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Mise au point

Ostium coronaire unique : artere coronaire unique ou artere coronaire
ectopique connectée a 1’artere controlatérale. Comment et pourquoi les
différencier ?

Single coronary ostium: Single coronary artery and ectopic coronary artery connected with the
contralateral artery. How and why differentiating them?
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Résumé

Parmi les nombreuses anomalies congénitales des artéres coronaires, 1’artére coronaire unique est souvent confondue avec une artére coronaire
ectopique connectée avec I’artere coronaire controlatérale. Si ces deux anomalies se caractérisent par la présence d’un seul ostium coronaire, elles
se différencient par 1’absence ou non d’un trajet initial ectopique. Le pronostic des connexions coronaires anormales dépend principalement du
type de trajet ectopique par rapport aux structures cardiaques adjacentes. Il est donc important de distinguer une artére coronaire unique d’une
artére coronaire ectopique connectée avec 1’artere coronaire controlatérale.
© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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Abstract

Among the wide spectrum of congenital abnormalities of coronary arteries, a single coronary artery is often confused with an ectopic coronary
artery connected with the contralateral coronary artery. Both abnormalities are characterized by a single coronary ostium, but they differ by the
lack or not of an initial ectopic course. The prognosis of anomalous connections of coronary arteries depends mainly on the type of the initial
course in relation to other cardiac structures. Therefore, the distinction between a single coronary artery and an ectopic coronary artery connected
with the contralateral artery is of importance.
© 2013 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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1. Introduction

Les anomalies de connexion proximale des artéres coronaires
(ANOCOR) sont rares chez I’adulte indemne de cardiopathie
congénitale structurale, avec une prévalence angiographique de
I’ordre de 0,5 %. Les nombreuses formes décrites expliquent
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les difficultés d’interprétation que peut rencontrer un praticien
confronté de maniere épisodique a une ANOCOR. Nous
avons proposé récemment une classification simplifiée basée
sur les constatations anatomiques post-mortem et les apports
considérables et récents de l'imagerie en coupe [1]. Cette
classification comporte sept types d’anomalies (Tableau 1) dont
celui de I’artére coronaire unique et celui de 1’artére coronaire
ectopique connectée dans I’artere controlatérale, deux types
qui sont parfois confondus car ils sont sous la dépendance
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Tableau 1

Classification des anomalies de connexion proximale des artéres coronaires.
Type Anomalie de connexion

1 Connexion avec le sinus controlatéral

11 Connexion avec I’artere controlatérale

1 Connexion anormale dans le sinus habituel

v Connexion avec le sinus non-coronaire

A% Connexion au-dessus de la jonction sinotubulaire
VI Artere coronaire unique

Vil Connexion avec ’artéere pulmonaire

VIII Autres connexions anormales

d’un seul ostium. Le pronostic des ANOCOR dépend de leur
trajet initial ectopique par rapport aux troncs artériels. L’ artere
coronaire unique qui se différencie des autres ANOCOR par
une absence de trajet initial ectopique ne doit donc pas étre
considérée comme une forme anatomique a risque au contraire
de certaines autres ANOCOR. Cette revue se propose de
clarifier les différences entre une artére coronaire unique et une
artere coronaire ectopique connectée a 1’artere controlatérale.

2. Embryologie des arteres coronaires

Le développement des cloisons intracardiaques et des troncs
artériels survient avant la connexion des arteres coronaires a
I’aorte. La vasculogenése coronaire débute par des sinusoides
embryonnaires situés dans les sillons interventriculaires et
auriculoventriculaires. Les anneaux aortique et pulmonaire
initialement joints vont se séparer avec la formation du septum
sous-aortique et du septum sous-pulmonaire. Ce dernier éloigne
les artéres coronaires en développement, alors que le septum
sous-aortique les attire. La connexion au niveau de 1’ aorte se fait
par pénétration dans les sinus aortiques antérodroit et antéro-
gauche, appelés aussi sinus coronaires. La théorie actuellement
retenue d’un développement coronaire centripéte par rapport a
I’aorte implique de parler de connexion coronaire plutdt que de
naissance ou d’origine coronaire [2]. Plusieurs ébauches vas-
culaires peuvent se connecter, mais seules les deux principales
persisteront. La position des troncs artériels et leurs rapports
entre eux jouent un role important dans la connexion des arteres
coronaires. Dans les cardiopathies congénitales avec malforma-
tion des troncs artériels, les ANOCOR sont fréquentes [3]. Le

mécanisme précis d’une connexion anormale d’une artere
coronaire, en 1’absence cardiopathie congénitale structurale,
reste inconnu.

