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LISTE DES ABREVIATIONS

: Anomalous left coronary artery from the pulmonary artery

: Artére pulmonaire

: Anomalous right coronary artery from the pulmonary artery
: Circonstance de découverte

: Electrocardiogramme

: Echocardiographie

- Fonction systolique du Ventricule Gauche

- Insuffisance mitrale

. Insuffisance ventriculaire gauche
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La naissance anormale des artéres coronaires depuis 1’artere pulmonaire ou
I’une de ses branches est une cardiopathie congénitale rare. Ces anomalies sont
connues sous I’appellation des anglo-saxons: ALCAPA ( anomalous left
coronary artery from the pulmonary artery) quand c’est la coronaire gauche qui
est touchée et ARCAPA (anomalous right coronary artery from the pulmonary

artery) pour la coronaire droite.

Ces variantes pathologiques concernent le plus souvent la coronaire gauche
ou ALCAPA et représente 1% des anomalies de naissance des coronaires(1).
L ‘incidence de ’ALCAPA est de 1/300000 naissances (1). L’ARCAPA est
beaucoup moins freqguemment rencontrée que I’ALCAPA. Son incidence est de
0,002% (1).

Les manifestations cliniques sont diverses depuis la mort subite par
ischémie myocardique ou trouble du rythme ventriculaire jusqu’a la découverte

fortuite d’un souffle d’insuffisance mitrale ou a I’imagerie cardiaque.

Cette disparite de la symptomatologie au diagnostic est liée a la
physiopathologie de ces affections. En effet, ces naissances coronariennes
depuis I’artére pulmonaire sont complétement asymptomatique dans la vie intra-
utérine rendant difficile le diagnostic anténatal. Cette particularité est due au fait
que la circulation feetale présente quelques Spécificités dont la présence d’une
pression pulmonaire supra systémique favorisant ainsi une perfusion
myocardique antérograde par la circulation pulmonaire ; I’existence chez le
feetus d’une hypoxie habituelle et permanente favorisant une adaptation plus aisé
a la perfusion coronaire avec du sang peu oxygené. Une capacité d’extraction
d’oxygéne au niveau myocardique qui est maximale chez le foetus garantie un

apport en oxygene satisfaisant malgré que ce debit coronaire pauvre en oxygene.



Les changements s’opérent en postnatale ou les modifications
hémodynamiques des circulations systémique et pulmonaire sont responsable
d’un vol coronaire. En effet, la baisse brutale de la pression pulmonaire a la
naissance devenant infra systémique, inverse la direction du flux de perfusion
qui devient donc rétrograde. Les coronaires irriguant dorénavant 1’artere
pulmonaire et ses branches et donc 1’établissement d’un shunt gauche-droit a ce

niveau entrainant un vol coronaire

Une ischémie myocardique s’en suit qui se manifeste sous deux formes
cliniques différentes selon le degré de collatéralité développé entre les deux

artéres coronaires.

On distingue la forme néonatale grave se manifestant par des tableaux
graves tels qu’un arrét cardiorespiratoire, une mort subite ou une 1C congestive
débouchant assez rapidement vers le choc cardiogénique et qui est greffé d’une
mortalite importante. La forme adulte est moins sévere et son expression
clinique variable est faite de symptomatologie a I’effort (douleur ou malaise),

de découverte de souffle d’IM et de mort subite chez le sujet jeune.

Certaines formes adultes sont découvertes fortuitement au décours d’un

examen d’imagerie cardiaque indiqué pour une autre recherche étiologique.

L’imagerie doppler couplée aux apports du scanner et de 1’angiographie

coronaire pose le diagnostic.

Le traitement curatif repose essentiellement sur une chirurgie de

réimplantation coronaire

Cette complexité¢ dans I’approche diagnostique fait de ces anomalies des

pathologies sous estimées dans leur prévalence dans la population.



