troponine US a 5953ng/I (soit 175 fois la normale).

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche de taille normale
siege de troubles de la cinétique segmentaire a type d’hypokinésie antérolatérale, antérieure et
antéroseptale avec une fraction d’éjection VG a 43% par la méthode de Simpson Biplan sans

atteinte valvulaire mitro-aortique ni du péricarde.

Une coronarographie par voie fémorale droite est réalisée.Le cathétérisme du réseau
gauche n’a pu étre obtenu malgré I’utilisation de plusieurs sondes diagnostiques. Le cathéter
JR4 6F opacifie sélectivement I’artére coronaire droite présentant un athérome modéré sans
sténose significative et sélectivement le réseau gauche ectopique qui nait a partir du sinus
antérieur droit (Fig.11A). L’ artére interventriculaire antérieure moyenne présente une sténose
significative 70- 90% (lésion coupable) (Fig.11B). Une angioplastie avec mise en place d’un

stent actif 2.75x 18 mm sans prédilatation est réalisée avec succes (Fig.11C).
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Fig. 11: A. Image angiographique (incidence oblique antérieure gauche) d’une connexion

ectopique de I’artére coronaire gauche (fleche blanche) avec le sinus antéro-droit (fleche noire).

B. Sténose significative 70- 90% du segment moyen de I’artére interventriculaire antérieure
(étoile)

C. Angioplastie avec mise en place d’un stent actif avec contréle angiographique final
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Cas clinique n°5 :

Mr L.B agé de 58 ans, ayant comme facteur de risque cardiovasculaire un tabagisme
chronique estimé a 30 PA, sans antécédents particuliers.

Admis pour un Syndrome coronarien aigu sans sus décalage du segment ST
(NSTEMI) a haut risque. Son examen clinique note un soufle d’insuffisance mitrale, le reste
de I’examen somatique est sans particularités.

L’électrocardiogramme basal de repos (Fig.12) inscrit un rythme régulier sinusal a 68
cpm, des ondes Q en inférieur, un sous décalage du segment ST en latéral bas avec des ondes
T négatives d’ischémie sous épicardique en inféro-basal, en latéral bas, et plates en latéral
haut. Le bilan biologique montre une élévation de la troponine US a 6373 ng/l (soit 180 fois la
normale).

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche de taille normale de
bonne contractilité globale et segmentaire avec une fraction d’éjection VG a 60% par la
méthode de Simpson Biplan avec au doppler une insuffisance mitrale et tricuspide minimes
sans atteinte du péricarde.

Fig. 12: Electrocardiogramme montrant le sous décalage du segment ST en latéral bas avec des
ondes T négatives en inférieur et en latéral bas ; plates en latéral haut
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Une coronarographie par voie radiale droite est réalisée montrant une sténose serrée
sub-occlusive de la premiére marginale 90 — 99% (lésion coupable) (Fig.13A) avec une Iésion
non significative de I’artére interventriculaire antérieure proximale < 30%. Le cathétérisme du
réseau droit n’a pu étre obtenu. Une angioplastie primaire avec mise en place d’un stent actif

2.75x 26 mm sans prédilatation est réalisée avec succes (Fig.13A).

Un complément d’imagerie par un coroscanner a montré une coronaire gauche normale
avec présence d’un stent sur la 1% marginale et une anomalie de naissance de la coronaire
droite (Fig.13B) au niveau de la face antérieure de I’aorte a la jonction du sinus gauche et
sinus antérolatéral réalisant une coudure du segment proximal, siege d’une surcharge

partiellement calcifiée sans sténose significative.
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Fig. 13: (A) Images angiographiques montrant une sténose serrée sub-occlusive de la premiere

marginale (fleche) avec succés d’angioplastie primaire et mise en place d’un stent actif.

(B) Reconstruction scannographique montrant une naissance inhabituelle de I’artére coronaire
droite de la face antérieure de I’aorte avec coudure du segment proximal (fleche)
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Cas clinique n<6 :

Mr E.N agé de 52 ans, ayant comme facteur de risque cardiovasculaire un diabéte type 2
depuis 2009 sous ADO mal équilibré (HBALlc=12%), et sans antécédents particuliers.

Admis pour un angor d’effort. Son examen clinique est normal en dehors d’une obesité
modérée (IMC= 34.28 Kg/m?).

L’électrocardiogramme basal de repos inscrit un rythme régulier sinusal a 90 cpm, un
BBG complet, un aspect QS dans les dérivations droites et des ondes T négatives d’ischémie
sous epicardique en inféro-basal et en latéral. La radiographie du thorax montre une
cardiomégalie avec un index cardio-thoracique a 0,65 et une pointe du cceur sous

diaphragmatique.

L’échocardiographie transthoracique montre un aspect de cardiomyopathie dilatée avec
une hypokinésie globale et une dysfonction sévére du VG avec une fraction d’éjection VG a
25% par la méthode de Simpson Biplan, associée a une insuffisance mitrale et tricuspide

minimes sans atteinte du péricarde.

La coronarographie réalisée par voie radiale droite est revenue normale et a révélé une
coronaire droite naissant du sinus antéro-gauche (Fig.14A). Un complément d’imagerie par
un coroscanner a confirmé une naissance inhabituelle de I’artére coronaire droite d’aspect
gréle du sinus antéro-gauche a presque 20mm en dedans de la naissance de la coronaire
gauche (Fig.14B). Cette derniere est de calibre moyen naissant du tronc commun avec la
présence d’un discret trajet intra-myocardique de la portion moyenne de I’IVA sans sténose
morphologiquement significative(Fig.14C).

Le patient est mis sous traitement médical avec une bonne évolution sans récurrences

angineuses ni complications rythmiques ou hémodynamiques.
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Examen

Fig. 14: A. Image angiographique d’une naissance ectopique de I’artére coronaire droite a partir
du sinus antérogauche
B. Images scannographiques montrant la naissance de la coronaire droite a partir du sinus
antérogauche a presque 20mm en dedans de la naissance de la coronaire gauche.
C. Image scannographique montrant un discret trajet intra-myocardique de la portion moyenne
de I’'lVA (étoile)
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Cas clinique n°7:

Mme Z.F agée de 55ans, ayant comme antécédents des angines a répétition durant
I’enfance mal traitées, une hystérectomie il y a 12 ans pour fibrome utérin et sans facteurs de

risque cardio-vasculaire modifiables.

Admise pour une cure chirurgicale d’un rétrecissement mitral serré. Son examen
clinique note un roulement diastolique au foyer mitral, le reste de I’examen somatique est
sans particularités. L’électrocardiogramme inscrit une fibrillation auriculaire avec une cvm a
99. La radiographie thoracique (Fig.15) montre une cardiomégalie avec un index cardio-
thoracique a 0.57, une pointe sous diaphragmatique, un arc moyen gauche convexe, un débord
droit avec aspect en double contour de I’arc inférieur droit et une surcharge hilaire droite.

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche de taille normale de
bonne contractilité globale et segmentaire avec une fraction d’éjection VG a 60% par la
méthode de Simpson Biplan et un rétrécissement mitral serré calcifié (SM=1,2cm? Gradient
moyen=8,6mmHg, Anneau=30mm )

Fig. 15: Radiographie thoracique (cas clinique n°7) montrant une silhouette mitrale

Une coronarographie dans le cadre du bilan préopératoire par voie radiale droite est
réalisée montrant I’absence de lésions athéromateuses des coronaires qui révele une anomalie

de naissance du réseau coronaire gauche a partir du sinus antéro-droit(Fig.16).
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La patiente a bénéficiée d’un remplacement de la valve mitrale par prothése mécanique
Sorin Bicarbon n°29 sous CEC sans correction de I’anomalie de naissance coronaire avec des

suites opératoires simples.

Fig. 16: Image angiographique (A) et une vue peropératoire (B) d’une naissance ectopique du
réseau coronaire gauche a partir du sinus antérodroit
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Cas clinique n°8:

Mr M.M &gé de 63ans, ayant comme facteurs de risque cardiovasculaire un tabagisme
chronique estimé a 40 PA et une hypertension artérielle depuis 3ans bien équilibrée sous
inhibiteur de I’enzyme de conversion + inhibiteur calcique (périndopril+amlodipine

10mg/5mg /j) et sans antécédents particuliers.

Admis pour un angor d’effort et de repos. Son examen clinique est normal en dehors
d’un une obésité modérée (IMC=31.1kg/m?).

L’électrocardiogramme basal de repos inscrit un rythme régulier sinusal a 60 cpm avec
un sous décalage du segment ST et des ondes T négatives en inférieur et apicolatéral. Le bilan

biologique retrouve une troponine négative sans autres anomalies notables.

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche non dilaté de bonne
contractilité globle et segmentaire avec trouble de la relaxation et une fraction d’éjection VG
a 60% par la méthode de Simpson Biplan sans atteinte valvulaire ni du péricarde.

La coronarographie réalisée par voie fémorale droite montre des coronaires
angiographiquement saines et une anomalie de naissance de I’artere circonflexe provenant du

sinus antéro-droit (Fig.17A).

Un complément d’imagerie par un coroscanner a confirmé une connexion de I’artére
circonflexe avec le sinus antéro droit par un ostium propre en arriere de la connexion de la
coronaire droite avec un trajet proximal entre I’aorte et I'oreillette gauche (Fig.17B). Le
patient est mis sous traitement médical a base de bétabloquant (bisoprolol 5mg/j) et son

traitement antihypertenseur avec une bonne évolution sans récurrences angineuses.
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Fig. 17: A. Image angiographique d’une naissance ectopique de I’artére circonflexe a partir du

sinus antérodroit (fleche)
B. Image scannographique montrant la naissance de la circonflexe a partir du sinus antérodroit
avec un passage entre I’aorte et I’oreillette droite (fleche)
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Cas clinique n °9:

Mr E.A agé de 59ans, ayant comme facteur de risque cardio-vasculaire un tabagisme
chronique actif a raison de 30 PA, opéré pour une lithiase rénale il y a 28 ans .

Admis pour un Syndrome coronarien aigue avec sus décalage du segment ST
(STEMI) en antérieur étendu a H4 du debut présumé de la douleur. Son examen clinique
retrouve un surpoids (IMC=29,39 kg/m?) et des rales crépitants bilatéraux aux mi-champs
pulmonaires. L’électrocardiogramme inscrit un rythme régulier sinusal a 120 cpm un aspect
QS en inférieur, et un sus décalage du segment ST > 2mm en antérieur étendu.Le bilan
biologique montre une élévation de la troponine US a 461791 ng/l (soit 13582 fois la

normale).

L’échocardiographie transthoracique montre un VG dilaté a parois hypertrophiées sieége
de trouble de la cinétique segmentaire a type d’akinésie de I’apex et des segments adjacents,
hypokinésie sévere de la paroi antéroseptale et une akinésie des segments moyens et basaux
de la paroi antérieure et inférieure avec une fraction d’éjection VG altérée a 40% par la
meéthode de Simpson Biplan sans atteinte valvulaire mitro-aortique ni du péricarde.

Une coronarographie par voie fémorale droite est réalisée a H5 du début présumé de la
douleur montrant occlusion de [I’artere interventriculaire antérieure proximale (lésion
coupable) (Fig.18B) et une sténose significative de I’artére circonflexe moyenne 50-70%
naissant de la coronaire droite (Fig.18A). Une angioplastie primaire avec mise en place d’un

stent actif 2.75x 28 mm apres prédilatation est réalisée avec succes.
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Fig. 18: Images angioraphiques montrant : (A) Artére circonflexe (fleche noire) naissant de la
coronaire droite et présentant une lésion intermédiaire apreés le départ de la 1°® marginale, (B)
Occlusion de I’I'VA proximale (fleche blanche)
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Cas clinique n°10 :

Mr E.M &gé de 68ans, ayant comme facteurs de risque cardiovasculaire un tabagisme
chronique actif estimé a 46PA, une hypertension artérielle depuis 3 ans bien équilibrée sous

IEC (ramipril 5mg/j) et sans antécédents particuliers.

Admis pour un Post-IDM en inféro-basal a j3. Son examen clinique retrouve un patient

gardant un fond douleureux, le reste de I’examen somatique est sans anomalies.

L’électrocardiogramme basal de repos inscrit un rythme régulier sinusal a 60 cpm avec
des ondes Q de nécrose et des ondes T négatives d’ischémie sous épicardique en inféro-basal.
Le bilan biologique montre une élévation de la troponine US a 11699 ng/l (soit 344 fois la

normale).

L’échocardiographie transthoracique montre un ventricule gauche de taille normale
siege de troubles de la cinétique segmentaire a type d’akinésie du segment basal de la paroi
inférieure, hypokinésie des segments apical et moyen de la paroi inférieure et une hypokinésie
de la paroi antérolatérale avec une fraction d’ejection VG a 50% par la méthode de Simpson

Biplan sans atteinte valvulaire mitro-aortique ni du péricarde.

Une coronarographie par voie fémorale droite est réalisee montrant des sténoses serrées
de I'IVA moyenne et distale, une sténose significative de la 1° marginale, et une sténose
serrée de la coronaire droite moyenne suivie d’une occlusion sub-aigue thrombotique avec un
flux TIMI 3 faiblement reprise par le réseau gauche. Cette derniére est de taille normale
discrétement irréguliere non calcifiée et dominante naissant du sinus coronaire antéro-gauche
(Fig.19).

Apres discussion médico-chirurgicale I’indication d’un triple pontage aorto-coronaire a
été posé sans correction de I’'anomalie de naissance coronaire avec des suites opératoires

simples.
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Fig. 19: Images angiographiques montrant une coronaire droite naissant du sinus antéro-gauche

(fleche) présentant une occlusion sub-aigue thrombotique (étoile) faiblement reprise par le
réseau gauche.
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Tableau : tableau récapitulatif des observations médicales :

Tableau n°1 : Récapitulatif des cas cliniques

significative de la
coronaire droite
moyenne.

- Artere coronaire
droite de petite
taille naissant du
tronc commun qui
est de longueur et
taille normale.

Age Sexe | FDRCVx Clinique ECG Echocardiographie Coronarographie Type Traitement Evolution
£ coroscanner d’anomalies des
coronaires
1 50ans F -Diabéte Syndrome -BAV 1% -VG non dilaté non -lésion -Artére -Angioplastie - Absence de
-HTA coronarien ST+ | degré hypertrophié de intermédiaire de coronaire droite | primaire de la récurrence
-Méno- (STEMI) en -Sus bonne contractilité Iartere IVA naissant du marginale avec angineuse
pause inféro-basal décalage FE=60% moyenne. tronc commun. mise en place
étendu au VD du segment -Sténose d’un stent actif
STen significative de la apres
inférieur et premiére prédilatation
dans les marginale. -traitement
dérivations -Sténose médical
droites significative de
-Ondes T I'ostium de la
négatives seconde
en basal marginale gréle.
-Lésion non
significative de
I’artére coronaire
droite moyenne.
2 55ans H -Tabagisme | -Cardiopathie -Ondes T -Cardiomyo-pathie - lésion - Artére -Traitement -Absence de
-HTA ischémique au négatives ischémique au stade | significative coronaire droite | médical récurrence
-Sexe stade dilaté sur | eninféro- dilatée en de I'artére naissanta 7,3 angineuse
masculin maladie basal et en dysfonction sévere circonflexe mm en avant de
-Dyslipi- polyartérielle latéral bas du VG FEVG=35% moyenne la naissance du
démie -lésion non tronc commun
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65 ans -Tabagisme | -Syndrome -Ondes T - VG non dilaté non -Le cathétérisme - Coronaire -Angioplastie -Absence de
-Sexe coronarien négatives hypertrophié siege sélectif du réseau | droite naissant primaire de I'lVA récurrence
masculin aigue sans sus en de trouble de la gauche a permis au niveau de la moyenne avec angineuse ni

décalage du antérieur cinétique a type de révéler une jonction sino- mise en place complications
segment a haut d’hypokinésie sténose serrée du | tubulaire a d’un stent actif ischémique
risque en antérolatérale, segment moyen quelques sans rythmique et
antérieur antérieure et de l'artére IVA millimétres au prédilatation. hémodynami
(NSTEMI) antéro-septale FEVG | (50-70%), une dessus de -Traitement que
=43%(SBP) sténose serrée de | I'ostium de la médical
-Pas de la Cx proximale coronaire
valvulopathie (50-70%) et gauche avec un
moyenne (70- trajet inter-
90%). aorto-
-Le cathétérisme pulmonaire de
sélectif de la 20mm
coronaire droite
n'avait pu étre
réalisé.

59ans -Diabete Angor de novo -Ondes T -VG non dilaté non -Le cathétérisme - Coronaire -Triple pontage -Suites
-HTA négatives hypertrophié de droit a permet gauche aorto-coronaire opératoires
- en inférieur | bonne cinétique d’opacifier ectopique simples
Dyslipidémi globale et sélectivement la naissant a partir -Absence de
e segmentaire FEVG coronaire droite du sinus antéro- récurrence
-Tabagisme =57%(SBP) etleréseau droit. angineuse ni
-Sexe -Pas de gauche ectopique complications
masculin valvulopathie qui naissait a ischémique

partir du sinus rythmique et
antéro-droit. hémodynami
-Sténose que
significative 70-

90% de I'IVA

moyenne

-Athérome

modéré sur la
coronaire droite
sans sténose
significative.
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58ans -Tabagisme | - Syndrome -Ondes q -VG non dilaté non - Sténose serrée - Coronaire -Angioplastie -Absence de
-Dyslipi coronariennon | eninféro- hypertrophié de sub-occlusive de droite de primaire de la récurrence
démie ST+ (NSTEMI) basal bonne contractilité la premiére calibre moyen marginale angineuse ni
-Sexe a haut risque -Sous FE=60% marginale naissant de la proximale avec complications
masculin en latéral et décalage -Plaque non face antérieure | mise en place ischémique
inféro-basal. du segment significative de de l'aorte ala d’un stent actif rythmique et
STen Iartere IVA jonction du sans prédilatation | hémodynami
latéral bas -Opacification non | sinusgaucheet | -Traitement que
-Ondes T sélective de la sinus médical
négatives coronaire droitea | antérolatéral
en inféro- compléter par un
basal coroscanner.
eten
latéral bas
52ans -Diabéte Angor d’effort( | -BAV 1% -CMDen -Coronarographie | - Coronaire -Traitement -Absence de
-Obésité CMD non degré dysfonction du VG normale droite d’aspect médical récurrence
-Sexe ischémique) -HOD et avec FEVG a 25% -Coronaire droite | gréle naissant angineuse ni
masculin HAG (VG siege d’une naissant du sinus du sinus antéro- complications
-BBG hypokinésie globale) | antéro-gauche ; gauche a ischémique
complet indemne de presque 20mm rythmique et
-Aspect Qs sténose en dedans de la hémodynami
dans les naissance de la que
dérivations coronaire
droites . gauche
55ans -HTA - Cure - Abrasion -Rétrécissement - Coronarographie | - Coronaire -Traitement - Absence de
-Méno chirurgicale de'ondeR | mitral serré normale unique naissant | chirurgical : complications
pause d'un en (SM=1,2cm?) au niveau du RVM ischémique
rétrécissement | antérieur -IT et IM minimes sinus antéro- -Traitement rythmique et
mitral serré droit. médical hémodynami
que
63ans -HTA - Angor - Sous - VG non dilaté - Coronarographie | - Artére -Traitement - Absence de
-Tabagisme | d’effort/Angor | décalage légerement normale circonflexe médical complications
-Sexe de repos du segment | hypertrophié de -Artere naissant du ischémique
masculin STetondes | bonne contractilité circonflexe sinus rythmique et
T négatives | FEVG=60% . provenant du antérolatéral hémodynami
en inférieur | Pas de valvulopathie | sinusantéro- droit par un que
et fuyante ni droit. ostium propre
apicolatéral | sténosante en arriére de la

connexion de la
coronaire droite
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9 59 ans -Tabagisme | - Syndrome -Sus -VG dilaté et -Occlusion de - Artere - Angioplastie -Absence de
-Obésité coronarien aigu | décalage en | hypertrophié avec I'artére circonflexe primaire de I'lVA récurrence
androide avec sus antéro- akinésie de I'apex et | interventriculaire | naissant de proximale avec angineuse ni
-Sexe décalage du septo- segments adjacents, | antérieure (IVA) I'artére mise en place complications
masculin segment ST apical hypokinésie de la proximale coronaire droite | d’un stent actif ischémique,

(STEMI) -Aspect QS paroi inféro-septale | -Sténose apres rythmique ou
eninférieur | etdessegments significative de prédilatation hémodynami
moyens et basaux I'artére que
de la paroi circonflexe (Cx)
antérieure et moyenne 50-70%
inférieure
FEVG=40%

10 68ans -Tabagisme | Post-IDM en -Ondes Q -VG non dilaté non -Sténoses serrées | - Artere - Triple pontage -Absence de
-HTA inféro-basal etondes T hypertrophié siége de 'IVAmoyenne | coronaire droite | aorto-coronaire récurrence
-Sexe négatives de d’akinésie du et distale. naissant du angineuse ni
masculin en inféro- segment basal dela | -Sténose sinus coronaire complications

basal paroi inférieure, significative de la antéro-gauche ischémique,
hypokinésie des 1% marginale. rythmique ou
segments apical et -Sténose serrée hémodynami
moyen de la paroi de la coronaire que

inférieure et une
hypokinésie de la
paroi antérolatérale
avec fonction
systolique globale
conservée
FEVG=50%

droite moyenne
suivie d’une
occlusion sub-
aigue
thrombotique
faiblement reprise
par le réseau
gauche.
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V1. Resultats :

AJAspects epidemiologiques:

1/Age:

L’age de nos patients se situe entre 50 ans et 68 ans avec une moyenne de 58,4 ans.

tranche d'age
35

30% 30%

30
25
20%
20
15
10%

10

5 l l

O T T T T

45-50 ans 51-55 ans 56-60 ans 61-65 ans

® tranche d'age

Fig. 20: Répartition selon I’age
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2/Sexe :

Dans notre série, on note une fréquente atteinte chez I’homme celle-ci représente 80%

(8hommes) versus 20% (2 femmes).