3. Anatomie normale

Les arteres coronaires sont généralement au nombre de deux,
I’artere coronaire droite est connectée dans le sinus antéro-
droit, et I’artére coronaire gauche dans le sinus antérogauche.
Lartere coronaire droite s’éloigne rapidement de 1’aorte et de
I’infundibulum pulmonaire pour rejoindre le sillon auriculo-
ventriculaire droit jusqu’au sillon interventriculaire inférieur ot
elle va se diviser entre 1’arteére interventriculaire postérieure et
I’artere rétroventriculaire gauche en cas de dominance droite.
Lartere coronaire gauche longe le tronc pulmonaire en se divi-
sant tres vite entre I'artére interventriculaire antérieure qui
chemine dans le sillon interventriculaire supérieur et 1’ artére cir-
conflexe qui chemine dans le sillon auriculoventriculaire gauche.
Un ostium supplémentaire situé dans le sinus antérodroit et
donnant une artere infundibulaire n’est pas rare. Les variantes
anatomiques coronaires sont nombreuses dont la connexion
séparée mais proche dans le sinus antérogauche de I’ artere inter-
ventriculaire antérieure et I’artere circonflexe. Les particularités
d’un réseau coronaire normal sont : i) une présence d’au moins
deux ostia, ii) une connexion d’au moins un ostium avec chaque
sinus coronaire, iii) un cheminement le plus souvent épicardique,
et iv) un remplissage par un flux antérograde si on définit qu’un
remplissage normal débute au niveau de la connexion coronaire
avec I’aorte.

4. Artere coronaire unique

On peut définir une artere coronaire unique par 1’existence
d’un seul ostium coronaire connecté dans le sinus usuel (anté-
rodroit ou antérogauche) avec une artere coronaire donneuse
(coronaire droite ou coronaire gauche) suivant son trajet habi-
tuel au niveau des structures cardiaques, et une artere receveuse
(coronaire droite ou coronaire gauche) connectée avec la termi-
naison de I’arteére donneuse ou de ses branches (Fig. 1). Avec
cette définition, 1’arteére coronaire receveuse suit un trajet habi-
tuel dans les sillons interventriculaires et auriculoventriculaires
(Fig. 2) pour se rapprocher de 1’aorte tout en restant a distance

Fig. 1. Image angiographique (panel A) et tomographique (panel B) d’une artére coronaire unique avec absence d’ostium coronaire droit et présence d’une artére

coronaire droite (étoile) connectée a I’artere circonflexe (fleche).
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Fig. 2. Image tomographique volumique avec une artére coronaire unique sans
ostium coronaire gauche. L’artere circonflexe (fleche blanche) connectée a
I’artere coronaire droite (fleche noire) suit le sillon auriculoventriculaire gauche.
OG:: oreillette gauche ; VG : ventricule gauche.

et sans se connecter. Le territoire myocardique dépendant de
I’artere coronaire receveuse est irrigué par voie rétrograde. Il
existe souvent une dominance de I’artére donneuse et le réseau
distal de I’artere receveuse est en général tres gréle (Fig. 3). La
forme avec ostium gauche semble beaucoup plus fréquente que
la forme avec ostium droit [4].

Il s’agit d’une anomalie congénitale tres rare, découverte le
plus souvent fortuitement, avec une prévalence angiographique
de 0,04 % parmi une population de 236 694 adultes indemnes
de malformation des troncs artériels et regroupant neuf études
[5—13]. Cette prévalence est probablement surestimée car la défi-
nition de la coronaire unique utilisée dans les études précitées ne
correspond pas toujours a la définition utilisée dans cet article.
La seule étude qui différencie clairement I’ artere coronaire ecto-
pique connectée dans 1’artere controlatérale de I’ artére coronaire

Tableau 2
Caractéristiques anatomiques d’une artére coronaire unique et d’une artere coro-
naire ectopique connectée a I’artére controlatérale.

