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LE POINT SUR... |

Connexions coronaires anormales :
quelques avancées et encore des interrogations.
Pierre Aubry ', Xavier Halna du Fretay’, Patrick Dupouy’, Jean-Michel Juliard", pour le groupe ANOCOR:.

es connexions coronaires anormales (CCA) sont les anomalies coronaires congénitales les plus
fréquentes (ANOCOR). Depuis des décennies, les CCA intriguent les cardiologues en raison du
risque de mort subite (MS) cardiaque. Contrairement a certaines cardiopathies congénitales a risque
de MS, trés peu de travaux expérimentaux et de rares études a large échelle ont été consacrées aux
CCA. Aussi, les recommandations actuelles reposent essentiellement sur des avis d’experts.
Cette mise au point se propose de fournir des informations sur les quelques avancées observées ces derniéres
années, mais aussi de rappeler les nombreuses interrogations. Seules seront abordées les CCA diagnostiquées
chez Padolescent et Padulte, et non associées a une pathologie des troncs artériels.

” Développement coronaire
et génétique

Il n’existe pas de continuum embryologique coronaire
entre |'aorte et les vaisseaux coronaires'. Les arteres
coronaires se connectent a I’aorte assez tardivement lors
de la vasculogénese coronaire, avec un réseau coronaire
épicardique en partie déja développé. Les connexions
coronaires surviennent apres la septation conotroncale
(formation de ’artere pulmonaire et de I’aorte), élément
important pour comprendre certains trajets ectopiques.
Si la coronaire droite en développement est proche
du sinus aortique approprié, la coronaire gauche
doit contourner I’artére pulmonaire pour rejoindre
le sinus aortique approprié. Une zone myocardique
péripulmonaire répulsive éviterait une connexion
pulmonaire ectopique.

Les CCA associées aux cardiopathies du tronc artériel
assurent une vascularisation myocardique adéquate car
une artere coronaire ectopique va toujours rejoindre son
territoire myocardique dédié. Par contre, la cause d’une
CCA en I’'absence de pathologie troncale reste inconnue.
Aucun génotype n’a été identifié et un caractere
héréditaire est peu vraisemblable (rarissimes familles
avec une prévalence élevée de CCA).

Il Classification

Les CCA regroupent de nombreux types anatomiques’.
La grande majorité concerne une connexion dans
I’artere controlatérale ou le sinus controlatéral,
beaucoup plus rarement dans I'aorte tubulaire ou le
sinus non coronaire. Les connexions ectopiques dans
I’artéere pulmonaire sont exceptionnelles.

La gravité potentielle d’'une CCA dépend du trajet initial
ectopique en fonction des troncs artériels.

Les trajets prépulmonaires et rétroaortiques sont facilement
reconnaissables.

Les trajets préaortiques, appelés aussi interartériels, et
rétropulmonaires restent parfois une source de confusion
dans la littérature et dans la pratique. Une erreur
diagnostique peut avoir des conséquences importantes
(non reconnaissance ou diagnostic a tort d’une forme a
risque). Malgré une imagerie multimodale, des erreurs de
classification nesontpasrares?. Il peutexister un phénotype
anatomique dominant selon les artéres coronaires. Le
trajet est quasi exclusivement rétroaortique pour l’artére
circonflexe (Cx) et trés majoritairement préaortique pour
I’artere coronaire droite. Alors que pour le tronc commun
et I'artere interventriculaire antérieure (IVA), les quatre
trajets précédemment décrits sont possibles, en sachant
que le trajet préaortique est le plus rare.

11 Définition des formes a risque

Les CAA pouvant étre associées aux situations suivantes sont classées
d risque : angor ou équivalent, lipothymie, syncope, insuffisance
cardiaque, ischémie myocardique documentée, tachycardie ou
fibrillation ventriculaire, arvét cardiaque récupére, et mort subite.