Répartition des patients selon le sexe

M sexe masculin

M sexe féminin

Fig. 21: Répartition selon le sexe

3/Facteurs de risque cardiovasculaire:

-Le tabagisme actif est présent exclusivement chez les hommes et représente la majeure
partie des FDRCVX du sexe masculin avec un pourcentage de 87,5% (7 hommes sur 8).

-L’HTA vient en 2éme position avec une valeur de 60% (6 patients) de notre étude ; on

la retrouve chez 50% des hommes et 100% des femmes.

-La dyslipidémie est retrouvée chez 40% soit (4patients); 37,5% des hommes et 50%

des femmes.

-Le diabete est présent chez 30% des cas (3patients); 25% des hommes et 50% des

femmes.
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-Une obésité est présente chez 20% des cas (2 patients).

-La ménopause est présente chez 100% de nos patientes (2femmes).

90

80

70

60

50

40

30

20

10

87,5%

60 %

40%

30%
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Tabagisme HTA

Dyslipidémie

Diabéte

Obésite

Fig. 22: Répartition des FDRCVX chez les 2 sexes

4/Les antécédents:
-Un patient était suivi en psychiatrie pour un trouble bipolaire.
-Une patiente était suivie en psychiatrie pour une schizophrénie.
-Une patiente avait un antécédent d’angines a répétition durant I’enfance mal traitées.

-Un patient a été opéré pour une lithiase rénale il y a 28 ans.
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B/ Aspects cliniques:

1/Symptomatologie :
Dans notre série de 10 cas d’ANOCOR colligés a ’'THMIMV de Rabat :
- La douleur thoracique a été retrouvée chez la majorité des patients (90%).
-La douleur thoracique aigue était présente chez 60% des patients.
- L’angor d’effort était présent chez 4 patients soit un pourcentage de 40% ;

-L’angor de repos était présent chez un seul patient (10%).

Angor de|repos 10%

Douleur thoracique

Douleur thoracique
aigue prolongée 60%

90%

Angor d'effort 40%

0% 20% 40% 60% 80%

Fig. 23: Répartition selon la présentation clinique
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2/[Examen clinique :

2.1/ Examen général :

- Une obésité modérée a été retrouvée chez 2 patients (hommes) avec
IMC=34.28Kg/m2,IMC=31.1kg/m? soit 20%, un surpoids a été retrouve chez 4 patients soit
40% (3 hommes+ 1 femme) IMC= 29.39 Kg/m?, IMC=26,6kg /m?, IMC=26,4kg /m?,
IMC=28,3 kg/m?.

2.2/ Examen cardio-vasculaire :
- Un souffle d’insuffisance mitral IM était présent chez 1 patient.

- Un roulemet diastolique était présent chez 1 patiente. - Une AOMI bien compensée
avec IPS dt=0.8 IPS g=0.8 a été retrouvé chez 1 patient.

2.3/ Examen pleuro-pulmonaire :

-Deux patients soit 20% avaient des rales crépitants bilatéraux arrivant a mi-champs
pulmonaires (poussée d’IVG sur STEMI et sur NSTEMI).

3/Diagnostique retenu :
- Une cardiopathie ischémique a été retenue chez 80% des patients(8).
- Deux patients soit 20% avaient un Syndrome coronarien aigue ST + ( STEMI ) :
e 1 en inféro-basal étendu au VD
e 1 en antérieur étendu

- Deux patients soit 20% avaient un Syndrome coronarien aigue non ST + ( NSTEMI ) a

haut risque :
e en antérieur
e en latéral et inféro-basal.
- Deux patients soit 20% ont présenté un angor d’effort/de repos.

- Un patient a présenté un Post-IDM en inféro-basal non compliqué
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- Un patient avait une cardiopathie ischémique au stade dilatée.
- Un patient a présenté une cardiomyopathie dilatée non ischémique.

- Une patiente avait un rétrécissement mitral au stade chirurgical.
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Fig. 24: Répartition selon le diagnostique retenu

*Cardiopathie ischémique

C/Aspects paracliniques :

1/ Electrocardiogramme:

- Dans notre série, 'ECG initial, réalisé systématiquement pour chaque malade,
montrait un rythme régulier sinusal au repos dans 90% et une fibrillation auriculaire dans 10%
des cas.

- Une cardiopathie ischémique a été retrouvée chez 80% des patients:
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> Le SCA avec sus décalage du segment ST représentait 20% des cas dont :
e Un en inféro-basal étendu au VD :

-Sus décalage du segment ST de 2mm en inférieur et de Imm dans les dérivations
droites

- Image en mirroir en latéral haut

- Ondes T négatives en basal
e Un en antérieur étendu :

- Sus décalage du segment ST > 2mm en antérieur étendu

- Aspect QS en inférieur.
> Le SCA sans sus décalage du segment ST concernait également 20% des cas dont :
e Un en latéral et inféro-basal :

-Sous décalage de 1mm du segment ST en latéral bas -Ondes T négatives en inféro-
basal et en latéral bas ; plates en latéral haut

e Un en antérieur : Ondes T négatives en antérieur
> Un patient a présenté des séquelles de nécrose avec un aspect QS en inféro-basal

-Un patient a présenté un angor d’effort et de repos avec des troubles de la
repolarisation a type de sous décalage du segment ST et des ondes T négatives en

inférieur et apicolatéral
-Les troubles conductifs retrouvés sont :

> le bloc auriculo-ventriculaire de 157

degré comptant 02 patients soit 20%
> le bloc de branche gauche complet chez 1 patiente 10%.

-Aucun patient n’a présenté de troubles de rythme ventriculaire.
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Fig. 25: Répartition des troubles électriques retrouvés a I’admission.

2/ Echocardiographie transthoracique:

Tous nos patients ont bénéficié d’une échocardiographie trans-thoracique :

»5 patients soit 50% avaient un VG non dilaté de bonne fonction systolique globale
et segmentaire

» 5 patients soit 50% avaient des troubles de la cinétique globale et segmentaire

» 6 patients soit 60% avaient une fraction d’éjection conservée P4 patients soit 40%
avaient une dysfonction ventriculaire gauche

56



3/ Coronarographie et coroscanner :
-Tous nos patients ont bénéficié d’une coronarographie.
¢ 3 patients soit 30% avaient des coronaires angiographiquement saines
o 7 patients soit 70% avaient des atteintes coronaires

-L’atteinte mono tronculaire est la plus fréquente comptant 57,14% (4 patients) et
14,28% pour I’atteinte bitronculaire (1 patient) ainsi que 28,57% (2patients) pour I’atteinte

tritronculaire.

-1l s’agit majoritairement de I’artére inter ventriculaire antérieure a 40% (dont 3
atteintes de I’I'VA moyenne, une distale et une IVA proximale), suivi de I’artére circonflexe a
30% (segments moyen et distal) ainsi que la 1°® marginale & 30%, puis de la coronaire droite
a 10%.

H Monotronculaire
M Bitronculaire

m Tritronculaire

Fig. 26: Distribution des lésions coronaires a la coronarographie

-L’anomalie de naissance la plus retrouvée est celle de I’artére coronaire droite avec un
pourcentage de 60% (6 patients), suivie de I’artére circonflexe a 20% (2 patients) et celle de la

coronaire gauche (2 patients).
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M Coronaire droite
B Artére circonflexe

m Artére coronaire gauche

Fig. 27: Distribution des anomalies de connexion proximale des coronaires retrouveées.

-On retrouve ainsi une coronaire droite naissant :
e dans 50% du sinus gauche (3 patients), représentant 30% des anomalies coronaires

edans 16,66% du tronc commun (1 patient), représentant 10% des anomalies

coronaires

edans 16,66% de I'aorte a la jonction du sinus gauche et sinus antéro-latéral (1

patient) soit 10% des anomalies coronaires

edans 16,66% (1 patient) de la jonction sino-tubulaire a quelques millimétres au

dessus de I’ostium de la coronaire gauche soit 10% des anomalies coronaires
-On retrouve une artére circonflexe naissant :
e dans 50% du sinus droit (1 patient) soit 10% des anomalies coronaires
edans 50% de I’artere coronaire droite (1 patient) soit 10% des anomalies coronaires

-On retrouve un réseau coronaire gauche naissant a 20% (2 patients) a partir du sinus
antéro-droit.
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Artére coronaire droite

m Tronc commun
m Sinus gauche

m Jonction du sinus
Get AL*

* G=gauche AL= antérolatéral

Fig. 28: Répartition des anomalies de connexion de I’artére coronaire droite

-Concernant le type d’anomalie coronaire on retrouve une naissance:
¢ Du Sinus opposé chez 7 patients soit 70% des anomalies
¢ De I’artére contraloatérale chez 2 patients soit 20% des anomalies

¢ De I’aorte ascendante chez 1 patient soit 10% des anomalies
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Type de connexion coronaire

M Sinus opposé
MW Artére controlatérale

M Aorte ascendante

Fig. 29: Répartition en fonction du type d’anomalie de connexion coronaire

-Le trajet proximal de I’anomalie n’a pu étre étudié que dans 50% des anomalies

retrouvées pour qui le coroscanner a été réalisé. On retrouve ainsi :

ePour la coronaire droite un trajet interaortopulmonaire chez 66,66% (4 patients) soit

40% des anomalies confondues

e Pour I’artére circonflexe un trajet rétro-aortique chez 50% (1 patient) soit 10% des

anomalies confondues
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Type de trajet

50% -
45% -
40% A
35% -
30% -
25% -
20%
15% A
10% A
5% -
0% T 1
Trajet interaorto- Trajet rétro-aortique
pulmonaire
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Fig. 30: Répartition en fonction du type de trajet des anomalies de connexion coronaire
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Fig. 31: Répartition des anomalies de connexion proximale des artéres coronaires
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-L"angioplastie primaire de la 1 marginale et de I'I\VA représente chacune 50% des

angioplasties réalisées.

- Une angioplastie primaire avec mise en place d’un stent actif avec ou sans

prédilatation a été réalisé pour 85,71% de nos patients coronariens (au nombre de 6).
D/Aspects therapeutiques:

1/ Traitement médical :

-Un patient ayant présenté un angor mixte a coronaires angiographiqueent saines a été
mis sous traitement bétabloquants (bisoprolol).

-Tous les patients coronariens soit 70% (au nombre de 7) ont été mis sous traitement
médical : clopidogrel, aspirine, antihypertenseur (IEC ou IC), statines, bétabloquants,
protection gastriquex lasilix voie orale, supplémentation potassique avec traitement des

comorbidités associées.
2/ Angioplastie coronaire :

-La voie d’abord de la coronarographie était a 50% pour I’artere fémorale droite et
I’artere radiale droite.

- Une angioplastie primaire a été réalisée pour 57,14% des cas (4 patients) sur un total

de 7 patients coronariens dans un délai de 24h-72h avec mise en place d’un stent actif
> avec prédilatation pour les deux cas de STEMI soit 20%
> sans prédilatation pour les deux cas de NSTEMI soit 20%

- L’angioplastie primaire de la 1°® marginale et de I'IVA représente chacune 50% des

angioplasties réalisées.
3/Traitement chirurgical :

-Deux patients coronariens ayant présentés des Iésions tritronculaires a la

coronarographie, dont 1 patient qui avait une coronaire droite a trajet interaorto-pulmonaire,
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ont bénéficié apres discusion médico-chirurgicale d’un triple pontage aorto-coronaire sans

correction de I’anomalie de naissance coronaire.

- Une patiente a été opérée pour remplacement de la valve mitrale par prothése
mécanique Sorin Bicarbon n°29 sous CEC.

E/Evolution/complications:

-Pour les patients opérés les suites chirurgicales étaient simples.

-La majorité des patients soit 70% n’ont présenté aucune complication au cours de

I’hospitalisation avec une bonne évolution.

-Aucun patient n’a été réhospitalise.
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VI1I1.Discussion :
A. Définitions:

Définir une origine normale des arteres coronaires n'est pas toujours aussi évident.
Angelini et ses collegues [21,22 ,23] ont proposé de considérer comme étant «normal» toute
caractéristique ayant une prévalence > 1% dans une population générale non sélectionnée.

Ainsi, nous pouvons distinguer deux groupes:

eun groupe d'anatomie coronaire normale, définie comme toute morphologie
caractéristique observée chez > 1% des échantillons non sélectionnés. Ce groupe
comprend également des variantes anatomiques normales, définies comme
morphologie alternative et relativement inhabituelle observée chez > 1% de la

population;

eun autre groupe d'anatomie coronaire anormale, définie comme morphologie

retrouvée chez < 1% de la population [21,22 ,23].

Dans le cceur normal, les artéres coronaires proviennent de la moitié supérieure des
sinus, pres de la jonction sinotubulaire dans la plupart des cas (Muriago et al., 1997) [24] .
Les orifices coronaires ne sont pas toujours situés dans le centre des sinus aortiques. L’ostium
coronaire gauche peut se trouver pres de la jonction entre les sinus aortiques gauche et droit,
alors que I’ostium droit peut se situer prés de la jonction entre le sinus aortique droit et le
sinus aortique non coronaire (Muriago et al., 1997) [24].

Le groupe d’anomalies de connexion proximale des artéres coronaires est constitué
d’une grande variété d’anomalies dans lesquelles I’origine de I’artére concernée n’est pas
située au milieu du sinus correspondant a proximité de la jonction sino-tubulaire mais dans
une position anormale depuis un autre sinus ou bien naissant d’une autre artére coronaire

ou d’un autre vaisseau.
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On distingue ainsi [25] :

- Anomalies de connexion depuis I’aorte : on retrouve la naissance commissurale, la
naissance depuis I’aorte ascendante au-dessus de la jonction sino-tubulaire et la
naissance depuis le sinus controlatéral.

- Anomalies de connexion depuis une autre artere coronaire : La encore, il y a un
grand nombre de variantes anatomiques.Les plus classiques sont I’artére coronaire
unique ou bien la naissance de I’interventriculaire antérieure ou de [Iartére
circonflexe depuis la coronaire droite.

- Anomalie de connexion avec I’artere pulmonaire: Il s’agit de I’anomalie
coronaire la plus classique en pédiatrie. L’acronyme anglosaxon ALCAPA (pour
anomalous leftcoronary artery from the pulmonary artery) est communément admis
pour désigner cette malformation. La coronaire gauche se jette le plus souvent dans
le sinus pulmonaire situé en face du sinus aortique gauche mais d’autre localisation
ont été décrites au niveau des branches pulmonaires [20].

Notre thése est basée sur les anomalies de connexion proximale des arteres coronaires
depuis I’aorte ou une autre artére coronaire.

La discrimination entre une variante commune et une origine anormale d'un site
inhabituel dans la zone appropriée du sinus est souvent difficile. Selon le groupe de travail de
Leiden (Gittenberger-de Groot et al., 1983) [25], il est inapproprié d'utiliser la notation des
sinus aortiques gauche et droit quand il y a une origine anormale aortique de I'une des arteres
coronaires. La catégorisation proposée [26] est basée sur la vue par un observateur placé dans
le sinus le plus éloigné du tronc pulmonaire.

Le sinus a la droite de l'observateur est nommé sinus 1 et donne lieu a la coronaire
droite, alors que le sinus de la main gauche est nommé sinus 2 et normalement donne
naissance a l'artére coronaire gauche. Une autre classification est utilisée dans cette revue
avec les deux sinus adjacents au tronc pulmonaire appelés respectivement sinus approprié et
sinus opposé. L’origine des erreurs qui se produisent dans la littérature est souvent due a
I’interprétation confuse décrivant les rapports des artéres coronaires ectopiques avec les
structures adjacentes, principalement les grands vaisseaux citant ainsi l’aorte et tronc
pulmonaire qui ne sont pas dans le méme plan et ce dernier est plus supérieur.
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Par conséquent, il est facile a comprendre que le chemin initial de la coronaire droite

fait face I'infundibulum pulmonaire et non pas le tronc pulmonaire (fig.32).

Fig. 32: Reconstruction scannographique montrant une connexion normale de I'artére coronaire

droite (cercle blanc) [27].

AO: aorte, VG: ventricule gauche, TP: tronc pulmonaire, OD: oreillette droite, VD:
ventricule droit,

IP: Infundibulum pulmonaire.

En fonction de la position et de I’orientation du tronc pulmonaire initial, lI'origine de la
coronaire gauche est cachée par le tronc pulmonaire. Par conséquent, il est crucial d’accepter
que le trajet pré-aortique initial d’une artére coronaire ectopique peut étre en contact avec
I’infundibulum pulmonaire ou le tronc pulmonaire, ou les deux vu I’absence de septum

musculaire entre les origines des grands vaisseaux (Loukas et al., 2009) [28]

Par conséquent, la visualisation d'un flux artériel coronaire ectopique entre
I'infundibulum pulmonaire et le septum inter ventriculaire n'implique pas nécessairement un
passage intra myocardique. Le vaisseau ectopique passe plutét par le septum du myocarde et a

proximité de I'infundibulum pulmonaire.
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Ainsi, on pourrait identifier quatre voies ectopiques classées selon leurs rapports avec

les grands vaisseaux:
-prépulmonaire,
-rétropulmonaire,
-préaortique
- rétroaortique.
Ou selon la définition habituelle des 4 trajets ectopiques (Roberts & Shirani, 1992) [29]:
-prépulmonaire,
-intraseptal,
-interartériel

- rétroaortique

Fig. 33: Représentation anatomique des 4 trajets ectopiques d’une anomalie de connexion de la
coronaire gauche avec le sinus droit. A: prépulmonaire, B: rétropulmonaire, C: préaortique, D:

rétroaortique. SG: sinus gauche, SD: sinus droit, IP: infundibulum pulmonaire [27]
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B. Epidemiologie :

Historiqguement, les anomalies de connexion des coronaires ont été décrites a partir de
séries autopsiques montrant qu’une partie des déceés brutaux dans une jeune population était
en rapport avec une anomalie de naissance coronaire et majoritairement celle de la coronaire

gauche.

Néanmoins, ces séries *[30] [31] refletent d’avantage la prévalence des anomalies de
naissance coronaire chez les patients décédés de mort subite que le risque de déces chez les

patients porteurs de ces anomalies.
1/Incidence :

Lors de I'évaluation de I’incidence de chaque anomalie de naissance, il y a forcément
encore plus de variation, mais nous pouvons obtenir des informations en regroupant les
données de plusieurs séries. Dans 21 larges séries, chacune comptant plus de 7 000 patients,
[32] [33] [34] 104 /526 500 patients avaient une coronaire gauche anormale (0,020%) et
523/526 500 patients avaient une anomalie de la coronaire droite (0,099%). Dans 23 autres
larges séries avec un total de 585 000 patients, [32] [33] [35] 148 (0,025%) avaient une artéere
coronaire unique, la proportion étant inférieure a celle retrouvée dans des séries autopsiques
11/26 807 (0,0373%), [36] [37] et 33/50000 (0,066%) dans des séries angiographiques par
Desmet et al. [38].

L’anomalie la plus courante reste le plus souvant I’artere circonflexe naissant du sinus
droit de Valsalva ou de la coronaire droite avec 1074/536 716 cas (0,200%) de coroscanner.
[32] [33] [34]
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Tableau n°2: Incidence des anomalies de connexion coronaire sur la base d'autopsies.