Notre travail s’est donc consacré a décrire et analyser les aspects
épidémiologiques, cliniques, électriques, échocardiographiques ainsi que la
stratégie thérapeutique de ces maladies afin de ressortir un profil comparable

aux données de la littérature.
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A- Type et lieu d’étude

I1 s’agit d’une étude rétrospective sur les 20 derniéres années, menee au

service de cardiologie pédiatrique de I’hépital Louis Pradel de Lyon.
B- Critéres d’inclusion

On a inclut les patients portant le diagnostic d’ALCAPA ou ARCAPA
hospitalisés durant les 20 derniéres années au service de cardiologie congénitale
de Louis Pradel.

C- Population étudiée

L’¢étude a recensé¢ 09 malades répondant aux critéres d’inclusion. 06
malades ont été hospitalisés pour une ALCAPA et 03 malades pour une
ARCAPA.

Pour uniformiser la collecte une fiche d’exploitation a été établit pour
recueillir les données eépidémiologiques, cliniques, électriques, echo

cardiographiques, scannographique et thérapeutiques des patients.

Le recul sur le suivi s’est maintenu jusqu’au post opératoire pour les

patients ayant subi une chirurgie de réimplantation coronaire.
D- Critére d’exclusion

Ont été exclus de I’é¢tude tout patient admis pour un diagnostic d’anomalie
coronaire congénital autre qu’une anomalie de naissance depuis [’artére

pulmonaire ou ayant une autre anomalie cardiaque congénitale associee.
E- Analyse statistique

Les données recueillies ont été analysées a I’aide d’un logiciel.



Une étude descriptive et analytique a été effectuée. Les variables

quantitatives sont exprimées en moyenne et écart type.
F- Les limites de I’étude

Le faible échantillon de notre population limite 1’analyse statistique et la

comparaison avec les données référencées dans la littérature.

Certaines données concernant le traitement n’ont pas été retrouvées dans

les dossiers médicaux.

Un recul de suivi plus long aurait permis d’enrichir les éléments eévolutifs

de ces patients.

L’absence de beaucoup des données dans la littérature concernant ces

anomalies rend la discussion plus restreinte.
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A- Age

Dans notre série, la moyenne d’age était de 32 ans avec un maximum de 65
ans et un minimum de 16ans. Les malades admis pour le diagnostic d’ARCAPA
étaient que des jeunes ageés entre 19 et 21 ans alors que les patients admis pour
le diagnostic d’ALCAPA étaient 4gés de 16 a 65ans.

B- Sexe

Dans notre étude, nous avons retrouvé une légére prédominance des

femmes par rapport aux hommes de fagcon génerale avec un sexe ratio de 1,5/1.

®m hommes

m femmes

Figure 1 : répartition du sexe dans notre série



C- Circonstance de découverte

Dans notre série, 3malades ont consulté pour une douleur thoracique avec
des palpitations a DI’effort. 2 malades ont été hospitalisés pour un tableau
d’cedéme aigue du poumon. 1 patient est venu pour un bilan d’exploration d’un
souffle et les 3 restants, le diagnostic d’anomalie de naissance a été découvert de

facon fortuite.

Circonstances de découverte Nombre
Symptomes a I'effort 3
Poussée d’'IVG 2
Incidentalum 3
Bilan de souffle 1

Tableau 1 : distribution des modes de révélation de I’anomalie de

naissance des coronaires

D- Souffle d’insuffisance mitrale

Seuls les patients hospitalisés pour une ALCAPA avaient un souffle
d’insuffisance mitrale a I’examen clinique. Les malades porteurs d’une

ARCAPA avaient une sémiologie stéthacoustique normale.

Au total six patients soit 66% de I’échantillon présentait a ’examen un

souffle d’IM .