Jusqu’a présent seules les CCA avec un trajet préaortique,
appelé aussi interartériel, et celles avec une connexion
pulmonaire sont reconnues a risque * (Figure 1). Si toutes
les CCA avec un trajet prépulmonaire ou rétroaortique
peuvent étre classées sans risque, le caractére bénin de
certaines CCA avec un trajet rétropulmonaire est parfois
discuté. Cette identification doit étre rigoureuse en faisant

appel si besoin a un centre expert.
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FIGURE 1 : Principales connexions coronaires anormales (fleches) identifiées a risque : coronaire gauche connectée dans le sinus droit
avec un trajet préaortique (panel A), coronaire droite connectée dans le sinus gauche avec un trajet préaortique (panel B), coronaire droite
connectée dans Iaorte tubulaire avec un trajet préaortique (panel C), coronaire gauche connectée dans Partére pulmonaire (panel D).

Il Prévalence

La prévalence angiographique des CCA (a risque et non
a risque) est proche de 0.5 % avec la coronarographie et
de 1% avec le scanner coronaire *. ’artére Cx est la plus
concernée (50% des cas) versus 30% pour la coronaire
droite et 20% pour le tronc commun ou I’artere IVA.

Une revue de 100.000 scanners coronaires a rapporté
une prévalence de CCA avec trajet préaortique de
0.03 % pour la coronaire gauche et 0.32% pour la
coronaire droite °. Chez prés de 5.000 adolescents
candidats a une pratique sportive, une imagerie par
résonance magnétique a identifié 2 CCA gauches
et 17 CCA droites a risque, soit une prévalence
respective de 0.04 et 0.32 %°. Ainsi la fréquence des
CCA a risque serait de 0.3% a la naissance avec un
ratio initial CCA droites/CCA gauches proche de 10.
La prévalence des CCA droites est donc plus élevée

(3/1000) que celle de la cardiomyopathie hypertrophique
(2/1000), alors que la prévalence des CCA gauches
(0.4/1000) est proche de celle de la dysplasie
arythmogene ventriculaire droite, deux cardiopathies
structurelles a risque de MS.

1l Imagerie

L'imagerie cardiaque est primordiale pour la
classification et la prise en charge des CCA.
Mode diagnostique fréquent chez I’adulte, la
coronarographie n’est plus considérée comme le
gold standard pour classer une ANOCOR. Le scanner
coronaire est devenu Pexamen de référence lorsqu’une
forme a risque est suspectée ou qu’un trajet initial
ectopique est incertain. Le scanner est particulierement
utile pour distinguer deux trajets : le trajet préaortique
et le trajet rétropulmonaire (Figure 2).

FIGURE 2 :

Images
scanographiques de
connexions
coronaires gauches
dans le sinus droit.
En cas de trajet
rétropulmonaire
(panels A et B),

le tronc commun
passe derriére
Pinfundibulum
pulmonaire

et sa forme reste
circulaire (fleche).
En cas de trajet
préaortique
(panels, C et D),

le tronc commun
passe entre I’aorte et
I’artére pulmonaire
et sa forme est
ellipsoide (fleche).
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Le scanner peut analyser la forme de I'ostium et une
éventuelle déformation du trajet ectopique initial.
Une forme en fente (petit axe <50% du grand axe) et
une réduction de calibre >50% évoquent un passage
intramural aortique.

En visualisant les parois aortique et coronaire,
Péchographie endocoronaire est le meilleur outil actuel
pour infirmer ou confirmer ce dernier ’. Cette imagerie
aide a la compréhension d’une déformation artérielle.
En cas de trajet préaortique, la coronaire ectopique

doit s’adapter a un espace interartériel restreint, avec
une forme ovalaire lorsque I’artére est au contact de
l’aorte.

En cas de passage intramural, 'ostium a une forme en
fente avec un grand axe > au grand axe de référence et
un petit axe < 2.0 mm (Figure 3).

La réduction de surface peut varier entre 20 et 70%.
L’échocardiographie et I'imagerie par résonance
magnétique se prétent mal a I'analyse des CCA chez
adulte.

FIGURE 3 : Images échographiques endocoronaires d’une connexion coronaire droite dans le sinus controlatéral avec un trajet préaortique
et un passage intramural aortique. Panel A : trajet dans le sillon auriculoventriculaire ; panel B : trajet entre Partére pulmonaire (AP) et
Paorte (AO) ; panel C : passage intramural aortique ; panel D : ostium (fleche).