Etudes Nombre de Anomalie Commentaires
patients coronaire

White and 600 450it 0,67% | Autopsies non sélectionnées

Edwards [39] (Age entre 30 et 89 ans)

Alexander and 18950 12 s0it 0,28% | Autopsies non sélectionnées

Griffith [36]

Cheitlin et al [9] 475000 5s0it0,01% | Institut de pathologie des forces
armées américaines

Lipsett et al [37] 7857 15 s0it 0,19% | Autopsies de routine dans des
hopitaux d’enfants

Frescuraetal [5] | 1200 14 soit 2,25% | Autopsie des cas d’anomalies
congénitales cardiaques

L'incidence d'une artére coronaire provenant du sinus postérieur de Valsalva est

extrémement rare, jusqu'en 2013, nous n‘avons trouvé que 30 cas de patients décrits [40].
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Fig. 34: Pourcentage des majeures anomalies de connexion coronaire découvertes par différents

moyens diagnostiques [40]

Les pourcentages sont généralement bas pour les données obtenues par
échocardiographie et autopsie comparé a ceux obtenues par angiographie. Comme prévu, il y
a plus de variation dans les groupes avec les plus petits échantillons. Les études menées par
coroscanner ont tendance a avoir des valeurs plus élevées en raison de la petite taille de
I'échantillon et le nombre de patients référés apres suspicion d’anomalies suite a une

angiographie non concluante.
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Sur la base des études avec des échantillons de plus grande taille de plus de 10 000
patients, il semble que I’incidence des majeures anomalies de naissance est inférieure a 0,4%,
avec une moyenne possible de 0, 2%[40].L addition des pourcentages d'incidence des trois
majeures anomalies séparément donne une incidence totale de 0,156%, par conséquent, une

gamme de 0,1 & 0,2% semble étre appropriée [40].
2/Prévalence :

Les données sont nombreuses dans la littérature sur la prévalence angiographique des
anomalies coronaires avec un pourcentage > 1%, regroupant les anomalies d'origine, de
distribution, de terminaison et d'autres variantes anatomiques. En effet, la prévalence
angiographique est d'environ 0,5% dans une cohorte regroupant plusieurs études publiées
depuis 1990 (Yamanaka et al., 1990, Kardos et al ., 1997, Angelini et al., 1999, Rigatelli et
al., 2003, Tuncer et al., 2006,Aydinlar et al., 2005, Cieslinski et al., 1993, Garg et al., 2000, ,
Ouali et al., 2009, ,) [1,2,3,4,32,41,42,43,44]

Dans ces études de cohorte nombreuses (n = 236 694) et relativement homogénes
d'adultes ne présentant pas d'anomalie congénitale structurelle, 1 067 origines anormales ont
été identifiées, soit une prévalence comprise entre 0,2 et 1,7% avec une moyenne de 0,45%
(tableau n°3). La prévalence la plus élevée est observée dans la seule étude prospective,
réalisée par une équipe reconnue comme étant experte dans le domaine d’ANOCOR (Angelini
et al., 1999) [3].

Certaines différences de prévalence peuvent étre expliquées par une erreur diagnostic en
particulier dans les anciennes études rétrospectives. L'origine anormalement haute de l'aorte et
une connexion anormale avec un site inhabituel du sinus approprié n'ont pas été inclus dans

ces études.
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Tableau ne3: Prévalence angiographique des anormalies de connexion proximale des artéres

coronaires chez des populations adultes.

Angiographies Anomalies de Anomalies de
Auteurs coronaires connexion connexion

(nombre) (nombre) (pourcentage%)
Angelini, 1999 1,950 34 1.7
Aydinlar, 2005 12,059 39 0.3
Cieslinski, 1993 4,016 22 0.5
Garg, 2000 4,100 35 0.9
Kardos, 1997 7,694 39 0.5
QOuali, 2009 7,330 20 0.3
Rigatelli, 2003 5,100 34 0.7
Tuncer, 2006 70,850 110 0.2
Yamanaka, 1990 126,595 734 0.6
Total 236,694 1,067 0.45

La prévalence d'ANOCOR varie également en fonction du type d'artére coronaire et de
la connexion (tableau nc4). L'anomalie la plus fréquente concerne l'artere coronaire
circonflexe CX avec une prévalence de 3/1 000, suivie de I’artére coronaire droite avec une
prévalence de 1/1000 ce qui se rapproche des résultats de notre série ou les anomalies de
connexion retrouvées étaient celles de la coronaire droite 62,5% (5 patients), et la circonflexe
25% (2 patients).

Les deux connexions anormales de l'artere coronaire gauche CG et de l'artére
interventriculaire antérieure 1VA sont observées avec une prévalence de 2/10 000 tandis que
I'artere coronaire droite CDt est de 1/1 000. La fréquence correspondante d’une seule artére
(4/10 000) est certainement surestimée dans la cohorte. En effet, contrairement a la
classification utilisée dans notre revue, la plupart des études précédentes classaient l'ostium
unique avec un trajet proximal anormal, comme une artere coronaire unique. Par ailleurs,
certaines anomalies sont généralement non comptées du fait de la difficulté de leurs
identifications par coronarographie seule. C'est le cas d'une connexion au-dessus de la

jonction sinotubulaire.

Deux- cent quatre (0,2%) origines anormalement haute de l'aorte, le plus souvent de la

coronaire droite CDt, ont été rapportées dans une vaste étude (Yamanaka et al., 1997).
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Dans une seule étude (Angelini et al., 1999), [3] une connexion anormale avec un site
inhabituel du sinus approprié a été observée, concernant la coronaire droite CDt, avec une
prévalence de 1,1%. Peu d'études ont distingué entre une origine du sinus opposé ou de
l'artére controlatérale. Dans I'étude CASS, parmi 71 origines anormales, 52 (73%)

provenaient du sinus opposé et 19 (27%) de l'artere controlatérale (Click et al., 1988) [45].

Tableau n°4: Prévalence angiographique des anomalies des artéres coronaires en fonction du

type d'artére et de connexion dans une population de 236 694 adultes.

Type d'anomalie Nombre %
connexion aortique anormale de I'artere coronaire gauche 49 0.02
connexion aortique anormale de I'artere interventriculaire antérieure 55 0.02
connexion aortique anormale de I'artére circonflexe 636 0.3
connexion aortique anormale de I'artére coronaire droite 226 0.1
connexion anormale avec l'artére pulmonaire 18 0.008
Artére coronaire unique 83 0.04

En effet une analyse plus précise d’ANOCOR nécessite d’autres modalités d’imagerie.
Le diagnostic de certaines ANOCOR suspectés au cours d'une coronarographie
conventionnelle devrait étre confirmé par un scanner cardiaque. Les études (Fujimoto et al.,
2011, Rodriguez-Granillo et al. 2009, Schmitt et al., 2005) [46,47,48] évaluant la prévalence
d’ANOCOR avec tomodensitométrie ont révélé un taux d'anomalies plus élevé, en excluant
les patients référés pour un coroscanner aprés angiographie (tableau 3). Ceci est di a
plusieures causes, d'une part, un diagnostic plus précis d ANOCOR est réalisé avec un scanner
en comparaison avec une angiographie coronaire conventionnelle, d'autre part, quelques cas
d’ANOCOR sont facilement découverts uniquement par tomodensitométrie, tels qu'une
connexion anormale avec un site inhabituel du sinus appropri€, une connexion anormalement
élevée de l'aorte. Avec ces anomalies supplémentaires, la prévalence des ANOCOR par
tomodensitométrie dans une cohorte regroupant 8 184 adultes de 3 études (tableau n-9) est
de 1,3%.
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Tableau no5: Prévalence au coroscanner des anomalies de connexion proximale des artéres

coronaires chez des populations adultes.

coroscanner Anomalies de Anomalies de
Auteurs (nombre) connexion connexion
(nombre) %
Fujimoto, 2011 5,869 74 1.3
Rodriguez-Granillo, 2009 577 6 1.0
Schmitt, 2005 1,738 24 1.4
Total 8,184 104 1.3

3/Age et symptomes :

La forme la plus meurtriere de ces anomalies est celle de l'artére coronaire gauche
provenant du sinus droit de Valsalva, particulierement quand elle s’associe a un trajet
interartériel. Sur la base des données de la littérature[40], il y a peu de patients d’age
supérieur a 30 ans décédés ou présentant des symptdémes dus a une coronaire gauche naissant
du sinus droit. La fig.35 résume la répartition d'age des patients présentant cette anomalie.
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Fig. 35: Distribution par age des symptdémes dus a la connexion de I'artére coronaire gauche
avec le sinus droit de Valsalva : (a) Tous les symptémes y compris la mort, (b) Les déces
uniquement, (c) Tous les symptémes, y compris la mort, non dus a I'anomalie, ou absence de

symptome. [40]
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Comme le montrent les figures a et b, la plupart des décés se produisent entre 10 et 30
ans, et presque tous les déces se voient en cas de coronaire gauche naissant du sinus droit avec
passage inter-artériel. La répartition d’age de ceux dont les symptdmes ou la mort n'étaient
pas dus a l'anomalie coronaire (Fig c) est presque plate et le trajet inter-artériel ne prédomine
pas.

Il est possible que le léger déficit en patients moins de 30 ans sur la figure c, est du a
est difficile d’identifier
asymptomatiques, mais leur rareté suggere que la plupart de ces patients recoivent des soins

leur suppression en raison des symptomes. |l les formes

médicaux lorsqu'ils sont jeunes.

Nous avons moins de données a propos de I’artére coronaire droite issue du sinus
gauche (Fig.39). Comme décrit dans la littérature [40], en 2013, la mort ou les symptémes dus
a cette anomalie étaient moins fréquents que ceux de la coronaire gauche, sachant qu’elle est
cing a dix fois plus fréquente que cette derniére. Ces données suggerent donc que la plupart
des anomalies de l'artere coronaire droite sont bénignes. Les déces surviennent principalement
a un age inférieur a 30 ans, se produisant principalement lors d’un effort physique intense.
Ceux qui présentent des symptdmes sont répartis assez uniformément sur tous les groupes

d'age.
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Fig. 36: Distribution par age des symptdémes dus a la connexion de I'artére coronaire droite avec

le sinus gauche de Valsalva [40]

Dans notre étude, il n’y a pas eu de décés chez nos patients pour toutes les

anomalies coronaires confondues.

La majorité de nos patients soit 90% étaient symptomatiques avec une variante

d’age allant de 50 a 68 ans.
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C. Dominance et variantes anatomiques :

1/Dominance : [49]

On parle d’une artere coronaire dominante si celle-ci donne naissance a
I’interventriculaire postérieure IVP et la rétroventriculaire postérieure RVP qui vascuarisent la

face postéro-inféro-latérale du VG.
L’artére coronaire controlatérale est dite dominée et donc de moindre calibre.

Dans 80% des cas, la dominance est droite, dans 15% des cas elle est gauche et il existe
dans 5% des cas une codominance quand I’I\VP nait de la coronaire droite et la RVP de

I’artere circonflexe.

dominance
droite

dominance
gauche

codominance

Fig. 37: Différentes dominances des arteres coronaires [29]

2/ Variantes anatomiques :

La reconnaissance d’une ANOCOR nécessite de définir au préalable quantitativement et
qualitativement ce qu’est un réseau coronaire normal en incluant les variantes anatomiques,

pour ne pas porter de diagnostic par exces.
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Le nombre normal des coronaires, habituellement deux, peut passer a trois en cas :

- d’ostium accesoire indépendant pour I’artére conale proche de I’ostium de la

coronaire droite

- d’une naissance séparee de I’I\VA et de la circonflexe au niveau du sinus gauche.

Ostiums séparés pour |'artére
conale et coronaire droite

5 Tizsier SFR 2007

Fig. 38: Naissance séparée de I’artére coronaire droite et de I’artere conale (fleche) [49]

Le lieu de connexion peut préter a discussion lorsqu’il concerne le sinus normal mais

avec un siege inhabituel (anormalement bas ou haut ou trés proche du sinus controlatéral).

Cela concerne essentiellement la coronaire droite et le diagnostic angiographique entre

une variante anatomique et une anomalie de connexion peut étre difficile.

Dans une petite série anatomique de 23 coeurs normaux [24]., environ 70% des
coronaires se connectent un peu au-dessous de la jonction sinotubulaire et il n’est pas observé
de connexion a plus de 2,5 mm au-dessus de la jonction sinotubulaire ou dans la moitié

inférieure du sinus.

Cette étude a confirmé que la connexion a lieu rarement au milieu du sinus, avec une
connexion de la coronaire gauche plus proche de la commissure entre la valve gauche et la
valve droite et une connexion de la coronaire droite plus proche de la commissure entre la

valve droite et la valve postérieure [24],
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Position excentrée de I'ostium

Position haute de I'ostium

R NC L
Al (P) (P)

8. Tissier JFR 2007

Fig. 39: A/Position haute ou excentrée d’un ostium [49]
B/Artére coronaire naissant au dessus de la jonction sino-tubulaire

Par ailleurs, il faut considérer la direction initiale des coronaires par rapport a la paroi
aortique avec des angles variables dans les plans vertical et horizontal. Les variantes
anatomiques les plus fréquentes du réseau coronaire sont présentées dans le Tableau n<6.

Tableau n°6: Connexion proximale normale des arteres coronaires et les variantes anatomiques

[50].

Anatomie normale

Variantes anatomiques

Coronaire gauche

Tronc commun

Connexion séparée I VA et circonflexe

Coronaire droite

Ostium unique

Connexion séparée de I’artere pulmonaire

Niveau de connexion de la gauche

Proche du milieu du sinus gauche

Vers le sinus droit

Niveau de connexion de la droite

Proche du milieu du sinus droit

Vers le sinus postérieur

Hauteur de la connexion

Dans la moitié supérieure du sinus

< 10mm au dela de la jonction sinotubulaire

Angle de la connexion avec I’aorte

45a90-

90a135-

Trajet initial par rapport a I’aorte

Extramural
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D. Classification :

Jusqu'a présent, aucun consensus n'existe pour définir et classer facilement le large

spectre d'anomalies des artéres coronaires (Angelini, 2002) [21].

De nombreuses descriptions, parfois longues ou complexes, ont été présentées dans la
littérature (Angelini 2007, Dodge-Khatami et al., 2000, Jacobs et Mavroudis, 2010, Rigatelli
et al., 2009)[4,23,51,52].

Nous proposons, dans cette thése centrée sur les anomalies de connexion proximale des
arteres coronaires, une classification simplifiée a 8 types (tableau ne3) [21]. Cette
classification est basée sur une vue anatomique avec l'apport des données post mortem

(Frescura et al., 1998) [5] et des modalités d'imagerie récentes.

Par définition, les anomalies concernent les orifices des coronaires droite et gauche,
ainsi que leurs branches, différents types d'ANOCOR peuvent étre observés chez le méme
patient.

Tableau no7: Classification simplifiée des anomalies de connexion proximale des arteres

coronaires [21]

type | Anomalie de connexion avec le sinus coronaire controlatéral
type Il Anomalie de connexion avec I’artére controlatérale

type Il Anomalie de connexion avec le sinus coronaire approprié
type IV Anomalie de connexion avec le sinus hon coronaire

type V Anomalie de connexion au niveau de la jonction sino tubulaire
type VI Artére coronaire unique

type VII Anomalie de connexion avec I’artére pulmonaire*

type VIII Autres anomalies

* non détaillée dans cette thése qui est basée sur les anomalies de connexion des coronaires avec I’aorte.

1 /Connexion anormale avec le sinus controlatéral (type 1) ou

I’artere controlatérale (type I1) :

> Sinus controlatéral : L’orifice ectopique peut étre en contact avec I’ostium

controlatéral au bon endroit ou a proximité de celui-ci (fig.40). Les principales anomalies
impliquent une coronaire droite provenant du sinus opposé, une coronaire gauche, ou une

IVA et / ou artére circonflexe (CX) provenant du sinus oppose.
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Fig. 40: Image scannographique montrant une connexion anormale de I'artére coronaire gauche
(fleche) avec le sinus opposé proche de I'origine normale de I'artére coronaire droite (téte de
fleche) [27].

> l'artére controlatérale : Dans la plupart des cas, une connexion anormale avec

I'artére controlatérale crée un ostium coronaire unique (Fig.41).

Généralement, cette anomalie n'est pas séparée de la connexion anormale avec le sinus
opposé mais il semble intéressant de faire la différence entre les deux. Premierement, une
connexion de l'artere coronaire ectopique avec le segment proximal de I’artere controlatérale
implique presque souvent la coronaire gauche ou ses branches. Deuxiemement, en théorie, le

risque de segment intra-mural peut étre exclu.

Les connexions anormales de la coronaire gauche avec le sinus opposé ou l'artére
controlatérale sont généralement associées a I’absence de cette derniére dans le sinus
approprié. Cependant, de rares cas d'atrésie coronaire gauche majeur provenant du sinus
coronaire gauche ont été décrits avec souvent un petit vaisseau embryonnaire visible

uniquement par angioscanner cardiaque. (Levisman et al., 2009) [53].
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Fig. 41: Vue angiographique montrant une connexion anormale de I'artére coronaire gauche
(téte de fleche) avec I'artére coronaire droite proximale (fleche) [27].

1.1/ Connexion du tronc commun ou de I’artére coronaire gauche avec

le sinus droit ou la coronaire droite :

Il peut naitre du sinus droit par un orifice propre ou commun avec la coronaire droite,
ou de la partie initiale de la coronaire droite. Il est habituellement facile a opacifier avec le
cathéter utilisé pour la coronaire droite (Fig.42).

Sa prévalence est comprise entre 0,03% et 0,19% [54,55].

Fig. 42: Image angiographigue montrant une connexion anormale du tronc commun avec la
coronaire droite (vue oblique antérieure gauche) [50]
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Pour rejoindre son territoire de distribution myocardique, plusieurs trajets sont possibles

(Fig.43) dont les rapports avec les troncs artériels définissent quatre types anatomiques [29]. :
* le type A : le tronc passe devant I’artére pulmonaire (trajet prépulmonaire) ;

* le type B : le tronc passe entre I’aorte et I’artere pulmonaire (trajet interartériel) avec
ou sans segment intra mural;

* le type C : le tronc passe dans le septum infundibulaire (trajet intraseptal) ;
* le type D : le tronc passe derriére I’aorte (trajet rétroaortique).
Un autre type avec passage du tronc derriére le coeur a été exceptionnellement décrit.

L’ analyse du trajet initial d’un tronc ectopique est parfois difficile, mais deux méthodes
assez simples peuvent aider a préciser le trajet

Type A

Type B

Type C

Type D

Fig. 43: Schéma montrant les 4 types anatomiques de connexion du tronc commun dans le sinus

droit.
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a. Analyse de la courbure :

Ishikawa et Brandt ont été les premiers a proposer cette méthode [56].Elle consiste a
analyser la courbure initiale du tronc dans deux incidences, une oblique antérieure droite
(OAD) et une oblique antérieure gauche (OAG), pour distinguer les différents types :

* le type A avec une courbure convexe et antérieure ;
* le type B avec une courbure convexe et postérieure (Fig.44) ;
* le type C avec une courbure concave et antérieure ;

* le type D avec une courbure concave et postérieure.

Fig. 44: Image angiographique montrant un tronc commun ectopique naissant a partir de la
coronaire droite avec un trajet interartériel (courbure convexe et postérieure en incidence

oblique antérieure droite) [50]

Il apparait clairement de cette analyse qu’une courbure concave est incompatible avec
un type B, puisque I’anneau pulmonaire est situé au-dessus de celui de I’aorte. Pour passer
entre I’aorte et I’artére pulmonaire, le tronc va décrire une courbure convexe. Par ailleurs,

dans le type C, des branches septales naissant du tronc ectopique sont tres souvent visibles.
b. Méthode « du point et de I’oeil »

Cette méthode analyse le trajet initial du tronc ectopique, mais aussi celui de ses

branches principales qui vont décrire selon les cas I’image d’un point ou d’un oeil [57,58].
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La longueur du tronc et de I’interventriculaire antérieure (IVA) est également analysée
en imaginant I’origine normale du tronc. La longueur du trajet entre le sinus droit et la
bifurcation du tronc ne sera pas la méme pour un tronc ectopique passant devant ou derriére
I’artere pulmonaire. Avec cette méthode, il est possible généralement de distinguer les quatre
types :

« dans le type A, le tronc est généralement long, passe en avant de I’infundibulum
pulmonaire, puis se divise a la partie moyenne du septum interventriculaire en IVA
et circonflexe. Du fait de cette division basse du tronc, I'I\VA apparait courte et la
circonflexe doit revenir vers le sillon auriculoventriculaire. En OAD, le tronc et la
circonflexe vont former une image d’oeil en avant de |’aorte, avec une partie

supérieure formée par le tronc et une partie inférieure formée par la circonflexe ;

« dans le type B, le tronc retrouve son trajet normal aprés son passage entre I’aorte et
I’artére pulmonaire et se divise a son niveau habituel en circonflexe et IVA. Cette
derniére a une longueur habituelle. En OAD, le tronc apparait sous la forme d’un
point en avant de I’aorte ;

* dans le type C, le tronc chemine dans le septum infundibulaire pour ressortir a la
partie moyenne du septum interventriculaire ou il se divise en IVA et circonflexe.
Comme dans le type A, 'l VA est courte et la circonflexe doit revenir vers le sillon
auriculoventriculaire. En OAD, le tronc et la circonflexe vont former une image
d’oeil a gauche de I’aorte, avec une partie supérieure formée cette fois par la
circonflexe et une partie inférieure formée par le tronc(Fig.45) ;

« dans le type D, le tronc passe en arriére de I’aorte et se divise au niveau normal en

IVVA et circonflexe.

Comme dans le type B, le tronc donne en OAD la forme d’un point mais qui est cette

fois en arriere de I’aorte. Le tronc est particulierement long et I’'I\VA a une longueur normale.
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Fig. 45: Vue angiographique montrant un tronc commun ectopique naissant a partir du sinus

droit avec un trajet intraseptal (incidence oblique antérieure droite). Le tronc commun (TC) et

la circonflexe (CX) forment une image d’oeil. Présence d’une artéere septale naissant du tronc

commun. [50]

Tableau n-8: Eléments angiographiques selon le type anatomique des anomalies de connexion du

tronc commun dans le sinus droit ou la coronaire droite.