E- Données a I’électrocardiogramme
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ALCAPA ARCAPA
Onde Q en DI-AVL 6 0
Onde Q en DII-DIII-VF 0 1
Normal 0 2

Tous les malades admis pour le diagnostic d’ALCAPA avaient a 'ECG
une onde Q en DI-AVL alors que la majorité des patients hospitalisés pour une
ARCAPA n’avaient aucune anomalie ¢lectrique, seul un malade présentait une

onde Q en inférieur.
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F- Eléments écho cardiographiques

1-Anomalie coronaire

Nous avons retrouvé chez 06 malades un aspect typique d’une ALCAPA
avec au flux doppler couleur sur la coupe parasternale petit axe : inversion du
flux dans la coronaire gauche devenant rétrograde (rouge puis bleu), présence

des collatérales les long du septum inter ventriculaire et dilatation de la

11



coronaire droite (respectivement image 1, 2 et 3). Des signes de retentissement a

type d’image du pilier hyperéchogene et d’une fuite mitrale ont été objectivés a

I’ETT.

Les 03 autres patients avaient un aspect typique d’'une ARCAPA avec au
flux doppler couleur sur la coupe parasternale petit axe : inversion du flux dans
la coronaire droite (bleu), présence des collatérales les long du septum inter
ventriculaire et dilatation de la coronaire gauche (respectivement image 4, 5 et
6).

ALCAPA :

S$5-1/10PTIMAL Adult
a

image 3
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ARCAPA

S5-1/Adulte

Image 6

2- Sévérité de ’Insuffisance mitrale

Nous avons retrouvé une insuffisance mitrale allant de minime a modérée
chez les 06 malades avec un diagnostic d’ALCAPA. Aucun patient des 03

porteurs d’ARCAPA n’avait une insuffisance mitrale.

Sévérité de I'lM Nombre de cas
Modérée 4
Minime 2

13



3-Dilatation cavitaire

Dans notre étude, 04 patients parmi le groupe des porteurs d’ALCAPA

avaient une dilatation du ventricule gauche. Les malades avec le diagnostic

d’ARCAPA avaient tous un ventricule gauche de taille normale.

ALCAPA

ARCAPA

Dilatation du VG

4

0

4-FEVG

Tous les malades admis pour une ARCAPA avaient une fonction systolique

du ventricule gauche normale. Seul 03 malades hospitalisés pour une ALCAPA

avaient une altération modeérée de la fonction systolique.

® FEVG normale

B FEVG altérée

Figure 3 : Répartition des patients selon la fonction systolique du VG

5-Troubles de la cinetique

On a objectivé des troubles de la cinétique a type d’hypokinésie globale

14




chez les 03 malades porteur d’une altération de la fonction ventriculaire gauche

du groupe d’ALCAPA

G- Coro scanner

ALCAPA ARCAPA

H- Traitement

08 patients sur les 09 étudiés dans notre série ont eu un traitement curatif

chirurgical correspondant a la réimplantation des artéres coronaires sur I’aorte.

Seul 01 malade été traité médicalement.

15
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L’anomalie de naissance des arteéres coronaires depuis 1’artére pulmonaire

est une forme rare de cardiopathie congénitale.

Les caractéristiques cliniques sont d’expression et de gravité variable en
fonction de I’age, cela est 1i¢ au degré de développement de collatérales entre les

coronaires.

Si la forme néonatale est aisement diagnostiquée de par son tableau

clinique grave, celle de I’adulte est de mise en évidence plus laborieuse.

Le caractére exceptionnel de cette pathologie fait que les données de la

littérature soit pauvre sur ce sujet.

L’intérét de notre travail était donc de décrire les différents aspects
cliniques ; électriques, echocardiographiques et la stratégie thérapeutique de

cette maladie chez 1’adulte.
A- Caractéristiques démographiques

Dans notre série la moyenne d’age était de 32 ans avec des extrémes allant
de 65 a 16 ans. Cette tendance est également retrouvé dans le travail d’Emilie
Laflamme et al., portant sur 1’expérience Nord américaine dans la prise en

charge de cette pathologie chez 1’adulte [4].