Il Circonstances de découverte

Tous les symptdmes cardiaques peuvent étre concernés
et plus particulierement s’ils sont liés a un effort physique
sportif chez ’adolescent et I’adulte jeune. La MS peut
étre le mode de révélation d’une CCA, mais reste rare
dans une population adulte, moins de 5% des cas dans la
cohorte ANOCOR de pres de 500 patients ®. Apres I’age
de 50 ans, une symptomatologie ischémique est possible.
Un syndrome coronarien aigu avec sus-décalage ST est
exceptionnel. Une découverte fortuite est fréquente en
raison de la prévalence des CCA.

FIGURE 4 : Evaluation d’une connexion cor

Ischémie myocardique

La difficulté d’induire une ischémie myocardique est bien
connue, méme en cas de CCA arisque et symptomatique.
Laréduction de surfaceartérielle généralement <70% peut
expliquer les résultats des tests fonctionnels habituels.
’évaluation physiologique invasive reste limitée avec une
valeur de Fractional Flow Reserve (FFR) rarement < 0.80,
et avec une incertitude sur la valeur-seuil. La mesure
de la FFR a partir du scanner est en cours d’évaluation
(Figure 4). Linterprétation d’une ischémie myocardique
doit tenir compte d’une éventuelle maladie coronaire
associée.

ire droite dans le sinus gauche par FFRCT a partir d’un scanner coronaire.
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Une prévalence élevée d’athérome est suggérée au
niveau des trajets rétroaortiques, en particulier
pour l’artére Cx, alors qu’un trajet préaortique
avec passage intramural semble étre protégé du
risque d’athérome.

Troubles du rythme ventriculaire
et mort subite

La chaine de réanimation permet désormais de
récupérer certains arréts cardiaques et de préciser la
cause de la MS. Il s’agit d’une fibrillation ventriculaire
dont les mécanismes restent mal élucidés’®. L'ischémie
myocardique est forcément suspectée comme un
substrat potentiel. L’hypotheése de changements
morphologiques de I'ostium lors d’un effort physique
intense est souvent évoquée mais n’a jamais été
prouvée. Un spasme coronaire ou une thrombose
coronaire n’ont jamais été documentés au décours
d’'un arrét cardiaque récupéré. Une ischémie
myocardique aigué ou une séquelle d’infarctus
transmural sont généralement absentes. Bien qu’il
s’agisse d’un arrét cardiaque rythmique, les CCA sont
rarement explorées sur le plan rythmologique.

Il Evaluation des risques

Le risque de MS est bien entendu le plus important a
considérer. Une CCA identifiée a risque signifie que
le patient concerné est exposé au risque de MS, mais
sa probabilité de survenue est tres faible en valeur
absolue. Des estimations de incidence annuelle de
MS sont de I’ordre de 0.1 % pour les CCA gauches
et de 0.005 % pour les CCA droites. Ces estimations
ont été faites a partir de populations sélectionnées
(adolescents et jeunes adultes), exposées au
risque de MS sur une vingtaine d’années lors d’une
pratique sportive intensive'®. Ces incidences sont
particulierement faibles par rapport aux autres
cardiopathies congénitales incriminées dans la MS.
Comme la majorité des CCA a risque ne provoquera
pas de MS, il est primordial d’identifier des facteurs
ou des marqueurs de risque accru. A ce jour, seuls une
CCA gauche, un jeune age et une pratique sportive
intensive ont été identifiés”. Une symptomatologie
d’effort (surtout lipothymie ou syncope), et bien
entendu un arrét cardiaque récupéré doivent étre pris
en considération. Le sur-risque des CCA gauches est
mal expliqué. La plupart des MS se produisent entre
10 et 30 ans, bien que des cas aient été décrits chez
des individus plus agés .