Type Trajet du tronc Courbure du tronc | Aspect en oeil Aspect en point Longueur de
I’'IVA

A Prépulmonaire Convexe et oui Non Courte
antérieure

B Interartériel Convexe et non Oui et antérieur Normale
postérieure

C Intraseptal Concave et oui Non Courte
antérieure

D Rétroaortique Concave et non oui et postérieur Normale
postérieure

Le Tableau n-8 résume les éléments angiographiques nécessaires a la reconnaissance du
trajet d’un tronc ectopique. Les mémes méthodes peuvent étre appliquées a une IVA

ectopique issue du sinus droit ou de la coronaire droite.

Particularité du type B dit interartériel :

On peut observer en général deux formes anatomiques de connexion a la paroi aortique,
soit une connexion avec une angulation habituelle > 45¢, soit une connexion avec un angle

tres aigu inférieur a 20-(Fig.46).
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Fig. 46: Image angiographique d’une injection non sélective d’une coronaire droite ectopique

naissant du sinus gauche (incidence antéropostérieure) [50].

Dans le premier cas, on parle d’une connexion sans segment intramural, c’est-a-dire
qu’il existe deux parois distinctes, une pour I’aorte et une pour I’artére coronaire .Dans le
second cas, on parle d’une connexion avec un segment intramural, ¢’est-a-dire qu’il existe une

paroi commune (la média) a I’aorte et a I’artere coronaire.

Ce sont les études histologiques macroscopiques qui ont mis en évidence la possibilité

d’une média commune a I’aorte et a une artére coronaire [57].

La résolution actuelle du coroscaner ne permet pas de distinguer correctement la paroi
aortiqgue de la lumiére aortique en particulier chez les sujets jeunes. Il est important de
comprendre que dans ce cas, la forme de I’artere coronaire, plut6t circulaire et de diamétre
souvent supérieur a 3 mm, doit se modifier de maniere importante car elle doit s’adapter sur

une largeur d’environ 1,5 mm de la paroi aortique (Fig.47).
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Coraonaire
AP droite

Fig. 47: Schéma du trajet intramural d’un tronc commun ectopique a partir du sinus droit

On retrouve ainsi une déformation importante de la lumiére artérielle avec un grand axe
trés supérieur au petit axe forcement adapté a la paroi aortique. La forme oblongue qui en
résulte peut étre mise en évidence par le scanner coronaire et I’échographie endovasculaire
[54, 58].

La longueur du passage intramural, pas toujours facile a préciser car ce dernier est
tangentiel a la lumiere aortique, est souvent proche de 5 mm et ne dépasse pas 10 mm [59]..

En cas de trajet pré-aortique/interartériel avec passage intramural, ’ANOCOR est
toujours juxtamurale a I’aorte sur plusieurs centimétres, c’est-a-dire que les médias aortique et
coronaire sont séparées par une seule adventice. Dés que I’ANOCOR retrouve sa zone
myocardique habituelle, généralement devant le site de connexion normale de I’artére

coronaire gauche, elle devient extramurale.

En cas de trajet pré-aortique/interartériel sans passage intramural, I’ANOCOR reste
extramurale a I’aorte sur quelques millimétres, puis va étre juxtamurale a I’aorte suite a une

angulation nécessaire pour éviter la structure pulmonaire qui lui fait face.

Des modifications du calibre artériel non liées a I’athérome sont souvent observées par
I’imagerie, en particulier la coronarographie et I’échographie endocoronaire, elles sont le
reflet d’une probable adaptation artérielle a I’espace disponible mais nous ne savons pas si
toutes ces modifications existent dés la naissance ou si certaines d’entre elles apparaissent

secondairement.
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Fig. 48: Schéma montrant une coronaire gauche naissant du sinus antéro-droit avec (A) et sans

segment intramural (B) [61]

1.2/Connexion de la circonflexe avec le sinus droit ou la coronaire

droite :
Elle représente I’anomalie de connexion la plus fréquente 0,4 & 0,67% [54,55].

Elle peut étre issue de la coronaire droite proximale ou avoir un ostium propre
généralement contigu a celui de

la coronaire droite et situé un peu en dessous. Elle est facilement visualisée avec le
cathéter opacifiant la coronaire droite. Plus rarement, une sonde de type Multipurpose est

nécessaire. Cette anomalie est quasiment toujours associée a un trajet rétroaortique (Fig.49).

Fig. 49: Vue angiographique d’une circonflexe ectopique avec un trajet rétroaortique (courbure

concave et postérieure en incidence oblique antérieure droite) [50].
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1.3/Connexion de la coronaire droite avec le sinus gauche ou la

coronaire gauche :

Sa prévalence est comprise entre 0,026% et 0,92% soit 3 a 6 fois plus fréquente que les

anomalies de la coronaire gauche.

Sa position par rapport au sinus gauche ne peut étre affirmée par la seule angiographie.
Le trajet initial est vertical, souvent tangentiel a la paroi aortique avec un orifice parfois en
forme d’ellipse.

Ces caractéristiques expliquent les difficultés d’un cathétérisme sélectif méme en
utilisant des cathéters de type Amplatz gauche ou Multipurpose (Fig.50). Une connexion

ectopique de la droite dans le tronc ou I’'l'\VA est plus rare.

Fig. 50: Vue angiographique d’une injection non sélective d’une coronaire droite ectopique a

partir du sinus gauche sur une incidence antéropostérieure [50].

Right

Paatoricd

Fig. 51: Schéma montrant une coronaire droite naissant du sinus gauche avec (A) et sans

segment intramural (B) [61]
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2 /Connexion anormale avec le sinus approprie (type I11) :

Un orifice anormal d'une artére coronaire est généralement li€é a un ostium ectopique.
Néanmoins, dans de rares observations post mortem (Frescura et al., 1998)[5].

une sténose en forme de valve a été créée avec une créte, conséquence d'un repli de la
paroi aortique en contact avec un ostium en position droite, une coronaire gauche nait alors du
sinus gauche dans le site habituel, mais avec un orifice en forme de fente di a une trajectoire
initiale tangentielle associée a un court segment intramural (Angelini et al., 2010)[55].

3/ Connexion anormale avec le sinus non coronaire (type 1V) :

Des ANOCOR au sinus non coronaire prouvés par une exploration chirurgicale ou en
post mortem ont déja été décrits comme exceptionnels. Elle est le plus souvent associée a une
cardiopathie congénitale notamment la transposition des gros vaisseaux.

4 /Connexion anormale au-dessus de la jonction sinotubulaire (type
V) :

Elle concerne essentiellement la coronaire droite. Une connexion haute a l'aorte a au
moins 10 mm au-dessus de la jonction sinotubulaire est généralement considéré comme
anormale (Hlavacek et al., 2010) [62] .

Cependant, la hauteur de naissance jugée représenter l'anomalie repose sur peu de
données solides. En effet, un niveau de 4 mm a été rapporté dans une étude post mortem
(Frescura et al., 1998) [5].

Fig. 52: Vue angiographique montrant une naissance aortique haute (fleche) de I'artére
coronaire droite [27].
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5/ Artére coronaire unique (type VI) :

Il parait plus utile de faire la distinction entre une artére coronaire unique et un ostium

commun.

Dans ce dernier cas, la ou les branches ectopiques naissent prés de I’ostium commun et
ont obligatoirement un trajet proximal anormal, potentiellement a risque, pour rejoindre leur

zone de distribution myocardique.

Au contraire, I’artére coronaire dite unique a un trajet proximal habituel avec un réseau
distal trés développé se prolongeant vers le territoire de I’artére absente via les sillons

auriculoventriculaires ou interventriculaires ou par I’intermédiaire de branches marginales.

Fig. 53: Image angiographique (A) et scannographique (B) d’une artére coronaire unigque avec
absence d’ostium coronaire droit et présence d’une artére coronaire droite (étoile) connectée a

I’artére circonflexe (fleche) [63].

6 / Connexion anormale avec l'artere pulmonaire (type VII) : non

détaillée dans cette these

Elle concerne le plus souvent I’artére coronaire gauche qui se connecte le plus souvent
avec le sinus pulmonaire situé en face du sinus aortique gauche mais d’autre localisation ont
été décrites au niveau des branches pulmonaires.Le diagnostic de cette anomalie est
habituellement fait chez I’enfant par une échocardiographie ETT mais il peut s’agir d’une
découverte fortuite chez un adulte resté asymptomatique pendant des décennies.
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Chez le nourrisson, il est aujourd’hui rare que I’on ait recours a d’autres techniques
d’imageries pour confirmer ce diagnostic. La coronarographie sélective dans I’ostium droit est
dangereuse car il s’agit de la seule source de perfusion coronaire sur un myocarde ischémique.
Le coroscanner et I'IRM ont parfois été utilisés pour confirmer ce diagnostic mais ils sont

surtout utiles pour le suivi postopératoire.
7/ Autres anomalies (type VIII) :

De nombreusess autres ANOCOR ont été rapportées dans la littérature, mais avec une
incidence trés faible. En plus des connexions anormales avec l'aorte ou l'artére pulmonaire,
une origine ectopique d'origine artérielle brachio-céphalique, d'artere bronchique ou d'artére

mammaire interne est possible, mais anecdotique.
E.Orifices et trajets :

1 /Orifices

Un orifice coronaire normal est plus ou moins rond ou légérement ovoide. Nos
connaissances sur les orifices d’ANOCOR proviennent essentiellement des autopsies
(Frescura et al., 1998, Kragel et al., 1988) [5,64] et d’examens peropératoires individuels.

La coronarographie présente des limites compréhensibles pour la visualisation de la
forme de l'orifice. Plus récemment, une évaluation qualitative et quantitative des orifices
d'ANOCOR a été documentée par I’échographie endovasculaire au cours d'une
coronarographie classique (Angelini et al., 2003) [65].

Il est important de considérer qu’une origine anormale d’une artére coronaire
n’implique pas systématiquement une forme anormale de son orifice. LANOCOR lié a

I'artére controlatérale doit avoir, en théorie, un orifice coronaire normal.

En effet, le segment initial, de la coronaire ectopique présente une angulation normale
(> 45 °) avec l'artere controlatérale. Au contraire, les origines anormales du sinus inapproprié
avec un trajet initial tangentiel a I'aorte sont le plus souvent associées a un orifice anormal. Un
ostium ressemblant & une fente est généralement décrit dans les descriptions post mortem. Les
chirurgiens découvrent une caractéristique similaire a travers une vue intra-aortique (Fig.54).
(Angelini et al., 2006) [66].
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Comme mentionné ci-dessus, un orifice anormal d'une artére coronaire lié au site

habituel du sinus approprié a été décrit, mais rarement (Frescura et al., 1998) [5].

Fig. 54: Vue peropératoire montrant une origine ectopique de I'artere coronaire droite (fleche)

du sinus gauche proche de I'origine de I'artére coronaire gauche (téte de fleche) [27].

2/Trajets ectopiques :

Le trajet ectopique d'une ANOCOR peut étre défini comme étant le trajet coronaire
entre l'orifice et le point ou l'artere ectopique rencontre la zone myocardique appropriée. La
longueur du trajet ectopique varie considérablement en fonction du site de l'ostium ectopique
et des rapports avec les structures adjacentes. Afin d’étre proche des descriptions anatomiques
et des contributions récentes en imagerie, nous classons 7 trajets relatifs a leurs liens avec les
grands vaisseaux et / ou les ventricules (tableau n °9). Nous avons choisi de définir chaqu’un

d’eux en fonction de la structure cardiaque adjacente la plus proche (Fig.55).

Tableau n <9: Différents trajets des anomalies de connexion proximale des artéres coronaires

Type A Trajet prépulmonaire/préinfundibulaire
Type B Trajet rétropulmonaire/rétroinfundibulaire
Type C Trajet préaortique avec segment intramural
Type D Trajet préaortique sans segment intramural
Type E Trajet rétro-aortique

Type F Absence de trajet proximal ectopique
Type G Autres trajets ectopiques

93



L}
Retroinfundibulaire Retroaortique

Fig. 55: Représentation schématique des trajets ectopiques possibles (trait en pointillé) d’une
artére coronaire gauche connectée a I’artére controlatérale (trait plein).IP : infundibulum

pulmonaire ; SD : sinus coronaire droit ; SG : sinus coronaire gauche. [63]

F. Mecanismes physiopathologiques:

1/ Les bases cellulaires et moléculaires physiopathologiques des

anomalies de_connexion coronaire : [49]

Pour des raisons évidentes, notre compréhension actuelle sur la formation des
coronaires est basée sur l'utilisation de modeles animaux. Cette approche, nécessite cependant
une identification minutieuse des similitudes et des différences dans I'anatomie cardiaque des
différentes espéces animales, ainsi que I'impact de la variabilité intraspécifique. Ce dernier
aspect revét une importance particuliéere chez la souris, le fond génétique des souches de
souris fréqguemment utilisées pour le développement de modeles transgéniques s'est avéré
responsable des modeles anatomiques de connexion coronaire inhabituelle. Le développement
embryonnaire des vaisseaux coronaires humains dépend donc de I’extrapolation plausible des

résultats issus de I'expérimentation animale.
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1.1 Déterminants cellulaires :

Il existe plusieurs événements clés du développement dont l'altération peut entrainer des

anomalies de connexion des coronaires :

eConnexion des premiers vaisseaux coronaires au poble artériel cardiaque. La
perturbation de ce processus entrainerait des anomalies de connexion des coronaires

avec l’aorte.

e Différenciation des progéniteurs des cellules coronaires. Une perturbation des
cellules épithéliales du tissu proépicardique donnant le réseau endothélial primitif
pourrait entrainer la réduction des ces cellules ainsi que le retard ou I’accélération de

leur maturation.

e Interaction entre les vaisseaux coronaires et le myocarde. La modification de
I'interaction coronaire-myocarde aurait un impact sur la structuration des arteres dans

les sillons cardiaques.
1.2 Déterminants moléculaires :

Plusieurs molécules interviennent dans la signalisation et les facteurs de transcription

essentiels a I'embryogenése des artéres coronaires.
a) Molécules déterminants le sort des cellules progénitrices coronaires :

Le gene suppresseur de tumeur de Wilms (Wtl) est un facteur de transcription qui
participe a la régulation de la signalisation par I’acide rétinoide au niveau de I’épicarde. Ce
dernier régule également indirectement I'expression des récepteurs PDFG interférant avec la

formation du muscle lisse des vaisseaux coronaires.
b) Molécules impliquées dans la régulation de la transition épithélio-mésenchymateuse :

Encore une fois le géne Wtl fournit une molécule impliquée dans le contréle du
répresseur Snail du géne cadhérine et la signalisation Wnt / b-Caténine-dépendante, qui sont
tous deux requis pour la transition épithélio-mésenchymateuse épicardique.

95



c) Molécules nécessaires a la croissance endocardique et incorporation dans les

vaisseaux coronaires embryonnaires

Il a été proposé que les gradients d'hypoxie dans les parois ventriculaires activent le
facteur VEGF (Vascular endothelial growth factor) myocardique. A cet égard, plusieurs
auteurs ont suggéré que les ligands Ephrines liés a la membrane cellulaire fournissent des
indices attrayants ou répulsifs au développement de I’endothélium coronaire, modelant ainsi
sa croissance sur le myocarde.

d) Molécules ayant un rdle dans la structuration spatiale :

La stabilisation du réseau endothélial embryonnaire primitif donnant un réseau
coronaire mature et définitif dépend de la différenciation des cellules musculaires lisses qui
dépend de I'acide rétinoique et du facteur VEGF.

En parallele, lI'organisation structurelle des cardiomyocytes joue également un réle dans
la structuration et I'emplacement mural des artéres coronaires.

Endocardium Myocardium Epicardium

1

Cellular Endocardial
mechanisms of contribution
coronary to coronary
development endothelium

2
Transcriptional
regulation of NOTCH1 TBX1
coronary NFATc1

development

3

Instructive
developmental VEGF-A/C, FGF, HH,
cues < FGF16, 20 CXCL12, Ephrins,

during coronary Semaphorins
development

Fig. 56: Les mécanismes cellulaires et moléculaires impliqués dans la formation des artéres
coronaires. [49]
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2/Physiopathologie des évenements cardiaques survenant dans les

anomalies de connexion coronaire :

Le degré de compréhension des mécanismes physiopathologiques difféere entre les
différents types d’ANOCOR mais les mécanismes des événements cardiaques menagant le
pronostic vital sont moins clairs. Plusieurs composants interviennement dans I’explication

physiologique :
v’ Eléments statiques :

-L’anomalie anatomique en elle-méme avec un trajet anormal modifiant les rapports

des coronaires avec les structures adjacentes.
-Un angle aigu entre I’aorte et I’artére coronaire anormale.
-Un ostium coronaire rétréci en fente
-Une hypoplasie sur la portion d’artere coronaire intramurale
v" Eléments dynamiques apparaissant essentiellement a I’effort :

-Une compression entre I’aorte et I’artére pulmonaire notamment en cas de trajet

intramural
-Une compression de I’artere en regard d’une commisure valvulaire

-Une fermeture de I’angle formé par le trajet de I’arére et I’ostium secondaire a la
dilatation de I’aorte

-Fermeture de I’ostium en fente avec possible existence d’un clapet ostial obturateur
-Des spasmes coronaires a I’effort

Les études expérimentales font défaut dans le domaine d’ANOCOR. De nombreuses
hypothéses ont été spéculées. La plus ancienne, encore souvent trés répandu, est la
compression du vaisseau ectopique entre l'aorte et l'artére pulmonaire. Une compression
extrinséque de l'artére coronaire gauche CG en position normale, a partir d'un tronc d'artére
pulmonaire nettement dilaté, a été décrite (Caldera et al., 2009, de Jesus Perez et al., 2009,
Lyndsey et al., 2008) [67, 68, 69].
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-Comme discuté précédemment, l'artére coronaire gauche CG ou I’artere coronaire
droite CDt avec trajet préaortique ne sont pas nécessairement proches de I'artére pulmonaire.
Par conséquent, les caractéristiques anatomiques d’ANOCOR avec un trajet préaortique et un
segment intramural sont probablement plus intéressantes pour la compréhension de l'ischémie

myocardique induite (Angelini, 2007) [54].

L’espace entre les troncs artériels est généralement inférieur (4,5 mm moins I’épaisseur
pariétale aortique et pulmonaire) au diametre possible d’une artére coronaire avec connexion
normale extramurale, c’est-a-dire plus ou moins perpendiculairement a la paroi aortique.
[40,54].

Une artére ectopique va devoir s’adapter a I’espace entre les troncs artériels jusqu’a sa
connexion aortique. Progressivement, le calibre de I’artere diminue et surtout se déforme en
passant d’une forme circulaire a une forme ovoide plus ou moins marquée. Les artéres
coronaires se connectent apres la septation conotroncale, et donc I’aspect déformé et rétréci
observé n’est pas li€, contrairement a une idée souvent rapportée, a une compression par les
troncs artériels mais a une adaptation anatomique coronaire. La connexion aortique peut étre
de 3 types : trés rarement extramurale, parfois juxtamurale (médias aortique et coronaire tres
proches) ou plus généralement intra-murale (passage coronaire dans la paroi aortique avec
une média commune). La distinction entre les connexions intramurale et juxtamurale peut étre
difficile par I’angiographie (coronarographie et/ou coroscanner). L’échographie
endocoronaire est reconnue comme I’outil permettant d’affirmer ou d’infirmer le diagnostic

de connexion intramurale (Fig. 57) [54].

Il existe toujours une réduction de surface au niveau de la connexion coronaire, de degré
variable mais dépassant rarement 70 %.ll ne faut pas considérer ce type de rétrécissement
congénital comme une sténose athéromateuse de méme degré car il est rarement mis en
évidence une ischémie myocardique par les tests de stimulation (échocardiogramme d’effort,
scintigraphie myocardique). L’évaluation hémodynamique invasive montre en en général une
FFR < 1,0, sans atteindre le niveau (< 0,80) validé dans la maladie coronaire athéromateuse.
Ainsi, le seul degré du rétrécissement congénital semble insuffisant pour expliquer une

ischémie myocardique responsable d’une arythmie ventriculaire grave. Existe-il des variations
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dynamiques associées ? L’imagerie endocoronaire montre au repos des variations
systolodiastoliques modestes au niveau du segment intramural [30], mais nous ne disposons
pas d’outil permettant d’observer d’éventuelles modifications dynamiques au niveau du trajet
ectopique lors d’efforts physiques intenses [70].

Fig. 57: Images d’échographique endocoronaire d’une anomalie de connexion coronaire droite
avec trajet préaortique (ou interartériel) avec des coupes axiales del’ostium (A), du trajet

intramural (B), du trajet juxtamural (C) et du trajet normal extramural (D) [71].

-1l est important donc de considérer que l'ischémie myocardique n'est pas
nécessairement le résultat de différences significatives entre I'apport et le besoin du myocarde
en oxygene. La plupart des jeunes athletes sont capables de réaliser des efforts intensifs et
répétitifs qui n'interferent pas avec leurs performances jusqu'a la survenue d'un événement
cardiaque mettant la vie en danger. L’approche invasive avec I’échographie endovasculaire
prénée par Angelini et al. a permis une meilleure compréhension des caractéristiques

anatomiques du vaisseau ectopique et des mécanismes physiopathologiques de l'ischémie.