Caractéristique Artere coronaire Artere coronaire
unique ectopique connectée a
I’artére controlatérale
Nombre d’ostium Un seul Un seul
Flux artériel Antérograde et Antérograde
rétrograde
Trajet initial ectopique Jamais Toujours
Course ectopique possible - Préinfundibulaire
Rétroinfundibulaire
Préaortique
Rétroaortique
Trajet intramural Jamais Jamais

unique retrouve une prévalence de 0,015 % pour cette derniere
[4]. L’imagerie en coupe n’est pas toujours nécessaire en raison
de I’absence de trajet proximal ectopique. Elle peut confor-
ter I’absence d’ostium dans le sinus habituellement connecté
a I’artere receveuse. Le seul diagnostic différentiel possible est
une occlusion ostiale et totale d’une artére coronaire avec une
collatéralité controlatérale développée, mais 1’ aspect effilé distal
de I’artere receveuse ne plaide pas pour cette hypothese. Dans
la forme anatomique définie dans cet article, I’artére coronaire
unique n’est pas associée a un risque particulier d’événements
cardiaques graves jusqu’al’age de survenue d’une maladie athé-
romateuse coronaire qui peut étre problématique si elle atteint
la partie proximale de 1’artere donneuse.

5. Arteére coronaire ectopique connectée a I’artere
controlatérale

La plupart des publications ne différencie pas I’artere coro-
naire unique de I’artere coronaire ectopique connectée a 1’ artere
controlatérale. Leurs seuls points communs sont I’existence d’un
ostium unique et I’absence de trajet initial intramural aortique
(Tableau 2). On peut définir une artére coronaire ectopique
connectée a l’artere controlatérale par 1’existence d’un seul
ostium coronaire connecté dans le sinus usuel avec une arteére

Fig. 3. Images angiographiques (panel A avec incidence antéropostérieure et panel B avec incidence latérale) d’une arteére coronaire unique sans ostium coronaire
gauche. L’artere circonflexe (étoile) est connectée a 1’artere coronaire droite (fleche blanche) et 1’artére interventriculaire antérieure trés gréle (fleche noire) est

elle-méme connectée a 1’artere circonflexe.
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Fig. 4. Image angiographique (incidence oblique antérieure gauche) d’une
connexion ectopique de I’artere coronaire gauche (fleche blanche) avec I’artere
coronaire droite (fleche noire).

coronaire non ectopique suivant son trajet habituel au niveau des
structures cardiaques, et une artere ectopique (coronaire gauche
ou coronaire droite) connectée généralement sur les premiers
millimetres de I’artere controlatérale (Fig. 4) ou d’une de ses
branches. Avec cette définition, I’artere coronaire ectopique a
obligatoirement un trajet initial anormal par rapport aux troncs
artériels et aux structures cardiaques adjacentes lui permettant
de rejoindre son territoire myocardique qui est irrigué par voie
antérograde. Le trajet initial anormal peut &tre défini comme
la distance entre la connexion avec l’artére non ectopique et
la zone ou I’artere ectopique rejoint son territoire myocardique
habituel. Ce trajet a une longueur variable selon ses rapports
avec les troncs artériels et I'infundibulum pulmonaire. Il existe
quatre trajets possibles (Fig. 5) qui sont : i) une course préinfun-
dibulaire qui peut parfois aussi atteindre le tronc pulmonaire,

Preinfundibulaire
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Fig. 6. Image tomographique d’une artére coronaire gauche (fleche blanche)
connectée a I’artere coronaire droite (fleche noire) avec un trajet ectopique rétro-
aortique et juxtamural (étoiles). AO : aorte ; CX: artere circonflexe ; D : droite ;
IVA : artere interventriculaire antérieure ; POST : postérieur.

ii) une course rétroinfundibulaire qui va longer 1’infundibulum
pulmonaire et le septum sous-aortique, iii) une course pré-
aortique, ou iiii) une course rétroaortique. Généralement, la
connexion de I’artére non ectopique comporte un orifice de
forme normale avec une angulation entre 45 et 90° avec 1’aorte.
En cas de course préaortique ou rétroaortique, le trajet de 1’ artere
ectopique est juxtamural a 1’aorte (Fig. 6), c’est-a-dire tres
proche de cette derniere mais sans une media commune. Un tra-
jetintramural, ¢’est-a-dire avec une media commune a 1’ aorte et
a I’artere ectopique, ne peut théoriquement s’ observer avec une
artére coronaire ectopique connectée a I’arteére controlatérale.

Retroinfundibulaire
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Fig. 5. Représentation schématique des trajets ectopiques possibles (trait en pointillé) d’une artere coronaire gauche connectée a 1’artere controlatérale (trait plein).
IP : infundibulum pulmonaire ; SD : sinus coronaire droit ; SG: sinus coronaire gauche.
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Fig. 7. Image angiographique d’un ostium unique droit (étoile) avec connexion
ectopique de I’artére interventriculaire antérieure (fleche noire) et de 1’artere
circonflexe (fleche blanche) avec I’artere coronaire droite.