Les CCA sont une des causes les plus fréquentes de MS
chez I’athlete, et celles ot le lien avec I’effort physique
est le plus net "'. Les MS rapportées concernent
surtout les sports de haute intensité (basket-ball,
course a pied, cyclisme, football). Des performances
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sportives de haut niveau ne sont pas incompatibles
avec une CCA a risque. Chez les sportifs de plus de
35 ans, une CCA est trés rarement la cause d’une
MS. A ce jour, il n’a pas été identifié clairement de
marqueurs anatomiques de sur-risque pour les CCA
droites.

Recommandations
et management

Lesrecommandationsactuellementexistantes sont nord-
américaines et elles ne sont pas adossées a des études
contrélées randomisées *. Curieusement I’age intervient
peu dans la décision. Les symptomes dits ischémiques
sont ceux associés a une ischémie myocardique
documentée ou a une arythmie ventriculaire. Les
recommandations sur 'activité sportive sont celles de
PAHA/ACC sur la qualification des athlétes ayant une
cardiopathie congénitale '>. Il n’existe pas, a ce jour, de
recommandations européennes.

Le management est parfois difficile chez I’adulte
pour les CCA a risque . Les pratiques sont assez
hétérogenes, expliquées par des connaissances
encore limitées sur I’histoire naturelle ou corrigée
des CCA. Le rapport bénéfices/risques de la chirurgie
n’a pas encore été clairement évalué pour toutes les
CCA. En cas d’arrét cardiaque récupéré ou de CCA
gauche symptomatique, une correction est indiquée.
En prévention primaire, nous ne disposons pas d’un
score stratifiant le risque individuel de MS. Une méme
forme anatomique peut étre responsable d’une MS
précoce ou étre parfaitement tolérée jusqu’a un age
avancé. Chez le jeune adulte (<30 ans) généralement
peu symptomatique, l'objectif thérapeutique est la
prévention de la MS, alors que dans une population
plus agée, c’est la correction d’une symptomatologie
ischémique.

On note plusieurs changements significatifs dans
les recommandations 2018 ACC/AHA * (Figure 5).
L’indication chirurgicale est passée de la classe | a
la classe Il pour les CCA gauches asymptomatiques
ou sans ischémie silencieuse. Une chirurgie ou une
surveillance peuvent étre proposées (classe Ilb)
pour une CCA droite asymptomatique ou sans
ischémie silencieuse. Bien que des indications larges
de correction soient parfois pronées, assez peu de
patients sont opérés. ’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.

Deux approches chirurgicales dominent : |’exérese de la
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FIGURE 5 : Recommandations thérapeutiques ACC/AHA 2018 pour les connexions coronaires anormales (CCA) aortiques.

CCA gauches

l

| Symptomes ischémiques ou ischémie silencieuse |

l

Oui Non
Chirurgie Chirurgie
(Classe I) (Classe Ila)

CCA arisque

CCA droites

l

| Symptomes ischémiques ou ischémie silencieuse |

l

Oui

l

Chirurgie
(Classe 1)

Non

l

Arythmies
ventriculaires

1 1

Oui Non

l

Chirurgie
(Classe I1a)

Surveillance
(Classe 11b)

Chirurgie
(Classe 1Ib)

ou

bandelette aortique intramurale (unroofing) et la création
d’un nouvel ostium avec un patch d’élargissement.

En cas de symptomatologie ischémique, la place de
’angioplastie coronaire mérite d’étre évaluée chez
’adulte >30 ans, car un stenting (Figure 6) est possible
sans risque majeur péri procédural '*. L’angioplastie est

citée comme une alternative chez les patients adultes a
haut risque chirurgical ™.

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

FIGURE 6 : Angioplastie avec stenting d’une connexion coronaire droite dans le sinus gauche
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une stratégie initiale acceptable selon le contexte. L’arbre décisionnel actuellement utilisé au cours des
En I’état de nos connaissances actuelles, il est préférable  réunions multidisciplinaires du groupe ANOCOR est
que la décision de corriger ou de ne pas corrigerune CCA  présenté (Figure 7).

soit celle d’'une équipe multidisciplinaire spécialisée.