-L’hypoplasie des vaisseaux est une autre cause potentielle de diminution de
I’approvisionnement en sang dans des conditions extrémes. L’angioscanner cardiaque et
I’échographie endovasculaire sont utiles pour démontrer une reduction non athéroscléreuse de

la lumiére du vaisseau dans le trajet ectopique initial (Fig.58).
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Fig. 58: Reconstruction d’un coroscanner montrant une hypoplasie du trajet initial (fleche)

d'une artére coronaire droite émergeante du sinus gauche. AO: aorte, VD: ventricule droit [27].

-L'a4ge > 30 ans était le seul facteur ayant une incidence plus faible de mort subite. A
part le fait que les exercices intensifs sont souvent plus observés a un jeune age, la réduction
spectaculaire du risque de mort subite apres 30 ans reste surprenante. Le durcissement
progressif de la paroi aortique a été suggéré comme mécanisme physiopathologique, avec des
modifications moins dynamiques du milieu aortique pendant I’effort.

-Rajoutons a ceci les troubles de la coagulation et les spasmes vasculaires qui ont
souvent été soupconi VD s rarement prouvés en tant que mécanismes supplémentaires

conduisant & des événements coronariens aigus.

- L'examen histologique de spécimens cardiaques de jeunes athletes souffrant de mort
subite a révélé une fibrose de type remplacement irrégulier (Basso et al., 2000) [11] ou des

foyers disperses de nécrose des bandes de contraction (Corrado et al., 1992) [72].

Ainsi, des lésions ischémiques myocardiques chroniques peuvent survenir et entrainer
une arythmie fatale sur des zones de fibrose myocardique. Méme si la plupart des morts
subites sont presque dues a une fibrillation ventriculaire (Fig.59), la séquence exacte
conduisant a une perturbation arythmique létale reste souvent inconnue ou discutée. Une
hypotension et une bradycardie extréme semblent se produire avant lI'arythmie ventriculaire

maligne.
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Fig. 59: Tracés ECG d’un arrét cardiaque chez un jeune de 15 ans ayant une anomalie de
connexion coronaire gauche, survenant au cours d’une activité sportive scolaire avec une
asystolie initiale ( A) suivie d’une transformation en fibrillation ventriculaire apres injection
d’adrénaline (B) choquée par un défibrillateur semi-automatique (fleche) avec récupération
d’un rythme sinusal (C) [71].

-L'artére circonflexe CX naissant du sinus opposé ou de I’artére coronaire droite CDt est
une anomalie bien connue réputée bénigne. Néanmoins, une formation précoce
d'athérosclérose sur le trajet proximal de I’artére coronaire circonflexe CX ectopique a
toujours été soupconnée de plus que la réduction de la Ilumiére démontrée
angiographiquement n'est pas rare. En plus du rétrécissement athéroscléreux, une distorsion

de l'artére coronaire CX peut également étre suspectée en cas de racine aortique élargie.

-Enfin, toutes les ANOCOR avec un segment intra-mural associé ont un trajet
préaortique (ou interartériel) mais toutes les ANOCOR avec un trajet préaortique (ou
interartériel) n’ont pas forcément un segment intramural. Logiquement, en raison des
particularités morphologiques de la lumiere artérielle, les ANOCOR avec un segment
intramural sont généralement considérées a plus haut risque. Cependant, si un segment
intramural est trés fréquent (90 %) dans les formes a risque, a ce jour, il n’a pas été identifié
de marqueurs anatomiques (forme, degré de rétrécissement, longueur) associés a un risque

majoré.
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G.Presentations cliniques:

Les ANOCOR sont rarement reconnus au cours de la petite enfance, sauf pour des
connexions anormales avec l'artere pulmonaire (Richard et al., 2005) [73].

De nombreuses présentations cliniques sont possibles menant au diagnostic d'ANOCOR
chez les jeunes et les adultes, mais la situation semble différente entre les personnes agées de
moins de 30 ans et les personnes agées de plus de 30 ans. Dans les populations ou la
prévalence de maladies coronariennes et valvulaires est connue, le diagnostic d'’ANOCOR est
généralement fortuit lors d'une angiographie coronaire sélective. Les présentations cliniques
sont similaires a celles observées avec les cardiopathies acquises symptomatiques, et
I'association d'une ANOCOR et une maladie coronarienne est commune. Certaines ANOCOR
peuvent également étre identifiées tardivement. Néanmoins, des symptbmes graves
généralement liés a l'effort sont possibles. Enfin, une mort subite liée & une ANOCOR a haut
risque peut étre le premier événement d'un jeune patient. Heureusement, seul un petit sous-
groupe d/ANOCOR, comprenant principalement des anomalies avec un segment intramural et

des connexions anormales avec l'artere pulmonaire, peut entrainer un danger de mort.
1. Morts subites:

L'analyse des cas d'autopsie a été cruciale pour mettre en évidence le risque mortel de
certains ANOCOR (Frescura et al. 1998, Kragel & Williams, 1988)[5,64].

Dans une série post-mortem de 242 anomalies congénitales des artéres coronaires,
(Virmani et al., 2001) [74].

Une mort subite a été observée dans 57% des anomalies de la CG et 25% des anomalies
de CD. La majorité avait un trajet préaortique. Le profil des patients souffrant de mort subite
est souvent typique: jeune age, exercices intensifs fréquents et symptomes prémonitoires non
systématiques. Dans une étude de nécropsie de 150 morts subites consécutives survenant dans
une population < 35 ans, 16 déces soudains liés a une maladie coronarienne non

athéroscléreuse ont été identifies (Corrado et al., 1992) [72].
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Trois (19%) d’entre eux étaient ANOCOR (patients agés de 11, 22 et 29 ans) et la mort
subite s'est produite pendant I'effort. Dans une série de 27 ANOCOR (23 CG et 4 CD du sinus
oppose) identifiés lors de l'autopsie chez de jeunes athlétes, une mort subite s'est produite lors
d'un effort intense dans 25 cas ou immédiatement apres dans 2 cas (Basso et al. 2000) [11].

Ainsi, la mort subite, en particulier pendant I'exercice, est un moyen assez courant de
révéler TANOCOR a haut risque chez les populations jeunes. L'incidence individuelle de la
mort subite chez les patients asymptomatiques présentant un risque élevé d'’ANOCOR reste

inconnue.
2. Autres symptomes:

-Tous les symptomes cardiaques habituels sont possibles: angine de poitrine, angor,
dyspnée, syncopes, palpitations, par ailleurs beaucoup de patients restent asymptomatiques et
sont diagnostiqués a I’occasion d’un bilan de routine.

Dans des études d'autopsie, des symptomes précurseurs avant la mort subite ont été
observés chez 56% des patients (Eckart et al., 2004), mais ils étaient souvent sous-estimés ou
cachés selon le profil du patient (sportif ou militaire). Dans une autre étude, seulement 55%
des patients n'avaient aucun antécédent cardiaque (Basso et al., 2000) [11] .

-Les symptémes les plus fréquents sont la syncope et les douleurs thoraciques souvent
associées a l'exercice physique, cependant certains symptémes peuvent étre variables et
atypiques des malaises thoraciques ou des palpitations. De toute évidence, I'angine de poitrine
stable et les syndromes coronariens aigus sont possibles essentiellement si une coronaropathie

athéromateuse est associée.

-Dans une étude rétrospective, 301 origines anormales du sinus opposé ont été
identifiées par cornarographie sélective réalisée chez 210 700 patients adultes (Krasuski et al.,
2011) [76] .

L'4ge moyen (58 *+ 14 ans) était relativement élevé dans la cohorte ANOCOR. La
douleur thoracique et la dyspnée étaient courantes (66% et 58% des patients, respectivement),
ainsi qu'un infarctus du myocarde (24% des patients). Cependant, la prévalence de la
coronaropathie était de 68% dans cette population. Des présentations cliniques similaires a

103



celles associées a la coronaropathie sont possibles chez les patients agés de 50 ans et plus
significative (Angelini et al., 2006) [66] .

-Dans notre étude, tous nos patients avaient des facteurs de risque
cardiovasculaires dont majoritairement le tabagisme a 87,5% et I’'HTA a 60%.

-L’age de nos patients variait entre 50 ans et 68 ans avec une moyenne de 58,4 ans et

une prédominance de I’atteinte masculine a 80%.

-Le maitre symptome était la douleur thoracique présente chez 90% des patients ; dont
60% de douleur aigue et 20% sous forme d’un angor d’effort.

-Aucun cas de mort subite n’a été retrouvé.

-Le diagnostique de cardiopathie ischémique a été retenu chez 80% des patients.
H.Demarche diagnostique:
La démarche diagnostic de ces anomalies va s’axer autour de deux objectifs :

1. Confirmer I’anomalie de I’artere coronaire ainsi que préciser son

origine et son trajet :

1.1 L’échocardiographie transthoracique ETT:

L'échocardiographie transthoracique (ETT) n'est pas couramment utilisée pour
I’exploration des artéres coronaires. La coupe parasternale petit axe, a l'aide du doppler
couleur permet la visualisation échographique des origines coronaires (Frommelt et al.,
2003)[77].L’échocardiographie trans-cesophagienne ETO permet une meilleure visualisation

sans pour autant faciliter le diagnostic.

Néanmoins, I’identification des origines coronaires & ETT devient moins facile avec
I’age et I"augmentation de la masse corporelle. Plusieurs études ont signalé la prévalence
échocardiographique d’ANOCOR, en particulier chez les enfants et les jeunes adultes. Une
connexion avec le sinus opposé a été retrouvé dans 4 cas (0,2%) sur une série de 2388 enfants
(Davis et al., 2001) [78], et dans 3 cas (0,09%) sur 3504 (4ge moyen, 30 ans) athlétes
asymptomatiques (Zeppilli et al., 1998) [79].
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Dans cette derniére étude, une visualisation claire des deux ostiums a été obtenue dans
90% des cas. Néanmoins, la prévalence échographique est inférieure a celle rapportée avec les
techniques d’angiographie coronarienne et d’imagerie tomographique. En effet PETT manque
de fiabilité pour identifier une artére coronaire droite ou circonflexe d'origine ectopique
particulierement quand il s’agit d’un trajet pré-aortique passant de prés du sinus approprié
prétant ainsi a confusion avec une origine normale. Parmis les aspects échographiques
caractéristiques (Cohen et al., 2010) [80] une origine anormalement haute au-dessus de la
jonction sinotubulaire, un flux de couleur diastoliqgue anormal entre l'aorte et le tronc
pulmonaire est souvent évocateur d/ANOCOR a trajet trajet préaortique. Cependant, seuls les
premiers millimétres du vaisseau ectopique sont visualisés d’ou I’intérét de compléter par
d'autres moyens d'imagerie. En outre, ’ETT ne permet pas de décrire la forme d'un orifice
ectopique et de mesurer un rétrécissement ostial possible. Cependant, I’échographie conserve
un apport majeur dans la population pédiatrique, ou la TDM et I'IRM sont de réalisation
délicate, et ou elle permet d’évaluer I’insuffisance cardiaque qui peut y étre associée (cas de

naissance du tronc commun depuis I’artére pulmonaire).

Fig. 60: Image d’ETO montrant une artére coronaire circonflexe ectopique (fleches) passant

entre I'aorte (Ao) et I'oreillette gauche (Og) avec un trajet rétroaortique. [27]

Concernant notre étude, aucun cas d’anomalie de connexion proximale des

coronaires n’a été diagnostiqué par ETT ou ETO.
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1.2 La coronarographie :

Le diagnostic d’ANOCOR chez l'adulte est généralement suspecté ou obtenu au cours
d'une angiographie coronaire.

La coronarographie reste la méthode ideale pour étudier I’anatomie des coronaire et
diagnostiquer une ANOCOR.

La technique de référence pour détérminer le trajet de I’artere coronaire consiste a

injecter en meme temps aussi bien la coronaire que I’artére pulmonaire.
Néanmoins, elle présente plusieurs inconvénients :
-Ne visualise pas toujours la coronaire anormale si celle-ci nait directement de I’aorte.
- Canulation difficile de l'orifice anormal

-Imagerie en 2 dimensions qui ne permet pas de détailler les rapports de la coronaire
anormale avec I’aorte et le tronc de I’artére pulmonaire conduisant a un diagnostic
erroné, en particulier si le cathétériseur n'est pas au courant des anomalies coronaires
congeénitales. Or, c’est ce trajet anormal qui permettrait d’évaluer les risques

d’éventuelles complications ischémiques.

- Ne permet pas d'analyser la forme de l'orifice ectopique, d’un segment hypoplasique

ou d'identifier un passage intra-mural.
-Acte invasif avec irradiation et injection de produit de contraste.

e Connexion anormale avec le sinus opposé (type I) :

L'angiographie sélective de certaines ANOCOR provenant du sinus opposé peut étre un
défi, en particulier celle de la coronaire droite. L'origine de cette derniére est souvent au
niveau de la jonction sinotubulaire, proche de la zone commissurale. Les deux ostiums droit et
gauche sont généralement non adjacents, ce qui explique pourquoi le cathéter utilisé pour la

coronaire gauche ne trouve généralement pas l'orifice ectopique droit.
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Concernant I’orifice ectopique de l'artere coronaire gauche on le retrouve est dans la
plupart des cas trés proche de l'orifice coronaire droit. Ainsi, une angiographie sélective est
généralement plus facile avec le cathéter droit de Judkins ou les cathéters gauche ou droit

d'Amplatz.

Fig. 61: Image angiographique montrant une connexion anormale de I'artere coronaire droite
avec le sinus gauche en incidence oblique antérieure gauche a 20 ° (A) et en incidence oblique
antérieure droite a 30 ° (B) avec une représentation schématique du plan des rayons X
(fleche) [27].

e Connexion anormale avec l'artére controlatérale (type 1) :

De toute évidence, le diagnostic angiographique d'une connexion avec lartére
controlatérale est généralement facile, a I'exception d'une angiographie trop sélective menant
a un diagnostic erroné, par exemple une artére coronaire CX provenant du segment proximal

de la coronaire droite.

e Connexion anormale avec le sinus approprié (type I1I) :

Le diagnostic de connexion anormale avec le sinus approprié n'est généralement
suspecté qu'avec une coronarographie a rayons X. La contribution de [I'imagerie

tomographique est essentielle.
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e Connexion anormale avec le sinus non coronaire (type 1V) :

Le diagnostic angiographique d'origine anormale du sinus non coronaire est toujours un
défi avec de fréquentes difficultés de canulation sélective. De plus, l'interprétation est souvent

ambigué et nécessite une imagerie complémentaire.

e Connexion anormale au-dessus de la jonction sinotubulaire (type V)

De nombreux cathéters, similaires a ceux utilisés pour les greffes de veine saphéne, sont
souvent nécessaires. De plus, un segment intramural initial peut rendre les injections
sélectives plus difficiles. Enfin, la distinction entre une variante anatomique et une origine
anormalement haute nécessite un complément par coroscanner pour définir avec précision le

niveau de l'ostim coronaire.

e Coronaire unique (type VI) :

Le diagnostic d'une seule artére coronaire est facile avec un seul orifice dans le sinus

approprié et I'absence de trajet proximal ectopique.

-Dans notre étude la coronarographie a été réalisée pour tous les patients et a
révélée des lésions coronaires chez 70% des cas. Elle a permis de poser le diagnostic
d’ANOCOR chez 80% des patients (le cathétérisme droit sélectif n’a pu étre obtenu

pour 2 cas et a du étre compléter par un coroscanner)

-L’anomalie de naissance la plus retrouvée était celle de I’artére coronaire droite
avec un pourcentage de 60%o, suivie de I’artere circonflexe et de la coronaire gauche a

20% chacune.

-Celle-ci a permis une identification correcte de I’artére ectopique dans 7 cas sur
10.

- Pour un autre malade I’origine exacte de I’artére ectopique identifiée a la
coronarographie a été redressée (en avant du tronc commun et non pas de celui-ci

comme suspecté lors du cathétérisme sélectif).
-Concernant le type d’anomalie coronaire on retrouve une origine :

e Du Sinus opposé chez 7 patients soit 70% des anomalies
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e De I’artere contraloatérale chez 2 patients soit 20% des anomalies
e De I’aorte ascendante chez 1 patient soit 10% des anomalies

1.3 L’échographie endocoronaire ou intravasculaire (Intravascular
ultrasound IVUS) :

L’IVUS est une technique d'imagerie intracoronaire qui fournit des caractéristiques
qualitatives et quantifiables de I'anatomie coronaire dans les ANOCOR. Sa résolution spatiale
élevée d'environ 0,15 mm permet une bonne visualisation anatomique de la paroi de l'artére
coronaire. Dans ce domaine, la contribution du groupe Angelini a été essentielle avec une
utilisation systématique d'IVUS dans les ANOCOR avec un passage intramural suspecté
(Angelini et al., 2003, Angelini et al., 2006, Angelini, 2007) [54,65,66] permettant de
visualiser souvent la paroi aortique au niveau de I’orifice ectopique et bien décrire plusieurs
caractéristiques, similaires aux caractéristiques histologiques et anatomiques. Des tests de
provocation pharmacologiques peuvent étre associés au cours de I’utilisation de I’ VUS. Cette
derniére est présente dans les recommandations 2008 de I'ACC / AHA pour les adultes
atteints de cardiopathie congénitale, avec un niveau classe lla et un niveau de preuve C, afin
de délimiter les mécanismes potentiels de restriction du débit (Warnes et al., 2008) [6].

e Orifice anormal :

L'orifice n'est jamais circulaire mais a une forme ovoide ou ellipsoidale. La surface de
l'ostium en forme de fente n'est pas nécessairement réduite de maniere significative, comme
lors de l'angiographie coronarienne sélective. L'IVUS montre une intima normale sans plaque
d'athérosclérose.

e Hypoplasie intra-mural :

Une hypoplasie du segment intramural est démontrée avec un rapport <1,0 entre la
circonférence intramurale minimale et la circonférence distale de référence. La longueur du
segment intra-mural, généralement comprise entre 5 et 15 mm, peut varier en fonction du site
de l'orifice ectopique. Les diameétres et les surfaces de rétrécissement doivent étre comparés
aux parametres distaux de référence. La zone de base de la sténose est le rapport entre la zone
distale (mm2) moins la zone intramurale (mm2) et la zone distale (mm2). Le degré
d'obstruction varie entre 30 et 70%.
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e Compression latérale :

Le segment intra-mural a une forme anormale (Fig. 62), résultant d'un milieu partagé
avec l'aorte et d'une croissance probablement incompléete du vaisseau ectopique dans la paroi

aortique.

La section transversale est plus ou moins oblongue. La compression latérale est définie
comme une zone plus petite que celle que possede un cercle de méme circonférence. Ce

paramétre est quantifié avec le rapport asymétrique du plus petit au plus grand diamétre <1.0.

Fig. 62: Images d’échographique endocoronaire montrant le segment intra-mural (A) et le

segment extra-mural (B) d'une artére coronaire droite naissant du sinus gauche. [27]

Malgreé des résultats prometteurs, l'outil d'imagerie IVUS présente plusieurs limites. La
canulation non sélective du vaisseau peut perturber la procédure. La possibilité d'artefacts a
été signalée, ainsi que la diminution de la précision des mesures, en raison de l'orientation
tangentielle du navire (Angelini 2007) [23].

Dans notre série de cas, la technique d’échographique endocoronaire n’a pu étre

réalisée pour aucun de nos malades.
1.4 Coroscanner :

Les évolutions technologiques récentes ont permis au coroscanner de s’insérer
légitimement dans I’arsenal diagnostique de la maladie coronaire. Comparé aux autres

moyens d'imagerie non invasive, l'avantage majeur du coroscanner est une meilleure
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résolution spatiale. Malgré la nécessité d’administrer des produits de contraste et I’utilisation
de rayonnements ionisants, il est devenu pour les spécialistes I’examen choix pour les patients
adultes atteints d’ANOCOR connu ou suspecté. Son impressionnante capacité
tridimensionnelle a identifier sans ambiguité l'origine et le trajet ectopique d'une ANOCOR

(Fig.63) en explique facilement la large utilisation.

En effet, la performance diagnostique du coroscanner a été rapportée dans de
nombreuses études et méta-analyses comparativement a la coronarographie invasive. Avec les
équipements actuels (au moins 16 détecteurs), la sensibilité du coroscanner pour la détection
des sténoses significatives (>50%) se situe autour de 96% a I’échelle du
patient (81 (821 831 B41. 1851 Ey revanche, la spécificité reste modérée (74 %). Cependant,
I’excellente valeur prédictive négative (94 %) permet d’envisager la réalisation du
coroscanner dans les groupes a faible risque, ou la probabilité de maladie coronaire est faible
mais ou le clinicien souhaite exclure la maladie avec une quasi-certitude, pour éviter le
recours a un examen invasif. Il est important de mentionner la supériorité des scanners 64
coupes, comparativement aux 16 coupes. En effet, si en termes de valeur prédictive négative,
les performances sont équivalentes (respectivement 92 % et 96 %), en revanche, la spécificité
et la valeur prédictive positive sont nettement améliorées avec les 64
coupes (86 1871 1881 891 [0 ') o scanner 64 coupes est donc plus performant pour identifier les
sujets indemnes de toute lésion coronaire significative, et éviter ainsi le recours a des examens

invasifs de seconde intention.