Il s’agit d’une anomalie congénitale sans doute un peu moins
rare que Dl’artére coronaire unique, mais dont la prévalence
angiographique reste cependant difficile a préciser car peu
d’études distinguent les connexions ectopiques avec l’artere
controlatérale de celles avec le sinus controlatéral. Dans ce
dernier cas, il existe par définition 2 ostia coronaires. On estime
généralement que 75 % des connexions proximales ectopiques
se font avec dans le sinus controlatéral et 25 % dans 1’artere
controlatérale. Ce qui pourrait représenter pour ces dernieres
une prévalence angiographique de 1’ordre de 0,04 % parmi la
large population citée précédemment [5—13]. Il faut ajouter a
ce chiffre les ANOCOR gauches avec une connexion séparée
des artéres interventriculaire antérieure et circonflexe avec
I’artere coronaire droite (Fig. 7). La seule étude qui différencie
clairement D’artére coronaire unique de D’artére coronaire
ectopique connectée dans 1’arteére controlatérale retrouve une
prévalence de 0,046 % pour cette derniere [4]. Les connexions
ectopiques avec 1’artere controlatérale concernent plus 1’artére
coronaire gauche que I’arteére coronaire droite [4]. Le diagnostic
angiographique d’une artére coronaire ectopique connectée
a Dartere controlatérale est généralement aisé mais le trajet
précis par rapport aux troncs artériels peut étre source d’erreurs
d’interprétation malgré la confrontation angiographique des
angulations du trajet ectopique dans deux incidences radiolo-
giques orthogonales [14]. Parfois, il est difficile de distinguer
deux ostia contigus d’un ostium coronaire commun. Aussi,
I’imagerie en coupe est devenue I’examen de référence dans ce
domaine surtout pour distinguer un trajet préaortique d’un trajet
rétroinfundibulaire, trajets encore trop souvent assimilés ou
confondus. Lors d’un trajet préaortique, I’artére ectopique va
passer tres pres de la connexion habituelle de I’ostium absent,
alors que lors d’un trajet rétroinfundibulaire, 1’artére ectopique

reste a distance de la connexion habituelle de 1’ostium absent
(Fig. 5). Dans la forme anatomique définie dans cet article, une
artére coronaire ectopique connectée a 1’artére controlatérale
peut étre associé a des événements cardiaques graves dont la
mort subite. Cependant, ce risque ne concerne d’apres les séries
rétrospectives, le plus souvent anatomiques, que la forme avec
un trajet préaortique [ 15]. Les trajets préinfundibulaire, rétroin-
fundibulaire ou rétroaortique ne doivent donc pas étre considérés
comme des anatomies a risque. Les formes symptomatiques sont
probablement exceptionnelles eu égard a la rareté des ANOCOR
avec une connexion dans I’artere controlatérale et associées a
un trajet proximal préaortique. Cependant, elles doivent étre
parfaitement identifiées en raison des risques inhérents dont
celui de la mort subite qui peut étre le premier symptdme.

Les événements cardiaques graves surviennent en général
chez des adolescents ou des adultes jeunes le plus souvent au
cours d’efforts physiques intenses et plus particulierement spor-
tifs [16]. La mort subite est vraisemblablement en rapport avec
une fibrillation ventriculaire. Une séquelle d’infarctus transmu-
ral est rarement notée dans les séries post-mortem, en revanche
des zones de fibrose pouvant correspondre a des phénomenes
d’ischémie répétitive chronique ont été observées chez les jeunes
athletes décédés de mort subite [17]. Cette ischémie chronique
est rarement dépistée par les techniques habituelles et donc
reste longtemps silencieuse. Son mécanisme reste incertain.
La compression extrinseque de 1’artére ectopique par I’artere
pulmonaire au cours d’un effort extréme, longtemps présen-
tée comme un mécanisme probable, n’a jamais été clairement
démontrée. Par ailleurs, I’imagerie en coupe montre de maniere
explicite que le trajet préaortique dit a risque est souvent plus
proche de I'infundibulum pulmonaire que du tronc de I’artere
pulmonaire (Fig. 8). Chose importante, ce risque cardiaque
rapporté dans la littérature doit étre pondéré par le fait que
les publications ne font pas toujours une différence entre une
course préaortique sans un trajet intramural (qui correspond aux
connexions ectopiques dans I’artere controlatérale) et une course
préaortique avec un trajet intramural (qui correspond a certaines
connexions ectopiques dans le sinus controlatéral). Pour ces
dernieres, il est aisé de comprendre une réduction brutale et
importante du flux artériel dans des conditions hémodynamiques
et mécaniques extrémes en raison d’anomalies anatomiques
comme la déformation ellipsoidale de I’ostium et du segment
initial intramural. La question de savoir si la course préaor-
tique avec trajet intramural et la course préaortique sans trajet
intramural exposent aux mémes risques mérite d’étre posée.