FIGURE 7 : Arbre décisionnel pour un patient adulte avec une connexion coronaire anormale (CCA) aortique.

| Diagnostic CCA par imagerie invasive ou non invasive |

[ CCA circonflexe | | CCA tronc commun ou IVA' | I CCA coronaire droite I

Scanner coronaire si non réalisé’ Scanner coronaire si non réalisé

| CCA non a risque | | CCA arisque | CCA 4 risque’
Pas de traitement spécifique ﬁ l l

Test fonctionnel* Test fonctionnel*

. .5 . .5
Imagerle endocoronaire Imagerle endocoronaire

| Eléments décisionnels |

* Age/<30ans,>30 ans

* Mode de découverte / Fortuite ?

= Arrét cardiaque récupéré / Symptomatologie / Lien avec CCA ?
= [schémie myocardique documentée / Lien avec CCA ?

» Critéres anatomiques de gravité’®

» Maladie athéromateuse associée

= Activité sportive / Type ? / Compétition ?

= Avis éventuel du patient

| Décisions proposées |

| Pas de traitement spécifique | | Correction CCA | |Traitement anti-ischémiquel IDAI7 I |Aut0risation/ Restriction sportivel

l

| Angioplastie | ou IChimrgie I

'interventriculaire antérieure

2saufsi certitude sur un trajet prépulmonaire ou un rétroaortique

3les CCA droites sont a risque sauf les exceptionnelles connexions dans I'artére IVA moyenne avec un trajet prépulmonaire ou dans le sinus
non coronaire avec un trajet rétroaortique

?si non réalisé, en privilégiant scintigraphie myocardique, échocardiographie d’effort ou imagerie par résonance magnétique de stress

Soptionnelle (éch hie end ire plutdt que t hi hél ti

optionnelle (échographie endocoronaire plutét que tomographie par cohérence optique)

Scritéres anatomiques de gravité : ostium en fente, passage intramural aortique, angle de connexion <45 °, réduction de surface >50%

“défibrillateur automatique implantable
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Il Pratique sportive et dépistage

Si les bienfaits cardiovasculaires du sport sont connus, le
risque de MS est majoré chez le jeune athléte en activité.
La MS du sportif liée a une CCA est toujours vécue
dramatiquement. La question se pose sur la restriction
sportive pour certaines CCA non corrigées et sur le dépistage
des CCA arisque.

Une décision délicate concerne les CCA droites asymptomatiques
et sans ischémie silencieuse, avec désormais une autorisation
possible de tout sport en compétition . |l s’agit d’un
changement notable de paradigme. Le jeune patient ainsi
que son entourage familial et sportif doivent étre informés
des décisions prises en soulignant nos incertitudes.
Lorsqu’une activité sportive intense est autorisée avec
une CCA non corrigée, une information sur les signes
fonctionnels alarmants, la conduite a tenir en cas d’arrét
cardiaque et I'intérét d’un défibrillateur semi-automatique
proche doivent étre rappelés

Si le dépistage d’une cardiopathie a risque de MS est admis
pour une aptitude a la pratique sportive, ses modalités
restent débattues. Les recommandations européennes
préconisent un ECG systématique, non contributif pour le
diagnostic d’'une CCA, au contraire de I’échocardiogramme
requis en France uniquement pour les sportifs de haut
niveau et espoirs (environ 15 000 individus). La recherche
des connexions coronaires doit étre systématique lors
d’un échocardiogramme programmé pour une aptitude
a la pratique sportive. Le bénéfice d’'un dépistage a large
échelle (environ 200.000 jeunes 4gés de 12 ans et licenciés
en France dans un sport a composante dynamique élevée)
reste & évaluer. Dans cette population cible, 80 CCA
gauches et 650 CCA droites seraient présentes.

11 Perspectives

Les connaissances actuelles sur les CCA 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
MS est un des objectifs majeurs. Les mécanismes
conduisant a une fibrillation ventriculaire méritent une
analyse rythmologique plus approfondie. Les résultats

N

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 prévalence angiographique des CCA 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 CCA
a risque avec leurs particularités anatomiques, cliniques
et thérapeutiques pourrait nous aider a identifier certains
phénotypes particulierement exposés.

Liens d’intéréts : les auteurs déclarent n’avoir aucun lien d’intérét

avec ce travail.
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