Au-dela de ces chiffres, il faut souligner que I’utilisation du scanner multi-barrettes pour
la détection de la maladie coronaire doit s’effectuer chez des patients hautement sélectionnés
avec une fréquence cardiaque réguliere et controlée (idéalement inférieure a 60
battements/mn), une bonne fonction rénale, une capacité a tenir une apnée de quelques
secondes (environ 20 secondes avec un 16 coupes, et 10 secondes avec un 64 coupes), un
statut hémodynamique satisfaisant .
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Le coroscanner avec synchronisation ECG présente de nombreux avantages dans le

dépistage et I’exploration des anomalies de naissance des arteres coronaires [91].

La possibilité d’une part, [92,93,94]d’explorer la morphologie du réseau coronaire :
trajet artériel, dominance, variations anatomiques, anatomie de I’émergence et du trajet
ectopique de I’artére coronaire et les rapports qu’elle entretient avec les autres structures
cardiaques en particulier I’aorte et I’artére pulmonaire , chose qui n’est pas apprécié en
coronarographie et de révéler d’autres anomalies coronaires notamment des ponts
myocardiques, des anastomoses ou des fistules coronaires.

D’autre part, elle présente I’avantage de visualiser les plaques calcifiées « stables » et
les plaques hypodenses peu calcifiees « instables » et a risque de rupture, la réalisation du
score calcique, et la stratification du risque cardiaque (r6le pronostique), d’autant plus que
s’est un examen qui nécessite une injection moindre de produit de contraste iodé.

Dans les lignes directrices 2008 de I'ACC / AHA pour les adultes atteints de
cardiopathie congénitale, I'angioscanner cardiaque et lI'angiolRM sont utiles comme méthode
de dépistage initial dans les centres dotés d'une expertise en imagerie (Warnes et al. 2008) [6].

Fig. 63: Reconstruction tridimensionnelle au coroscanner montrant une artére coronaire gauche
(fleche) émergeant de I'artére coronaire droite avec un trajet ectopique sur I'infundibulum
pulmonaire. CX: artére coronaire circonflexe, IVA: artére interventriculaire antérieure, CD:
artére coronaire droite, IP: infundibulum pulmonaire. [27]
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De nombreuses études, souvent auprés de petites populations, ont décrit l'intérét du
coroscanner dans le domaine des ANOCOR. Dans une série de 28 patients avec ANOCOR
connue (4 CG, 15 CX et 9 CD), l'origine et le trajet ectopique étaient correctement identifiées
chez tous les patients (Ropers et al., 2001) [59] sachant que tous les patients avaient bénéficié
initialement d’une coronarographie mais suffisante pour identifier les anomalies uniquement
pour 3 patients (11%) . La coronarographie sélective a permis d'identifier avec précision
l'origine et le trajet ectopique d’ANOCOR dans 8 cas sur 10 (80%) et dans 2 cas sur 10 (20%),

respectivement.

L'identification correcte du vaisseau ectopique a été réalisée par coronarographie chez
69% (9/13) d'ANOCOR (Shi et al., 2004) [95]. Le cathétérisme sélectif et la détermination
précise des vaisseaux n'étaient possibles que dans 53% (8/15) d'ANOCOR (Schmitt et al.,
2005) [48]. L'anomalie coronaire était décrite avec précision dans 44% (4/9) dANOCOR (de
Jonge et al., 2008) [96].

-Dans notre série, le coroscanner a été réalisé chez 50% de nos patients, et a permis
pour ces derniers une étude compléte (origine, implantation, trajet initial et rapports) de

I’anomalie de connexion coronaire. Aucun coroscanner n’a été réalisé d’emblée.

-Dans 2 cas (cas clinique ne 3 et 5) le cathétérisme sélectif droit n’a pu étre réalisé
nécesitant un complément par coroscanner a titre diagnostique qui a permis de révéler
une coronaire droite naissant dans un cas de la jonction sino-tubulaire et dans I’autre a

la jonction du sinus antéro-gauche et du sinus latéral.

-Le coroscanner a permis dans 1 cas (cas clinique n°2) de « corriger » le résultat de
la coronarographie ou le diagnostic d’une coronaire droite naissant du tronc a été
redressé vu que la naissance se faisait plutét a 20mm en avant de celui-ci par un ostium

propre.

-Enfin, dans 2 cas (cas clinique n<6 et 8), le coroscanner a permis d’affirmer les
diagnostiques obtenus a la coronarographie a savoir une coronaire droite naissant du
sinus antéro-gauche pour un et une circonflexe naissant du sinus antéro-droit pour

I’autre.
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-La réalisation du coroscanner nous a systématiquement permis une amélioration
franche de I’analyse des anomalies découvertes préalablement a la coronarographie, et
dans 2 cas (20%) de poser le diagnostiqgue d’ANOCOR vu que cette derniére était non
concluante.

-Le trajet proximal de I’anomalie n’a pu étre étudié que dans 50% des anomalies
retrouvées pour qui le coroscanner a été réalisé. On retrouve ainsi :

e Pour la coronaire droite un trajet interaortopulmonaire chez 66,66% (4
patients) soit 40% des anomalies confondues

e Pour I'artére circonflexe un trajet rétro-aortique chez 50% (1 patient) soit
10% des anomalies confondues

1.5 Angiographie par résonance magnétique (Angio-IRM) :

L'angiographie par résonance magnétique (Angio-IRM) est une technique d'imagerie
non invasive qui n’expose pas aux rayonnements ionisants ni aux produits de contraste
potentiellement néphrotoxiques. L'angiographie par résonance magnétique permet une
reconstruction tridimensionnelle du cceur et permet d'identifier l'origine des artéres coronaires
(Fig. 64) et de visualiser les rapports avec les structures adjacentes. Néanmoins, en raison
d’une résolution spatiale et de mouvements cardiaques insuffisants, cette technique
d’imagerie ne permet parfois pas de décrire avec précision I’anatomie du trajet ectopique de
I’ANOCOR, en particulier I’orifice et la visualisation d’une compression latérale de la paroi
aortique. Rajoutons a ceci, c’est une technique moins disponible que le coroscanner et qui
n'identifie pas le degré de Iésions associées a I'athérosclérose. Néeanmoins, elle demeure une
option attrayante pour éviter les rayonnements ionisants. Dans une population sélectionnée de
19 patients avec ANOCOR connues par une coronarographie préalable, la sensibilité pour la
détection des origines anormales et I'évolution ectopique étaient de 100% avec I'angiographie
par résonance magnétique (Post et al., 1995) [97]. Une série de 21 patients avec ANOCOR
connue ou présumée (9 artéres coronaires gauches, 6 artéres coronaires droites et CX et 6
RCA) ont subi une angiographie par résonance magnétique (Bunce et al., 2003) [98] , dont 11
patients (52%) qui avaient bénéficié d’une coronarographie mais le trajet proximal était
incertain. L'angiographie par résonance magnétique a décrit correctement tous les cas
d’ANOCOR et, chez 13 patients (62%), un trajet pré-aortique a été confirmé.
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Fig. 64: Angiographie par résonance magnétique en volume montrant une origine normale de
I'artere coronaire gauche (fleche) se divisant en artére interventriculaire antérieure (téte de
fleche blanche) et artere circonflexe (téte de fleche noire). AO: aorte, TP: tronc pulmonaire.

Les principales caractéristiques des techniques d'imagerie invasive et non invasive sont
résumées dans le tableau n-10.

Tableau n°10: Comparaison des techniques d'imagerie chez les populations adultes.

Caractéristiques ETT | Angio- |Coroscanner |Coronarogra- IVUS
IRM phie
Invasive Non Non Non Oui Oui
Rayonnements ionisants Non Non Oui Oui Oui
Produit de contraste iodé Non Non Oui Oui Non
Résolution spatiale(mm) 0.8 1.2x1.8 0.5 0.3 0.15 (axial)
Visualisation des structures ++ +++ +++ Non Non
adjacentes
Reconstruction 3D Non Oui Oui Non Non
Visualisation de I'orifice Non + + + +++
Identification du segment intramural + + + + +++
Identification du trajet ectopique + +++ +++ ++ Non
Identification de la coronaropathie Non + ++ +++ +++ (limité)
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Les recommandations de I’AATS (Association Américaine de Chirurgie Thoracique) en

2017[99] préconisent, en cas de suspicion clinique d’anomalie de connexion coronaire :
-Une ETT en 1*® intention

-Un angioscanner ou angio-IRM cardiaque en 2°™ intention pour confirmer le

diagnostic et visualiser I’anatomie exacte de I’artére coronaire

-Une coronarographie en cas de doute diagnostic sur les précédents examens ou s’il
existe des facteurs de risques cardiovasculaires pour diagnostiquer d’éventuelles

sténoses/occlusions coronaires.
2. Evaluer les répercussions ischémiques :

L’existence d’une anomalie de naissance coronaire a partir de I’aorte n’est pas

nécessairement synonyme de répercussion ischémique.

Ainsi, lors de la découverte fortuite d’'une anomalie de naissance des coronaires , sans
symptdmes eévocateurs , La réalisation de tests d’ischémie est recommandée pour dépister une
ischémie myocardique d’effort et/ou ses éventuelles séquelles , afin de guider la prise en
charge.

Néanmoins, la valeur prédictive négative de ces examens reste faible.

Ces tests sont, donc, essentiellement utiles en cas de positivité mais n’élimine pas un

risque ischémique en cas de négativité.
2.1 L’epreuve d’effort :

Il s’agit d’un test de stimulation réalisé sur bicyclette ergométrique qui vise a reproduire
une symptomatologie d’effort ou a faire apparaitre des signes électriques témoignant d’une

souffrance myocardique.

On considere qu’elle est positive (donc témoignant d’une ischémie) si I’épreuve d’effort

atteint au moins 85% de la fréquence maximale théorique FMT et s’il est constaté ;
-L’apparition d’une douleur thoracique angineuse ou une dyspnée

-L’apparition d’un sous ou sus décalage du segment ST supérieur a 1mm sur ’ECG
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Les patients présentant une contre indication a I’épreuve d’effort standard, notamment
en cas d’asthme, peuvent bénéficier d’une injection de dobutamine pour reproduire les

conditions de I’épreuve d’effort sur bicyclette.
2.2 L’échocardiographie de stress :

Elle vise a apprécier la cinétique ventriculaire gauche lors de I’augmentation de la
fréquence cardiaque comme c’est le cas lors d’un effort, grace a I’injection de dobutamine ou

a la réalisation d’un effort par le patient.
Elle est réalisée pour rechercher 3 composantes :
-La fraction d’éjection ventriculaire gauche
-La réserve contractile
-Une hypokinésie d’une ou plusieurs des parois ventriculaires induite par I’ischémie.
Elle est néanmoins opérateur dépendant et également patient dépendant de
I’échogénicité de celui-ci.
2.3 La scintigraphie myocardique d’effort :

Son principe repose sur I’injection intraveineuse d’une molécule radioactive a tropisme

cardiaque permettant d’analyser la perfusion myocardique lors d’un effort puis au repos.

L’analyse de la perfusion comprend 17 segments qui sont répartis selon le territoire de

vascularisation de chacune des 3 arteres coronaires principales :
-Segments antérieur, septal et apical dépendants de I'l VA
-Segments latéraux dépendants de la circonflexe
-Segments inférieurs dépendant de la coronaire droite
Pour chaque segment, la perfusion est analysée selon un score déterminant le degré
d’ischémie :
-O=perfusion normale

-1=diminution modérée de la perfusion
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-2=diminution importante de la perfusion
-3=absence totale de perfusion

Par ailleurs, si le défaut de perfusion disparait sur les séquences réalisées au repos, on
parle d’ischémie réversible.

A contrario, s’il ne disparait pas au repos, le segment ischémique est considéré comme

non viable.

Dans le cas des anomalies de naissance coronaire, on se focalisera sur les segments
vascularisés par la coronaire anormale pour rechercher une zone ischémique, qui, si elle est

présente, posera I’indication d’une prise en charge chirurgicale.

De plus, il faut noter que, dans les cas précis d’anomalies de naissance coronaire, il

s’agit majoritairement de phénomeénes d’ischémie réversible.
2.4 L’IRM cardiaque de stress :

Elle permet une double approche, a la fois anatomique (analyse du trajet de I’artére
coronaire) et fonctionnelle (analyse de la perfusion myocardique) ainsi qu’une analyse

statique et dynamique.

L’IRM de perfusion consiste a injecter du Gadolinium pour majorer I’intensité du signal
dans le myocarde perfusé et permet de distinguer les régions sous-perfusées pour lesquelles le

signal d’intensité est diminué (hyposignal).

Ces constations sont faites d’abord a I’état basal puis apres induction d’un stress
pharmacologique a I’aide d’adénosine ou de dipyridamole.

Une ciné-IRM peut également étre réalisée en perfusant des doses croissantes de

dobutamine et permet d’évaluer la cinétique segmentaire.

Elle est considérée comme I’examen le plus reproductible et précis pour évaluer la
perfusion myocardique car elle permet de distinguer les ischémies transmurales des ischémies

ne touchant que les couches endocardiques.

118



Elle comporte néanmoins plusieurs désavantages :
-Sa réalisation nécessite une sédation chez les jeunes enfants
-Son interprétation peut étre délicate

-Son manque de disponibilité en pratique courante

Les données de la littérature sur les résultats et la fiabilité de ces examens concernent

majoritairement les sténoses coronaires acquises de I’adulte.

I n’existe pas, a I’heure actuelle, de données concernant les résultats spécifiques de ces
tests lorsqu’il existe une anomalie de naissance coronaire et on ignore si leurs valeurs

prédictives sont équivalentes a celles des tests faits lors d’une sténose coronaire acquise.

Le choix du test a réaliser dépendra de I’age du patient, de son degré de coopération et

de sa capacité a fournir un effort.

Ces tests peuvent également étre utilisés en postopératoire pour évaluer les résultats de
la chirurgie a la recherche d’une ischémie résiduelle et autoriser les patients a reprendre une
activité sportive.

Tableau n°11:Recommandations de I’AATS de 2017 [99] concernant les tests d’ischémie a

réaliser en cas d’anomalie de naissance coronaire

Recommandations Class | Level of
evidence
1. Individuals with suspected anomalous aortic origin of a coronary I B

artery should undergo transthoracic echocardiography to identify the
origin and course of the proximal coronary arteries.

2. Additional imaging studies such as coronary computed tomographic | lla B
angiography or cardiac magnetic resonance imaging are reasonable to
better visualize the coronary artery anatomy and to confirm the
diagnosis.

3. In those individuals without a history of ischemic chest pain or I B
aborted sudden cardiac death, exercise stress testing combined with
nuclear perfusion scan or echocardiographic imaging should be used to
help assess the potential ischemic burden of the anatomic variant.

4. Cardiac catheterization should be performed in those individuals I B
with anomalous origin of a coronary artery if the anatomy cannot be
defined with non-invasive imaging, and in adults with risk factors for
coexistent atherosclerotic coronary artery disease.
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-Dans notre série, 1 patient (cas clinique ne3) avait un angor d’effort avec des
troubles de la repolarisation ayant motivé la réalisation d’une échocardiographie de
stress menée a 90% de la FMT revenue positive électriquement et
échocardiographiquement indiquant un complément de coronarographie et coroscanner
montrant des lésions tritronculaires associées a une anomalie de conexion de la

coronaire droite.

-Pour le reste des patients, 50% ( 5 patients) ont présenté un syndrome coronarien
aigue (dont 2 STEMI, 2 NSTEMI, et un Post-IDM) avec des lésions athéromateuses

coupables a la coronarographie d’ou le non recours aux tests d’ischémie.

-Pour un patient (cas clinique n8) , présentant une symptomatologie d’angor
d’effort et de repos avec des troubles de la repolarisation en inférieur et en apico-latéral
une coronarographie a été réalisée d’emblée sans recours aux tests d’ischémie complétée
par un coroscanner qui ont révélé une circonflexe naissant du sinus antéro-droit avec un
passage entre I’aorte et I’oreillete gauche et des coronaires angiographiquement saines ,
prétant a discussion quant a [I'imputabilit¢ de [I’anomalie retrouvée dans la
symptomatologie clinique d’ou I'interet d’une exploration coronaire fonctionnelle non

disponible .
I.Depistage et identification des risques :

Le dépistage d'/ANOCOR dans les populations jeunes et l'identification du risque
d’ANOCOR sont deux défis majeurs pour avoir une incidence sur l'incidence d'événements

cardiaques mettant la vie en danger.
1. Depistage :

Compte tenu de la nature assez rare d’ANOCOR, il serait inapproprié de dépister une
population non sélectionnée. De plus, l'impact économique du dépistage sur de grandes
populations devrait toujours étre pris en compte. L’obstacle majeur du dépistage a grande
échelle est le nombre important de jeunes athlétes éligibles a I’évaluation (Maron et al. 2005)
[100].

120



Le sous-groupe de jeunes athlétes est certainement une population intéressante dans
laquelle développer des stratégies de dépistage. Dans une revue de 387 déces subits chez les
jeunes athletes de moins de 35 ans [100], la troisieme cause la plus fréquente est constituée
d'anomalies congénitales des arteres coronaires (13,7%) apres une cardiomyopathie
hypertrophique (26,4%) . Parmi les athletes souffrant d'une mort subite liee & 'ANOCOR, un
nombre considérable d'anomalies étaient cliniquement silencieuses. Bien qu’un effort intense
reste parfois difficile a quantifier, il serait raisonnable de choisir parmi les jeunes athlétes
ceux qui seront exposes a des sports de compétition et de forte intensité. Cependant, la date et
le contenu de ce filtrage restent discutables. En l'absence de directives européennes
specifiques, le groupe d'étude sur la cardiologie sportive du groupe de travail sur la
réadaptation cardiaque et la physiologie de I'exercice de la Société européenne de cardiologie
a proposé, par une déclaration de consensus, un projet de dépistage des jeunes athlétes de
compétition pour la prévention de la mort subite (Corrado et al. 2005) [101].

Ce dernier, basé principalement sur la grande expérience italienne, inclut les
antécédents médicaux, l'examen physique et I'ECG a 12 dérivations. Le dépistage devrait
commencer au début de la compétition, ce qui correspond généralement a un age de 12 a 14
ans. Cette stratégie semble utile pour diagnostiquer une cardiomyopathie hypertrophique
précoce. Sinon, un L'ECG au repos est incapable d'identifier les jeunes avec ANOCOR, a
I'exception de connexions anormales avec l'artére pulmonaire (Cohen 2010) [80].

L’épreuve d'effort, avec une sensibilité faible en cas d’ANOCOR a haut risque
symptomatique, est clairement insuffisante pour le dépistage d'une population
asymptomatique. Parmi les outils d'imagerie non invasifs, 'ETT a le potentiel d'identifier
certains ANOCOR. Néanmoins, la capacité de ’ETT devrait étre considérablement accrue et
le cardiologue devrait étre formé pour visualiser chaque ostium coronaire. Pendant ce temps,
une meilleure information parmi les jeunes athlétes sur les symptomes cardiaques effrayants,
comme une douleur a la poitrine ou une syncope a l'effort, apparait probablement comme une
mesure préventive utile pour réduire I'impact calamitique d'une mort subite liée a I'exercice.
En outre, la visualisation (ou au moins une recherche minutieuse) des origines des artéres
coronaires devrait faire partie intégrante de toute procedure échocardiographique chez une
population jeune référée pour des évaluations fonctionnelles. Récemment, la premiere série
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d'/ANOCOR familiale a été publiée avec l'identification de 5 familles dans lesquelles un
enfant ou un adolescent de moins de 30 ans a été diagnostiqué avec un ANOCOR préaortique
généralement symptomatique et un autre membre de la famille a été identifié avec un
ANOCOR preéaortique par le biais d'un dépistage échocardiographique (Brothers et al., 2008)
[102] .

Un dépistage systématique par ETT chez les enfants et les jeunes des familles ayant des
antécédents d'événements cardiaques majeurs liés a 'ANOCOR (mort subite ou arrét
récupéré) peut étre aussi discuté.

2. ldentification des risques :

Un diagnostic complet avec l'orifice et le trajet de I'ANOCOR permettra une
stratification pronostique précise. L'identification du risque est une étape majeure apres le
diagnostic d'’ANOCOR, car des décisions thérapeutiques importantes et des recommandations
restrictives sur le mode de vie peuvent découler de la classification finale de I'anomalie
coronaire. En régle générale, les ANOCOR sont identifiés a risque faible ou élevé avec un
critére d'évaluation fort (mort subite). Néanmoins, il ne faut pas oublier que faible risque ne
signifie aucun risque. Cette classification repose d’abord sur les examens post mortem, car
bon nombre des patients atteints d’ANOCOR a haut risque avaient déja été diagnostiqués a
I’autopsie. Cependant, dans certains cas, la classification peut étre difficile et sans
informations suffisantes. En effet, il est toujours intriguant que parmi les patients avec le
méme ANOCOR a haut risque, certains souffriront de mort subite précoce, alors que d’autres
restent asymptomatiques.