Les seules recommandations disponibles sont nord-
américaines et conseillent une correction chirurgicale (grade
I-B) de toutes les ANOCOR gauches avec un trajet préaortique,
indépendamment de 1’existence d’une ischémie myocardique
documentée, et des ANOCOR droites avec un trajet préaortique
et associées a une ischémie myocardique documentée [18]. Ces
recommandations, qui ne reposent pas sur des études contrd-
Iées, ne font pas la différence entre les ANOCOR avec un trajet
intramural et les ANOCOR sans un trajet intramural. Pour ces
dernieres, et particulierement celles avec une coronaire gauche
ectopique, une réimplantation coronaire au niveau du sinus habi-
tuel peut étre problématique du fait de la position proche du tronc
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Fig. 8. Images tomographiques d’une artere coronaire droite (fleche noire) connectée 1’artére coronaire gauche avec un trajet ectopique préaortique juxtamural. AO :
aorte ; CX: artere circonflexe ; IP : infundibulum pulmonaire ; IVA : artere interventriculaire antérieure.

pulmonaire, et une technique de type unroofing n’est pas envi-
sageable en raison de 1’absence de trajet intramural. La solution
thérapeutique la plus utilisée est alors une revascularisation par
pontages artériels du territoire myocardique sous la dépendance
de DIartere ectopique. Ce type de traitement peut exposer au
risque d’involution précoce des conduits artériels du fait de
I’absence de réduction importante du flux artériel a 1’état basal
dans ’artere ectopique. Ces considérations expliquent que les
registres montrent généralement des pratiques peu en adéquation
avec les recommandations, en particulier pour une population
d’adultes jeunes o ’ANOCOR peut étre découverte fortuite-
ment [19].

6. Conclusion

L’artere coronaire unique et 1’artére coronaire ectopique
connectée a I’artere controlatérale font partie des nombreuses
formes d’ANOCOR avec une prévalence angiographique res-
pective de I’ordre de 2et 5pour 10000 coronarographies. Du
fait du nombre de procédures réalisées annuellement en France
(plus de 300 000 coronarographies) et du développement de
I’imagerie en coupe, un praticien peut étre confronté épiso-
diquement a ces anomalies congénitales. On peut identifier
la coronaire unique par la seule coronarographie et vérifier
I’absence de trajet initial ectopique éventuellement par une ima-
gerie en coupe. Cette ANOCOR ne doit pas étre classée dans
les formes anatomiques a haut risque au contraire de 1’artére
coronaire ectopique avec une connexion dans 1’artére contro-
latérale dont le trajet initial va &tre toujours anormal. Une
confrontation avec I’imagerie en coupe est alors recommandée
afin d’identifier clairement la forme anatomique avec un tra-
jet préaortique, la seule considérée aujourd’hui comme a risque
d’événements cardiaques graves. Malgré des recommandations
assez directives pour une correction chirurgicale de la forme ana-
tomique avec un trajet préaortique, les pratiques individuelles
restent peu interventionnistes. Une confrontation rare avec ce
type d’ANOCOR, une absence de centres de référence dans ce
domaine, une littérature encore peu fournie en études avec des
larges cohortes, et la non différenciation entre les formes ana-
tomiques avec ou sans trajet intramural peuvent expliquer ces
constatations. Cela souligne I'importance de réaliser de larges

études multicentriques prospectives avec un suivi conséquent
pour fournir aux praticiens concernés des données valides sur
I’impact d’une correction d’'une ANOCOR dite a haut risque
et sur le bien fondé de respecter les autres formes anatomiques
dites a faible risque. C’est I’ambition de 1’étude observation-
nelle prospective ANOCOR (www.sfcardio.fr) conduite sous
I’égide du GACI, groupe de travail de la Société francaise de
cardiologie, et qui réunira une cohorte de 450 adultes ayant une
ANOCOR.
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