Dans la méme étude le sex ratio etait a 1 ; comparativement a notre série
qui retrouvait une legére prédominance féminine (sex ratio=1,5/1). Le faible

échantillonnage de notre série pourrait expliquer les différences constatées.
B- Présentation clinique

Les circonstances de découverte de I’anomalie de naissance des coronaires

retrouvées majoritairement dans notre travail étaient les symptomes a 1’effort

17



(douleur thoracique et palpitations) et la découverte fortuite a I’imagerie

cardiaque qui a été indiquée pour autre recherche étiologique.

CDD Pourcentage Forme d’anomalie de
naissance des
coronaires

Symptomes a 33% ARCAPA/ALCAPA
I'effort

Poussée d’'IVG 22% ALCAPA
Incidentalum 33% ARCAPA/ALCAPA
Bilan de 11% ALCAPA

souffle

Dans le travail d’Emilie Laflamme et al. ; ’incidentalum a été rapporté

dans 33% des cas, pourcentage identique a celui de notre série.

Dans le méme travail [1, 4] on retrouve une poussée d’insuffisance

cardiaque en péripartum révelant une forme ALCAPA.

Nous avons répertories dans notre étude deux cas d’insuffisance cardiaque
gauche comme mode de découverte d’une anomalie de naissance de la coronaire
gauche, dont une complication du péripartum chez une jeune femme enceinte du

troisieme trimestre (6)

Il apparait dans ces constations que la période du péripartum pourrait
révéler cette anomalie qui est infra clinique en dehors de la grossesse. Cela est
lié & I’hyper debit et a I’augmentation des besoins en oxygene au cours de 1’état

gravide (4 ; 6).

La symptomatologie a I’effort dont la douleur thoracique et le malaise est

retrouvée dans 33% des cas dans notre travail aussi bien chez les porteurs

18



d’ALCAPA ou d’ARCAPA. Il s’agit d’un des modes de révélation comme
retrouvé dans la serie de Carlos et al [1, 3 et 4]. L’ischémie myocardique

silencieuse serait a I’origine de ces manifestations cliniques [3].

Le souffle d’Insuffisance mitrale rapporté chez tous nos patients porteurs
d’ALCAPA est relié¢ a une ischémie chronique du pilier antérolatéral entrainant
son dysfonctionnement [1,4]. Dans la série d’Emilie laflamme on retrouve une

proportion similaire de fuite mitrale a I’examen [4].
C- Aspects électriques

Un électrocardiogramme normal est retrouvé chez 33% de nos patients
présentant une forme ARCAPA. En revanche, les patients porteurs d’une
ALCAPA avaient une présentation électrique particuliere marquée par la
présence d’une onde Q en latéral haut. Cet aspect a ’ECG est rapporté chez
58% des cas dans le travail d’Alper et al [7]. Cette anomalie électrique est

décrite comme étant classique dans la présentation de la forme ALCAPA [1].

Dans cette méme étude [1] il est souligné que la présence d’un souffle d’IM

associé a cette anomaliec a I’ECG devrait faire évoquer le diagnostic

d’ALCAPA.
D- Imagerie multimodale

Dans notre série, la suspicion diagnostic initiale a été posée par
I’échocardiographie. Cette derniére a objectivé, chez 06 patients, des images
typiques d’une anomalie de naissance de la coronaire gauche depuis I’artére

pulmonaire ou ALCAPA et chez les 03 malades restants, un aspect d’ARCAPA.

Dans le travail d’Emilie Laflamme (4) et al et celui d’ Alper Guzeltas et al

(7), on retrouve comme images écho cardiographiques évocatrices d’ALCAPA :
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une dilatation anormale de la coronaire droite de naissance normale depuis
I’aorte et au flux doppler couleur, la présence d’un flux rétrograde dans la
coronaire gauche et des collatérales en rouge bien visible le long du septum inter

ventriculaire.