2.1 Type d‘anomalie coronaire :

Le sous-groupe principal de risque ANOCOR inclut des anomalies associées a un
segment intra-mural, notamment des connexions anormales de coronaire gauche CG et de la
coronaire droite CDt provenant du sinus opposé. Si au départ, la coronaire gauche CG avec
trajet préaortique a été reconnue comme I’ANOCOR la plus fréquente en matiére de mort
subite, il est clair que la coronaire droite CDt issue du sinus opposé peut également étre une
cause de mort subite (Frescura et al, 1998, Kragel & Roberts 1988) [5,64].
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Comme discuté précédemment, presque sans exception, la CD provenant du sinus
gauche a une trajectoire préaortique et donc un profil de risque élevé. Un plus petit territoire
myocardique de perfusion entre coronaire droite et gauche est supposé expliquer la plus faible
incidence de mort subite dans ANOCOR droite, méme si elle est plus fréquente que celle de
gauche. Universellement, la connexion anormale de la CX, avec un trajet rétroaortique
presque exclusive, est classée dans la catégorie ANOCOR a faible risque. Le sous-groupe de
la CG ou I'lVA ectopique représente certainement le plus grand défi pour les cathéthériseurs
d'identifier avec précision le trajet anormal. Comme mentionné ci-dessus, ANOCOR avec
trajet préaortique et ANOCOR avec trajet rétropulmonaire étaient auparavant souvent
confondus. Ce dernier est reconnu a faible risque contrairement a 'ANOCOR avec trajet preé-
aortique. Actuellement, les outils tomographiques largement utilisés permettent une
interprétation simple et flexible des images, ce qui devrait limiter les risques d'erreur. Les
autres trajets d'artére coronaire gauche, c'est-a-dire passage prépulmonaire et rétroaortique,

sont classés a faible risque.
- Dans notre série, le trajet proximal étudié au coroscanner :

ePour la coronaire droite un trajet interaortopulmonaire chez 66,66% (4

patients) soit 40% des anomalies confondues

e Pour I’artere circonflexe un trajet rétro-aortique chez 50% (1 patient) soit 10%

des anomalies confondues
2.2 Symptomes et ischémie myocardique induite :

Une analyse précise des données de la littérature montre que chez plus de la moitié des
patients souffrant de mort subite, des symptdmes prémonitoires ont été identifiés avant
I'événement fatal, en particulier une douleur thoracique et une syncope a I'effort. Ces déces
sont toujours a déplorer, mais certaines caractéristiques de la population exposée peuvent
expliquer l'absence de diagnostic. D'une part, les jeunes athlétes peuvent cacher ou sous-
estimer leurs symptomes et n'interférent pas systématiquement avec les efforts intensifs et
répétitifs habituels. D'autre part, les équipes médicales peuvent mal interpréter certaines

présentations cliniques chez un jeune en bonne santé avec une faible prévalence de
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cardiopathies. En outre, les tests d’ischémie a I'effort sont généralement rassurants. Dans une
série de 27 morts subites chez les jeunes athletes, due a ANOCOR, tous les tests d’ischémie a
I'effort maximal (6/6) ont été jugés dans les limites de la normale (Basso et al. 2000) [11].

L'expérience de I'évaluation de la réserve de flux fractionnaire (FFR) avec un fil de
pression pendant le cathétérisme coronaire reste limitée. Angelini et ses collegues ont émis
I'nypothése que les tests fonctionnels suggérés généralement chez les patients atteints de
coronaropathie ne sont probablement pas appropriés pour I'évaluation du risque chez les
patients atteints d'ANOCOR, et des tests pharmacologiques proposés simulant des efforts
extrémes en matiére d'exercice (Angelini et al. 2003) [65].

Il est possible d’augmenter considérablement le débit cardiaque et le volume
ventriculaire gauche télésystoliqgue par I’administration concomitante de solution saline,
d’atropine et de dobutamine avec par conséquent une expansion systolique importante de
I’aorte. L'échographie endovasculaire peut identifier l'impact de ceci sur le degré de
compression latérale du segment intra-mural, avec parfois une visualisation d'une sténose>

50% de la surface.
2.3 Age :

Pour les origines anormales de l'aorte, la plupart des décés soudains surviennent entre
10 et 35 ans. Les présentations clinico-pathologiques de 142 déces cardiaques chez des
patients présentant des anomalies coronaires congénitales ont été examinées (Taylor et al.,
1992) [103].

La mort subite est survenue chez 78 patients (32%). Les patients les plus jeunes (agés
de moins de 30 ans) sont décédés subitement plus fréqguemment que les patients plus agés,
respectivement 62% et 12%, p = 0,001, malgré une fréquence moins élevée de
coronaropathie, 1% contre 40%, p = 0,00001, respectivement. Dans une série de 690 morts
subites survenues entre 14 et 40 ans, la prévalence d’ANOCOR identifiece comme étant la
seule cause de déces était de 8% entre 14 et 20 ans, de 4% entre 21 et 30 ans et de 0,5% entre
31 et 40 ans (Virmani et al., 2001) [74].
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2.4 Maladie coronaire associée :

De toute évidence, la présence de la maladie coronarienne associée va interférer avec la
gestion d’ANOCOR. Un rétrécissement ostial ou juxta-ostial significatif di a un segment
intramural ne doit pas étre confondu avec une sténose athéromateuse. Les sites de Iésions
athérosclérotiques significatives doivent étre clairement distingués, en particulier entre le
segment ectopique et le trajet normal. L'association de la coronaropathie avec le segment
ectopique d'’ANOCOR et un ostium unique ou avec le trajet proximal d'une artere coronaire
unique augmente le risque. Une prévalence plus élevée de coronaropathie a été suggérée dans
la CX mais la localisation des Iésions athérosclérotiques n’est pas toujours définie avec
précision dans les études. Cependant, la plupart d'entre eux semblent concordants avec une
incidence plus élevée de Iésions athéroscléreuses dans les arteres coronaires CX (Click et al.,
1989) [45]

-Dans notre série, la présence de Iésions athéromateuses a été retrouvé dans 70%
cas , et dans 60% descas I’artére présentant une anomalie de connexion avait des Iésions
athéromateuses allant jusqu’a une sténose significative de 50-70% pour la circonflexe
(cas clinique n°9) et et une sténose sub-occlusive de la coronaire droite (cas clingiue
ne10).

Le tableau no11 résume les principales caractéristiques d’ANOCOR a faible risque et a
risque élevé chez les populations jeunes et adultes.

Tableau n°12: Evaluation du risque des principales anomalies de connexion proximale des
artéres coronaires [27]

faible risque haut risque

Connexion anormale avec l'artére pulmonaire - +
Trajet préaortique avec segment intramural -
Autres trajets avec segment intramural
Autres trajets sans segment intramural
Sténose ostiale -
Autres anomalies de connexion

Antécedent d'arrét cardiaque récupéré
Antécédent de douleur thoracique liée a I'effort -
Antécédent de syncope liée a I'effort -
Antécédent d'arythmie ventriculaire grave -
Ischémie myocardique induite
Toute anomalie au-dessus de I'dge de 50 ans * + -
Segment ectopique avec lésion athérosclérotique significative -

+
+

+ |

+ |

+

+ |4+ +]|+]

+

* Sauf connexion anormale avec l'artere pulmonaire.
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J.Prise en charge therapeutique:

Si la plupart des ANOCOR sont bénines et ne nécessitent aucune investigation ou
traitement spécifique, d'autres anomalies, classées ANOCOR a risque élevé ou
symptomatique, nécessitent une analyse minutieuse et précise afin de proposer la meilleure

gestion possible dans la limite de nos connaissances actuelles.
1. Buts et gestion :

Tout d'abord, I'anomalie coronaire doit étre clairement définie avec une interprétation
correcte de son origine, du trajet initial par rapport a la paroi aortique et les structures
adjacentes. Un diagnostic incertain ou ANOCOR a haut risque nécessite toujours des
investigations d'imagerie complémentaire. Tous les cardiologues et radiologues ne sont pas
familiarisés avec le large spectre d'anomalies coronaires congénitales et l'avis d'un praticien
expérimenté dans le domaine de I'ANOCOR devrait étre obligatoire avant la prise de décision.
Une enquéte récente menée par le groupe de travail sur les arteres coronaires anormales de la
Société de cardiologie congénitale a montré une gestion hétérogéne de jeunes adultes avec
ANOCOR associée a un trajet préaortique (Brothers et al., 2009) [104].

Lors de la 36e Conférence Bethesda, centrée sur les athletes entrainés présentant une
anomalie cardiovasculaire identifiée, la détection des anomalies coronaires provenant du sinus
oposé avec trajet interartériel devrait entrainer I'exclusion de toute participation a un sport de
compétition (Graham et al., 2005) [105].

Une autre recommandation de la 36éme conférence de Bethesda était de permettre la
participation pour un athléte a tous les sports 3 mois aprés une opération réussie sans
ischémie, tachyarythmie, ou un dysfonctionnement lors des tests d’exercice maximal. Comme
mentionné précédemment, la présence de symptdmes, les caractéristiques anatomiques a haut
risque et le jeune &ge sont les principaux critéres nécessitant une attention particuliere afin
d'éviter une mort subite. Méme si les cas de faux négatifs sont fréquents, des tests d'effort
avec imagerie nucléaire sont nécessaires chez cette population exposée. Des examens plus
agressifs, tels que des tests pharmacologiques simulant des exercices extrémes, ont été
suggérés mais ne sont pas sans danger (Angelini et al., 2003) [65]. Selon les connaissances
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actuelles, seul un segment intra-mural semble étre clairement lié & un risque élevé de mort
subite, et le meilleur moyen d'identifier le segment intra-mural est I'échographie

endocoronaire.

La définition d'un age limite pour décider d'une population a haut risque reste difficile
en pratique. Si la littérature donne des informations relativement claires chez les patients agés
de moins de 30 ans et de plus de 50 ans, la prise en charge des patients agés de 30 a 50 ans est

souvent problématique.

Une restriction d'activité, en particulier un sport de compétition et un effort intense, est

souvent recommandée si une réparation chirurgicale n'est pas indiquée.

Un traitement médical avec essentiellement des béta-bloquants est parfois associé. En
raison de déces tardifs possibles ou rares ou d'ischémie myocardique subclinique aprés la
réparation chirurgicale d'ANOCOR, un suivi a long terme avec une évaluation
cardiovasculaire réguliere est nécessaire (Brothers et al., 2009) [104].

La présence d'une maladie coronarienne athérosclérotique significative ou d'une maladie
valvulaire nécessitant une chirurgie cardiaque permet parfois un traitement concomitant d'une
ANOCOR a haut risque.

En outre, l'identification des ANOCOR est crucial avant une chirurgie aortique afin
d'éviter une lésion du vaisseau ectopique ou de le comprimer le long de son parcours par une

prothése valvulaire.
2. Moyens :

2.1 Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical est recommandé chez les patients présentant des connexions

anormales a risque élevé avec l'aorte (Warnes et al, 2008) [6].

Cependant, une gestion non homogene d’ANOCOR a haut risque est observée dans la
pratique (Brothers et al., 2009) [104].
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Les techniques de réparation chirurgicale sont nombreuses et peuvent varier selon les
cliniciens en raison de la forte hétérogénéité des opinions des médecins. De toute évidence,
les ANOCOR gauches a haut risque sont plus faciles a confier au chirurgien. Néanmoins, la
réparation chirurgicale d'ANOCOR droits a haut risque a été rapportée (Garcia-Rinaldi et al.,
2004, Carrel, T. 2016) [106] [107].

» Pontage aorto-coronaire PAC :

Le principe de cette technique ne repose pas sur la correction de I’anomalie anatomique
mais sur la création d’une dérivation visant a apporter une vascularisation au territoire

coronaire concerné par I’anomalie et & risque d’ischémie myocardique.

Pour cela, il est réalisé un pontage aorto-coronaire a I’aide d’une artere mammaire

interne pédiculée ou d’une veine saphene interne sans nécessité d’ouvrir I’aorte.

Il s’agit de la méme technique chirurgicale décrit et ét réalisée couramment pour les
patients présentant des Iésions coronaires athéromateuses.

Certains auteurs suggérent de lier I’artére coronaire native a son origine, de maniére
concomittante, pour prévenir un flux compétitif entre le pontage et I’artére d’orogine, qui peut

conduire & I’involution du pontage.

-Dans notre série, 2 patients avaient une coronaire droite naissant du sinus
antérogauche avec un trajet interaorto-pulmonaire pour un des deux (cas clinique ne3),
associée a des lésions tritronculaires a la coronarographie, ont bénéficié apres discusion
médico-chirurgicale d’un triple pontage aorto-coronaire.
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Fig. 65: Pontage aorto-coronaire [76] :

(A) avec I’artére mamaire interne pédiculée sur la coronaire gauche

(B) avec I’artere mamaire interne pédiculée et ligature de la coronaire gauche

» Translocation de I’artéere pulmonaire :

Cette technique décrite pour la premiere fois par M.Rodefeld en 2001[108] est basée sur

le principe de libérer le chemin de I’artere coronaire.

En déplacant le tronc de I’artére pulmonaire vers la gauche, I’objectif est d’empécher le
phénoméne de compression de I’artere coronaire ectopique entre l'aorte et I’artere

pulmonaire.

Ainsi, aprés mobilisation extensive du tronc de I’artére pulmonaire, il est sectionné et la

bifurcation est fermée a I’aide d’un patch.

Le tronc de de I’artere pulmonaire est ensuite réimplanté a la face inférieure de I’artere

pulmonaire gauche.
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Fig. 66: Translocation de I’artere pulmonaire [109]:
(A) section du tronc distal de I’AP
(B) Anastomose latérale du tronc de I’AP sur I’AP gauche

Une variante de cette technique consiste a transporter I’artére pulmonaire droite deavnt

I’aorte aec confection d’un patch d’élargissement de la face antérieure de I’anastomose pour
prévenir uen éventuelle sténose.

\JV

Fig. 67: Variante de translocation de I’artére pulmonaire [109]:
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Le choix du type de translocation dépendra de I’orientation de I’artére coronaire

ectopique :

-Translocation de I’artére pulmonaire latérale pour les anomalies de I’artere coronaier
gauche

-Translocation de I’artére pulmonaire antérieure pour les anomalies de [I’artere
coronaier droite.

> Section-Réimplantation de I’artére coronaire dans le sinus approprié :

Il s’agit d’une technique qui restaure I’anatomie habituelle et qui permet, en théorie,
d’exclure le segment intramural de I’artére coronaire anormale.

En effet, aprés dissection plus au moins extensive de cette derniére pour permettre sa
mobilisation, celle-ci est sectionnée directement a sa sortie de I’aorte, puis un nouvel ostium
est crée dans la paroi aortique au niveau du sinus approprié et I’artére coronaire y est
réimplantée soit directement, soit aprés élagrissement de I’ostium a I’aide d’un patch.

Une variante a été décrite pour cette technique qui consiste, commme pour une
chirurgie de bentall, a détacher I’artére coronaire anormale autour d’une collerette d’aorte et a
la réimplanter dans le sinus approprié.

RCA button
har vested

Fig. 68: Section-Réimplantation de I’artere coronaire dans le sinus approprié [76]
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» Unroofing :

Cette technique décrite pour la premiere fois par I.Mustafa [110] , va agir directement
sur la portion intramurale de I’anomalie coronaire. Apres une aortotomie transverse
antérieure, une resection est réalisée dans la paroi commune entre I’aorte et le segment
intramural.

Puis un néo-ostium est crée en regard de la zone de sortie de I'aorte de I’artére
coronaire.

Cette technique permet :
-De repositionner I’ostium dans le sinus approprié
-D’élargir cet ostium
-D’éliminer le trajet intramural

-D’éliminer le passage inter-artériel de I’artére

Fig. 69: Schéma montrant la technique d’unroofing [99]
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Le probleme majeur posé par cette technique et la nécessité de détacher la commisure

coronaire gauche-coronaire droite pour inciser la portion intramurale.

Cette désinsertion nécessitant une resuspension de la commisure, peut conduire a une

insuffisance aortique résiduelle.

Pour éviter cette complication potentielle, une adaptation de cette technique a été

proposée par JM.Karamichalis appelée unroofing par fenestration [111] [112].

Elle consiste a passer un dissecteur dans I’ostium coronaire en position anormale a
travers le segment intramural jusqu’a la zone ou I’artere coronaire sort de I’aorte en position

normale.

Un néo-ostium est crée dans cette zone sans nécessité de réséquer la portion intramurale

en regard de la commisure.

Certains auteurs suggerent par ailleurs, de fermer I’ostium natif pour éviter une

éventuelle compétition de flux.

Fig. 70: Technique d’unroofing par fenestration [76]
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> Plastie coronaire chirurgicale :

Il s’agit d’une technique décrite initialment par T.Karl en 2010 [113] dont le principe
est d’inciser I’ostium coronaire en position anormale et prolonger I’incision sur le segment
intramural jussqu’au premier centimétre d’artére coronaire sortie de I’aorte, voir jusqu’a la
bifurcation de I'lVA — Cx.

Un patch d’élargissement péricardique est ensuite suturé afin d’’élargir I’ostium et la
partie proximale de I’artére coronaire tout en incorporant la suture au seujet reconstruisant
I’aorte.

Une translocation latérale du tronc de I’artére pulmonaire est associée pour traiter la
composante interartérielle qui n’est pas traité par le geste coronaire.

Cette technique permet :
-D’élargir I’ostium coronaire surtout si celui-ci est sténosé
-D’élargir le diamétre de I’artére coronaire anormale proximale
-De diminuer I’angle aigu de I’artere a sa sortie de I’aorte

-De traiter les anomalies coronaires avec ostium unique

Incision de 1’ostium o ur | ent intramural Patch d’élargissement de la coronaire et

translocation latérale de I’ AP

Fig. 71: Plastie coronaire chirurgicale
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> Plastie ostiale :

Le principe de cette technique est une reconsctruction anatomique en créant un néo-

ostium en regard du sinus approprié.

Une premiere incision verticale est réalisee dans I’aorte au nieau du sinus coronaire

approprié, associée a une ouverture longitudinale au niveau de I’artére coronaire anormale.

Le tronc de I'artere pulmonaire peut étre sectioné transitoirement pour faciliter

I’exposition, notamment pour les anomalies de naissance coronaire gauche.

Les deux incisions sont ensuite réunies pour créer le néo-ostium coronaire avec plastie

d’élargissement de I’ostium et de la coronaire a I’aide d’un patch de péricarde.

En cas de trajet sans portion intramurale, les deux incisions sont rapprochées a I’aide de

points séparés avant de réaliser la plastie.

L’aorte est ensuite refermée en incorporant le patch dans sa paroi.

Fig. 72: Technique de plastie ostiale (Bull. Acad. Natle Méd., 2014, 198, no 3, 465-471, séance du
11 mars 2014)
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Tableau n°13: Avantages et inconvénients des différentes techniques chirurgicales

Utilisable pour

. S Segment Trajet Sténose . .
Techniques chirurgicales intrgmural interarjtériel ostiale Angle aigu toutes les variantes
anatomiques

Pontage aorto-coronaire Non Non Non Non Oui
Unroofing Oui Non Oui Oui Non
Réimplantation +/- Oui Difficile Oui Non
Translocation de I’AP Non Oui Non Non Oui
Angioplastie Oui Oui Oui Oui Oui
chirurgicale+Translocation de I’ AP

Plastie ostiale Oui Oui Oui Oui Oui

Le taux de déces périopératoire est proche de zéro dans de petites séries d'enfants et de

jeunes (Erez et al., 2006, Karl et al., 2010) [113,114].

Récemment, Krasuski et al. ont rapporté I'impact de la chirurgie chez les patients
atteints d'’ANOCOR du sinus opposé , une cohorte (Krasuski et al., 2011)[76] de 301 adultes
sur 210 700 cathétérisations cardiaques effectuées sur une période de 35 ans a été analysée

rétrospectivement. L'incidence des connexions anormales avec le sinus opposé était de 0,14%.

Chez 54 patients sur 301 (18%), un passage interartériel entre l'aorte et l'artere pulmonaire a

été identifiée. La prise en charge chirurgicale a été choisie chez 28 des 54 patients (52%),
chez 8 des 18 patients ayant ANOCOR gauche (44%) et 20 des 36 patients ayant une
ANOCOR droite (56%). Le pontage aorto-coronarien a été utilisé comme traitement dans la

plupart des cas (71%). A 10 ans, aucune différence de survie n'a été observée entre ANOCOR

interartériel gérée chirurgicalement ou médicalement. Certaines caractéristiques de la cohorte

étudiée peuvent expliquer le manque d'avantages associé a la réparation chirurgicale.

Mainwaring et al. ont rapporté des résultats a moyen terme apres réparation chirurgicale
d’ANOCOR chez 50 patients agés de 14 ans en moyenne (Mainwaring, et al., 2011) [109].