Concernant les éléments orientant vers le diagnostic d’une ARCAPA, ont
été decrit dans ces etudes, une dilatation de la coronaire gauche qui nait
normalement de 1’aorte et un flux rétrograde dans la coronaire droite avec des
collatérales en bleu sur le septum inter ventriculaire visualisés au doppler

couleur. Ces constatations sont similaires a celles documentées dans notre étude.

L’analyse écho doppler du retentissement de ces anomalies coronaires fait

partie intégrante de 1’évaluation de ces patients a 1’imagerie.

Parmi ces répercussions on retrouve, surtout chez la moitie des patients
porteurs d’ALCAPA, une dysfonction ventriculaire gauche systolique
secondaire a I’ischémie myocardique chronique ainsi qu’une insuffisance

mitrale de séverité allant de minime a moyenne.

Cette derniere a un double mécanisme identifi¢ a 1I’échocardiographie a

savoir ;

-un  mécanisme ischémique ¢évoqué devant I’image d’un pilier

hyperéchogene et
-un mécanisme fonctionnel tel qu’une dilatation ventriculaire gauche

Ces conséquences écho cardiographiques de cette pathologie congénitale

ont également été rapportées (4) et (7).

Le complément par un angioscanner coronaire chez tous les patients de
notre ¢tude a permis de confirmer le diagnostic d’ALCAPA et d’ARCAPA.

20



E-Stratégie thérapeutique

A propos de la prise en charge thérapeutique de nos patients, 08 malades
dont les 09 de notre série ont eu une reimplantation coronaire chirurgicale et le

patient restant a été traité médicalement.

Le seul traitement curatif de ces anomalies de naissance coronaire depuis
I’artére pulmonaire est chirurgical. Le but étant de restaurer une double

circulation coronaire dés lors le diagnostic est posé.

Deux méthodes chirurgicales sont souvent pratiquées. La procédure
communément utilisée est la correction anatomique par la réimplantation directe
de l’ostia de I’artére coronaire dans [’aorte. Dans les formes difficiles,
I’intervention de Takeuchi est préconisée. Cette derniére consiste a tunneliser

I’artére coronaire naissant de I’artére pulmonaire vers 1’aorte.

Les complications rapportées dans ces chirurgies sont multiples. Elles vont
d’une sténose du tunnel dans I’intervention de Takeuchi mais aussi la torsion ou
sténose des ostias coronaire dans la procedure de réimplantation coronaire

directe.
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Procédure de Takeuchi
La chirurgie de la valve mitrale n’est pas indiquée en premiere intention.

Durant le postopératoire, si la fuite persiste, il est recommandé d’éliminer

en premier une sténose coronaire.

22



Author (year) No of No of aortic Mean Re operation
patients | reimplantations | Follow-up | of mitral
(years) regurgitation
(%)
Schwartz et al. (1997) | 42 14 (33%) 3,7 2,8
Cochrane et al. (1999) |21 21 (100%) 6,5 4,8
Huddelston et al. (2001) 17 16 (94%) 6,9 12,5
Isomatsu et al. (2001) | 29 19 (66%) 8,3 3,7
Azakie al. (2003) 47 47 (100%) 4,7 2,3
Michielon et al. (2003) |31 14 (45%) 8,8 3,8
Barth et al. (2003) 10 10 (100%) 4,3 10
Caspi et al. (2007) 23 23 (100%) 6,5 0
Lange et al. (2007) 56 31 (55%) 11 6,5
Personnal experience |09 08 (88%) 20 0

Le suivi de nos patients a mis en évidence I’amélioration clinique initiale et

secondairement les parametres echocardiographiques a savoir la régression de la

régurgitation mitrale.
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L’anomalie de naissance des arteéres coronaires depuis 1’artére pulmonaire
est une pathologie congénitale rare aux expressions cliniqgues multiples en

fonction de 1’age et de ’anomalie cardiague sous jacente.

L’¢lectrocardiogramme et I’imagerie multimodale a savoir 1’echodoppler

couplée au coroscanner, aide a 1’établissement du diagnostic positif.