Des anomalies cardiaques congénitales ont été associées chez 14 patients. Un trajet

interartériel et segment intra-mural étaient présents chez 100% et 70% des patients,

respectivement. Tous les patients (n = 9) présentant un ostium coronaire unique et sans

passage intramural ont subi une translocation de I'artére pulmonaire. Avec un recul moyen de

5,3 ans, un suivi satisfaisant a été obtenu chez 47 patients et tous sont restés indemnes de

symptomes cardiaques. Les résultats fonctionnels des méthodes chirurgicales modernes sont

reconnus comme bons chez les jeunes, la plupart des patients ne présentant pas de symptdmes
lors d'un suivi & moyen terme (Karl et al. 2010,Erez et al., 2006) [113,114].
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Cependant, Brothers et al.ont rapporté qu'une ischémie infraclinique pouvait survenir
aprés une reparation chirurgicale d'une origine aortique anormale d'une artére coronaire
(Brothers et al., 2007) [115].

2.2 Traitement interventionnel :

L'angioplastie coronaire avec stenting est une méthode thérapeutique plus récente dans
le domaine de TANOCOR. Jusqu'a présent, seuls des cas ou de petits groupes d'ANOCOR ont
été signalés. L'intervention coronarienne percutanée (PCI) dans ANOCOR avec et sans
coronaropathie associée doit étre distinguée. En fait, la plupart des angioplasties sont réalisées
dans le cadre d'/ANOCOR avec des lésions athérosclérotiques importantes sur le trajet
ectopique ou en aval de celui-ci, et parfois durant un syndrome coronarien aigu (Jaffe et al.,
2009) [116].

L'angioplastie peut étre une alternative intéressante a la réparation chirurgicale chez les
patients jeunes sans coronaropathie. Néanmoins, les capacités d'un stent a s'adapter aux
caractéristiques anatomiques d'un ANOCOR avec un segment intramural doivent étre
analysées avec précision avant de pouvoir en recommander I'utilisation. Hariharan et al. [117]
ont rapportés des problémes possibles en rapport avec une canulation difficile, couverture
incompléte de I’ostium sans saillie dans I’aorte, incertitude quant au diametre réel, au risque

de dissection aortique et au risque de resténose inconnu (Hariharan et al. 2002) [117] .

Angelini et al. suggérent I’utilisation de PCI chez des patients présentant une ANOCOR
droite symptomatique associée a une ischémie induite par un test de stress (Angelini et al.,
2007) [23].

Lors du cathétérisme cardiaque, IVUS est crucial pour évaluer la zone de la lumiére
minimale, la longueur du segment intramural, les diamétres artériels et les résultats apreés le
déploiement du stent. Cependant, les données d’évaluation du traitement interventionnel
d’ANOCOR droit sont actuellement trop médiocres pour envisager une extension de cette
technique a ANOCOR gauche. Dans les lignes directrices AHA / ACC 2008, la PCI n'est pas
recommandée en gestion thérapeutique (Warnes et al., 2008) [6].
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-Dans notre série, I’angioplastie primaire a été réalisée pour 57,14% des cas (4
patients) sur un total de 7 patients coronariens dans un délai de 24h-72h avec mise en
place d’un stent actif

-Une anomalie de naissance du réseau gauche a partir du sinus antéro-droit a été
retrouvée chez un patient (cas clinique nc4) associée a sténose significative 70-90% de
I’IVA moyenne pour laquelle il avait bénéficé d’une angioplastie primaire avec mise en

place d’un stent actif sans prédilatation.
2.3 Traitement medical :

Un traitement médical par bétabloquants et une surveillance rapprochée ont été
proposés initialement par certains auteurs plutét qu’un traitement chirurgical d’emblée car

dans le suivi, aucun phénomene ischémique n’avait été rapporté dans les cohortes de patients

Néanmoins, ces études ont été effectuées sur une population relativement agée (plus de
30ans) alors qu’il a été démontré par AJ Taylor [118].

et d’autres auteurs [104]que le risque ischémique est plus important chez les patients
plus jeunes et des cas de déces chez les enfants et les adolescents non opérés ont également
été rapportés dans la littérature.

De plus, ces études ne concernent que les anomalies de naissance de la coronaire droitre

qui sont moins a risque que la gauche (Kaku et al.) [119].

Il faut noter également que dans ces études notamment celle de B.Kaku et al [119] , une
proportion non négligeable de patients étaient symptomatiques, avec majoritairement des
douleurs thoraciques d’effort et de repos( 40% et 20%).

Il 'y avait également chez 9% des patients une symptomatologie plus invalidante et
dangereus a type de syncope d’effort, hypotension sévere d’effort et troubles du rythme
ventriculaire, méme si, lors du suivi, aucune mort subite ou déces lié a une ischémie

myocradique n’ont été rapportés.

Enfin, I’instauration d’un traitement par bétabloquants, notamment chez I’enfant, n’est

pas sans risque et n’a pas démontré son efficacité.
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Le traitement meédical et surtout la surveillance semblent donc se justifier pour les
anomalies coronaires droites asymptomatiques avec des tests d’ischémie négatifs chez les
patienrs agés notamment apres 30ans.

\

-Dans notre série un patient ayant présenté un angor mixte a coronaires
angiographiquement saines a été mis sous traitement bétabloquant.

3. Indications :

On note plusieurs changements significatifs dans les recommandations 2017 ACC/AHA
pour la gestion des anomalies de naissance des coronaires a partir de I’aorte et de l'artére
pulmonaire. L’indication chirurgicale est passée de la classe | a la classe Il pour les anomalies
de la coronaire gauche asymptomatiques ou sans ischémie silencieuse. Une chirurgie ou une
surveillance peuvent étre proposées (classe 11b) pour une anomalie de la coronaire droite
asymptomatique ou sans ischémie silencieuse. Bien que des indications larges de correction
soient parfois pronées, assez peu de patients sont opérés. L’absence de données controlées,
I’estimation individuelle difficile des risques et la morbidité chirurgicale sont des facteurs
explicatifs. La revascularisation par pontage sans une ligature coronaire est déconseillée par
risque d’involution du greffon artériel.

i
l Symptémes ischémiques ou ischémie silenciense I I Symptémes ischémiques ou ischémie silencieuse I
O l MNon L lTH l Non

1 | 1 l

Chimrgie Chimrgie Chirurgie Arythunies
{Classe I} (Classe 1Ta) (Classe I ventriculaires

1

O MNon

l

Chirmrgie
{Classe IIa)

Chirergie o fSurveillance
(Classe 1) {Classe ITh)

Fig. 73: Recommandations thérapeutiques ACC/AHA 2017 pour les anomalies de connexion

coronaire a partir de I’aorte [99]
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Tableau n°14: Recommandations 2017 de I'ACC / AHA pour les connexions anormales des

coronaires avec l'aorte

Class

Level of evidence

Individuals with ANOCOR and symptoms of ischemic
chest pain or syncope suspected to be due to ventricular

arrhythmias, or a history of aborted SCD, should be activity.

11b

Individuals with ANOCOR and symptoms of ischemic
chest pain or syncope suspected to be due to ventricular

restricted and if deemed prohibitively high risk for
surgery, catheter-based intervention may be considered.

arrhythmias, or a history of aborted SCD, should be activity

Individuals with or without symptoms with an unrepaired
anomalous origin of a left coronary artery from the right
sinus of Valsalva, with an interarterial course, should be
restricted from participation in all competitive sports.

Individuals without symptoms with anomalous origin of
a left coronary artery from the right sinus of Valsalva
with an interarterial course should be offered surgery.

Individuals with an anomalous origin of a right coronary
artery from the left sinus of Valsalva should be
evaluated for inducible ischemia, using an exercise
stress test with additional imaging, including stress
echocardiography or nuclear perfusion imaging. For
those without symptoms concerning for ischemia or
a positive exercise stress test, and after counseling
concerning the risk of SCD, participation in

competitive athletics is permissible.

lla

1b

Surgery for repair of AAOCA from the opposite sinus

of Valsalva should include elimination of the intramural

course and any associated ostial narrowing by unroofing,
ostioplasty, or reimplantation

Repositioning of the pulmonary artery confluence away
from the anomalous artery (laterally or anteriorly) may
be considered as an adjunctive procedure.

Deux approches chirurgicales dominent : I’exérése de la bandelette aortique intramurale
(unroofing) et la création d’un nouvel ostium avec un patch d’elargissement.

En cas de symptomatologie ischémique, la place de I’angioplastie coronaire mérite
d’étre évaluée chez I’adulte >30 ans, car un stenting est possible sans risque majeur péri
procedural. L’angioplastie est citée comme une alternative chez les patients adultes a haut

risque chirurgical.
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De maniére empirique, un traitement bétabloquant est parfois proposé. Un DAI est
rarement discuté en prévention secondaire, notamment aprés une correction chirurgicale. Une
surveillance seule peut étre une stratégie initiale acceptable selon le contexte. En I’état de nos
connaissances actuelles, il est préférable que la décision de corriger ou de ne pas corriger une
ANOCOR soit celle d’une équipe multidisciplinaire spécialisée.

L’arbre décisionnel actuellement utilisé au cours des réunions multidisciplinaires du
groupe ANOCOR est présenté.

|_ Dhagnostic CCA par imagernie invasive ou non m'l.':.nw_l

[EcAtonc commum ou VAT | [[cca coronaire drone]
Scanner coronaire st non réalisé’ Scanner coronaire 51 non réalisé
l [ccA non arisgue] [CCA 4 risgue |
Pas de trastement spécifique | l l
Test fonctionnel” Test fonctionne]’
Imagere endocoronare’ Imnagerie endocoromaire’

| —m——

| Eléuzents décisionnels |

Age /< 30 ans. > 30 ans

Mode de découverte / Forturte 7

Agrét cardiaque récupéré [ Sympiomatologie / Lien avec CCA T
[schéme myocardique documentée / Lien avec CCA 7

Critéres anatomiques de graviné®

Maladie athéromateuse associde

Activité sportive / Type 7/ Compétition 7

Awvis évenmel du patient

Ist de maitement specifique l I Correction CCA I | Trattement anti-ischémigue | I DAL I IAutnlis:tlm ! Restriction ﬂr\tl

I .—'ang!a.ﬂ:e In:m ICMge |

Timterventriculaire antérieure

*sauf s certitude sur un trajet prépulmonaine ow wn rétroaortique

Hles ©CA drpites sont & risque sauf les exceptionnelles connexions dans ['artére IVA moyenne avec un trajet prépulmeonaire ou dans le sinus
IO COFOIRGITE GV WA Erajel rétrogortique

‘st mon réalise, en providgiant scontigraphie myocardigue, n:.‘wra-rdmgmpﬁjcd'cﬂmr ou MagErie par résonance magnétique de stress

‘optionneile {échographie endocoronaire plutét que tomographie par cohérence optique)

feritéres anatomigues de gravitd : ostium en fente, passage intramural aortique, angle de connexion <45°, réduction de surface >50%

"défibrillateur automatigue implantable

Fig. 74: Arbre décisionnel pour un patient adulte présentant une anomalie de connexion
coronaire [99]
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4. Surveillance :

Elle n’est préconisée que pour les anomalies de connexion de la coronaire droite,

asymptomatique avec tests d’ischémie négatifs.

Elle comporte une surveillance rapprochée et un traitement médical associés a une

contre indication aux activités sportives de haut niveau.

Il faut néanmoins, noter que les recommandations les plus récentes de I’AHA/ACC
autorisent les patients porteurs d’une anomalie coronaire droite, asymptomatiques et avec des
tests d’ischémie négatifs, a pratiquer des sports en compétition.

K .Perspectives:

Parmi le large spectre d'anomalies congénitales des artéres coronaires, les connexions
anormales proximales des artéres coronaires (ANOCOR) représentent un sous-groupe
important qui continue de susciter le débat. Une prévalence non négligeable d'environ 1%
dans la population générale et, en particulier, la présence de profils anatomiques associés a un
risque de mort subite exigent des données de recherche actuelles suffisamment robustes pour
améliorer la gestion d'ANOCOR. Les jeunes athletes de compétition constituent une
population bien connue qui paie un lourd tribut a I’ANOCOR & haut risque. La coopération
entre médecins est nécessaire pour prévenir les déces liés au sport et pour déterminer les

modalités d'un dépistage rentable.

D'un point de vue diagnostique, les techniques tomographiques, en particulier
I’angioscanner cardiaque, représentent aujourd'hui un outil sans égal par leur capacité a
fournir de multiples reconstructions volumétriques. Par conséquent, un diagnostic précis de
l'origine et du trajet ectopiques sont possibles dans la plupart des cas. Cependant, les
ANOCOR sont encore souvent découverts fortuitement chez les adultes. Il semble que les
connaissances des cathétériseur devraient étre améliorées afin de limiter les risques

d'interprétation erronée.

Actuellement, les ANOCOR a haut risque sont bien identifiés, mais leur gestion est
hétérogene, en particulier en ce qui concerne le timing et le mode de traitement. Il reste

clairement un fossé entre les pratiques et les recommandations. L'absence de suivi a long
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terme aprés la réparation chirurgicale et les difficultés a entreprendre des études randomisées,
ainsi que l'histoire naturelle inconnue d'ANOCOR, peuvent toutes expliquer la divergence
entre la pratique clinique et les directives actuelles. Plusieurs tentatives ont été faites pour
mettre en place des registres d'observation afin de déterminer le résultat de différentes
stratégies dans le domaine de I'ANOCOR (Angelini 2007, Aubry et al., 2008, Brothers et al.,
2007) [23,50,115].

A ce jour, deux registres, 'un en Amérique et l'autre en France ont été établis. Le
registre d’origine anormale aortique de I’artere coronaire de la Société des chirurgiens
cardiaques congénitaux (www.chssdc.com) a été mis en place afin de déterminer le devenir
des enfants ou des jeunes adultes (agés de 30 ans ou moins) présentant un risque élevé
d’ANOCOR. Ce registre inclut les patients gérés de maniére conservatrice et avec une
intervention chirurgicale. Les ANOCOR avec passage interartériel, intramural et / ou
intraseptal sont classés comme a haut risque. Le registre comprend une cohorte rétrospective
de patients diagnostiqués entre le ler janvier 1998 et le 20 janvier 2009 et une cohorte
prospective de patients nouvellement diagnostiqués a partir du 21 janvier 2009. Le registre
des anomalies de connexion proximale des artéres coronaires (registre ANOCOR) de la
Society of Cardiology (www.sfcardio.fr), débuté le 31 janvier 2010 avec une période
d'inclusion de 3 ans , est une étude d’observation prospective menée aupres de patients (agés
de 15 ans et plus) chez lesquels un ANOCOR a été diagnostiqué. L’objectif principal de ce
registre est de décrire les stratégies thérapeutiques choisies en fonction du type d’ANOCOR.
Les objectifs secondaires sont de décrire la morbidité et la mortalité cardiaques et d'estimer

I'impact de différentes stratégies thérapeutiques a un suivi de 5 ans.

Les connaissances actuelles sur les anomalies de connexion proximale des coronaires et
les niveaux de preuve des recommandations actuelles montrent de nombreuses lacunes a
combler. La construction d’un modele pour stratifier le risque individuel de mort subite est un
des objectifs majeurs. Les mécanismes conduisant a une fibrillation ventriculaire méritent une
analyse rythmologique plus approfondie. Les résultats de la correction chirurgicale a moyen
et long terme doivent étre mieux connus. La place du traitement interventionnel reste a

préciser. La conduite a tenir vis a vis des activités sportives intensives doit étre évaluée. La

143


http://www.chssdc.com)
http://www.sfcardio.fr),

prévalence angiographique des ANOCOR est proche de 1% dont un tiers est identifié a
risque, mais une minorité présentera une symptomatologie ischémique et une infime partie
succombera d’une mort rythmique. La mise en commun sous forme d’un registre national
des anomalies de connexion proximale des coronaires a risque avec leurs particularités
anatomiques, cliniques et thérapeutiques pourrait nous aider a identifier

certains phénotypes particulierement exposes.
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VIII. Conclusion

Les anomalies de connexion proximale des artéres coronaires a partir de I’aorte
(ANOCOR) sont une pathologie rare avec une prévalence angiographique proche d’1 % mais
pourvoyeuse de mort subite et d’ischémie myocardique, notamment chez les sportifs de haut

niveau méme si ce risque est difficilement chiffrable.

Ce risque est particulierement élevé en cas de trajet interartériel, de segment intramural,

d’anomalie coronaire gauche ou d’age inférieur a 30ans.
L’anomalie de connexion de la coronaire droite reste la plus fréquente.

Le coroscanner est reconnu comme étant la meilleure technique d'imagerie pour

identifier et décrire I’origine et le trajet de ces anomalies.

L'échographie endocoronaire peut aider a quantifier la gravité de 'ANOCOR a haut
risque.

Bien que les recommandations actuelles préconisent des indications chirurgicales

larges de corrections, assez peu de patients sont opérés.

De nombreuses modalités de prise en charge ont été proposées dont plusieurs
techniques chirurgicales sans g’un consensus n’ait pu étre établi de maniere claire (pontages-
aortocoronaires, unroofing, section réimplantation, translocation de I’AP, angioplastie
chirurgicale ou plastie ostiale).

La mise en place d’un registre prospectif national pourrait conduire a I’élaboration de

lignes directrices propre a notre contexte marocain.
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Resume

Titre : Les anomalies de connexion proximale des artéres coronaires a partir de I’aorte: A propos de 10
cas et revue de la littérature

Auteur : LAHMOUCH Nouhaila

Directeur de thése : Pr LAKHAL Zouhair

Mots clés : Anomalies de connexion-Arteres coronaires-Coronarographie-Coroscanner
Introduction :

Les anomalies de connexion proximale des arteres coronaires a partir de I’aorte (ANOCOR) sont une
pathologie rare avec une prévalence angiographique proche d’l1 % mais pourvoyeuse de mort subite et
d’ischémie myocardique.

Objectif :

Analyser les caractéristiques anatomiques; épidémiologiques, cliniques, échographiques,
angiographiques des principales anomalies de connexion proximale des arteres coronaries a |’aorte; ainsi que les
particularités de la prise en charge thérapeutique a travers une série de 10 cas et une revue exhaustive de la
littérature.

Matériel et méthodes :

Notre travail repose sur une étude rétrospective de 10 cas d’anomalies de naissance des arteres coronaires
colligés au Centre de cardiologie de I’hopital militaire d’instruction Med V de Rabat sur une période de 2 ans
allant de Janvier 2018 a décembre 2019.

Résultats :

La médiane d’age de nos patients est de 58,4 ans avec une prédominance de I’atteinte masculine. La
douleur thoracique représente le maitre symptome retrouvé chez 90% des patients.

La coronarographie a été réalisée chez tous nos patients et a permis de révéler le diagnostic.

Le complément par coroscanner a été réalisé pour 5 patients permettant une étude plus précise de
I’origine et du trajet de I’anomalie.

L’anomalie de naissance la plus retrouvée est celle de I’artére coronaire droite avec un pourcentage de
60% suivie de I’artére circonflexe et de I’artére coronaire gauche a 20% chacune.

Conclusion :

Les anomalies de connexion proximale des artéres coronaires sont une entité rare dont le pronostic
dépend de la forme anatomique. Certaines sont impliquées dans la survenue de morts subites, alors que la grande
majorité constitue une simple curiosité anatomique. Le coroscanner représente le meilleur moyen d'imagerie non
invasive permettant d’identifier I’origine et le trajet de I’artére coronaire ectopique. Lorsqu’une forme a risque
est identifiée, la conduite a tenir reste assez mal codifiée d’ou I’interét de la mise en place d’un registre
prospectif a I’échelle nationale.
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Abstract

Title: Proximal connection anomalies of the coronary arteries to the aorta: About 10 cases and review of
the literature

Author: LAHMOUCH Noubhaila
Thesis director: Pr LAKHAL Zouhair

Key words: Connection anomalies-Coronary arteries-Coronarography-Coronary computed tomography
angiography

Introduction :

Anomalies of proximal connection of the coronary arteries from the aorta (ANOCOR) are a rare
pathology with an angiographic prevalence close to 1% but provider of sudden death and myocardial ischemia.

Goal :

To analyze the anatomical; epidemiological, clinical, angiographic features of the proximal connection
anomalies of the coronary arteries to the aorta; as well as the particularities of the therapeutic management
through a series of 10 cases and an exhaustive review of the literature.

Material and methods :

Our work is based on a retrospective study of 10 cases of proximal connection anomalies of the coronary
arteries conducted in the cardiology department of the military hospital in Rabat over a period of 2 years from
January 2018 to December 2019.

Results:

The median age of our patients is 58.4 years with a predominance of male involvement. Chest pain
represents the master symptom found in 90% of patients.

Coronary angiography was performed in all of our patients and revealed the diagnosis.

The coronary computed tomography angiography was carried out for 5 patients allowing a more precise
study of the origin and the path of the anomaly.

The most common anomaly is that of the right coronary artery with a percentage of 60% followed by the
circumflex and the left arteries at 20% for each.

Conclusion:

Anomalies of proximal connection of the coronary arteries are rare .The prognosis of these anomalies
depends on the anatomical form. Some are involved in the occurrence of sudden deaths, while the vast majority
of constitute a simple anatomical curiosity. The coronary computed tomography angiography is the best imaging
technique for identifying the origin and path of the ectopic coronary artery. When a risky form is identified, the
conduct to be followed remains poorly codified, hence the interest of setting up a national prospective register
adapted to our moroccan context.
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traditions de la profession médicale.

> Les médecins seront mes freres.

» Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon
patient.

» Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

» Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d'une
facon contraire aux lois de I'humanité.

» Jem'v engaae librement et sur mon honneur.
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