La chirurgie de réimplantation coronaire est le traitement curatif de

réference qui est recommande.

L’étude d’une plus grande cohorte permettrait d’apporter plus éléments qui
pourraient faciliter d’avantage le dépistage et la suspicion diagnostic. Ceci
permettrait de standardiser la prise en charge en comparant les bénéfices d’un

traitement chirurgical versus un traitement médical chez les adultes.
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Résumeé

Titre: Anomalie de naissance des artéres coronaires depuis I’artére pulmonaire :
expérience du service de cardiopediatrie de I’hopital louis pradel sur les 20
derniéres années

Auteur: Deka IBRAHIM IDRISS

Mots-Clés: coronaropathie congénitale, IM, Ischémie coronaire, Dysfonction
systolique

Introduction:

L’anomalie de naissance des artéres coronaires depuis l’artére pulmonaire est une
cardiopathie congénitale rare avec des présentations cliniques variable selon 1’age allant de la
découverte fortuite a la mort subite. Dans notre étude nous avons décrit les différentes
caractéristiques cliniques, électriques, echocardiographiques et la stratégie de prise en charge

de cette maladie chez ’adulte.

Matériels et méthodes : Notre étude a inclut 9 malades dont 6 avec le diagnostic
d’ALCAPA et 3 avec celui ’ARCAPA. La moyenne d’age était de 32 ans ; avec un sex ratio
a 1,5/1. Notre échantillon comptait 55% de femmes pour 45% d’hommes. Les circonstances
de découverte de I’anomalie étaient prédominées par les symptomes a I’effort et la découverte
fortuite qui représentaient 33% chacun. La fonction systolique ventriculaire gauche était
altérée chez 33% des patients et ces derniers étaient porteurs de la forme ALCAPA.
L’échocardiographie retrouvait une IM modérée dans 44% des cas. La fuite mitrale était plus
fréquente chez les cas présentant un ALCAPA. Le coroscanner objectivait chez tous nos
patients I’anomalie de naissance des coronaires depuis I’AP. Le traitement chirurgical de
réimplantation des coronaires était la méthode de choix thérapeutique et a éte réalisee chez

88% de nos patients.

Conclusion :L’anomalie de naissance des coronaires depuis I’AP est une pathologie
congénitale tres rare. La symptomatologie clinique permettant la découverte de la maladie est
diverse. L’imagerie doppler et le coroscanner constitue un socle dans le diagnostic positif.

Une chirurgie de réimplantation précoce permet d’éviter les formes compliquées.
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Abstract

Title: Birth anomaly of the coronary arteries from the pulmonary artery: experience of
the cardiopediatrics department of the louis pradel hospital over the last 20 years

Author: Deka IBRAHIM IDRISS

Keywords: congenital coronary artery disease, MI, coronary ischemia, systolic
dysfunction

Submit:

Abnormal coronary artery birth from the pulmonary artery (PA) is a rare disease,
characterized by age-dependent clinical forms. We will describe the clinical, electrical and
echocardiography features and the management strategy of this disease in adults.

Materials and methods:

We enrolled 9 patients, 6 with the diagnosis of ALCAPA and 3 of ARCAPA. The mean age
was 32 years with a sex ratio of 1.5/1. The presentations consisted of exertion symptoms and
incidental findings. LVEF was reduced in 33% of patients with ALCAPA. Moderate mitral
regurgitation (MR) was found in 44% of cases, particularly in cases of ALCAPA. Coronary
CT scans confirmed that all our patients had coronary artery anomalies from the PA. The
surgical treatment of coronary reimplantation was the therapeutic method of choice and was
performed in 88% of our patients.

CONCLUSION:

Coronary birth defect from PA is a very rare congenital pathology. The clinical
symptomatology that leads to the discovery of the disease is diverse. Doppler imaging and CT
scann is a key tool in the positive diagnosis. Early re-implantation surgery can avoid
complicated forms.
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