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Anomalies congénitales des arteres
coronaires

P. Aubry, O. Boudyvillain, P. Dupouy, X. Halna du Fretay, A. Koutsoukis, P. Ou,
F. Saadi, J.-P. Laissy

Résumé : Les anomalies coronaires congénitales sont polymorphes, en particulier les connexions aortiques
anormales qui nécessitent une classification rigoureuse en raison de risques tres variables. L'imagerie
cardiovasculaire est primordiale dans cette démarche avec en premiére ligne le scanner coronaire. Les
connexions aortiques anormales avec un trajet interartériel représentent la grande majorité des formes
anatomiques a risque. La présence d’un passage intramural aortique est considérée comme un carac-
tere de sévérité supplémentaire. L'incidence de la mort subite, particulierement basse, est dix fois plus
importante pour les formes gauches par rapport aux formes droites. La survenue d’une mort subite inau-
gurale est redoutée chez le jeune sportif asymptomatique. Il existe encore des incertitudes sur la prise
en charge optimale de ces anomalies. La mise en évidence d’une ischémie myocardique reste rare. Une
imagerie multimodale invasive et non invasive peut étre nécessaire. Les niveaux de preuves des recom-
mandations actuelles sont assez bas. Les indications de correction dans les formes a risque sont peu
fréquentes chez I'adulte. De maniere exceptionnelle, une anomalie de connexion pulmonaire peut étre
diagnostiquée tardivement. Non rares, les trajets intramyocardiques sont situés préférentiellement sur
I'artere interventriculaire antérieure. Ils sont le plus souvent de découverte fortuite et de caractere bénin.
Parmi les anévrismes coronaires, les formes congénitales, les plus rares, sont un diagnostic d’élimination.
Les anomalies de terminaison ou fistules coronaires sont peu fréquentes et souvent bien tolérées pendant
plusieurs décennies. Les fistules avec I'artére pulmonaire sont généralement de petite taille, alors que
les fistules avec une cavité cardiaque sont de grande taille avec un retentissement variable. Certaines
doivent étre corrigées.
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32-016-A-10 ™ Anomalies congénitales des arteres coronaires

cardiovasculaire, avec en particulier le scanner coronaire (tomo-
densitométrie [TDM]), est centrale dans cette démarche. Ce
chapitre concerne les ANOCOR de 'adolescent et de 1’adulte avec
une place importante dédiée a la radioanatomie en raison de
I'approche générale de 1'ouvrage.

B Développement artériel
coronaire normal et anormal

Hypothese longtemps évoquée, la vasculogéneése coronaire ne
part pas de bourgeons aortiques "%, Le développement artériel
épicardique débute avant la connexion des artéres coronaires dans
l'aorte I, Un lacis vasculaire épicardique s’organise et s’étend pour
donner une premiere ébauche du réseau coronaire. La septation
tronculaire a lieu vers la sixieme semaine de fertilisation, un peu
avant que des plexus vasculaires s’approchant de la racine aortique
ne viennent pénétrer la paroi de 'aorte /. Le mécanisme d’une
anomalie de connexion sur un cceur structurellement normal
reste mal connu. Les différentes étapes du développement coro-
naire sont régulées par des facteurs de croissance, des médiateurs
et des processus d’apoptose. L'équilibre entre des facteurs attractifs
autour de l'aorte et des facteurs répulsifs autour de I'artére pulmo-
naire conditionnerait des connexions coronaires adéquates. Il n’a
pas été identifié d’anomalie génétique ou de caractere héréditaire
pour les anomalies de connexion aortique (ACA).

H Anomalies de connexion
aortique
Classifications

II n’existe pas de nomenclature universelle. Plusieurs classifi-
cations anatomiques des ACA ont déja été rapportées >, Une
classification avec plusieurs niveaux est proposée ici.
Classification anatomique

Cette classification comporte quatre étapes (Fig. 1).

Identification de I’artére coronaire

Cette étape est aisée avec la visualisation de l'artére en cause :
tronc commun (TC), arteére interventriculaire antérieure (IVA),
artere circonflexe (Cx), artere coronaire droite (CD) ou artere sep-
tale. Rarement, deux (exceptionnellement trois) artéres peuvent
étre concernées.

Identification du site de connexion

Cette identification peut étre difficile avec 'imagerie par ultra-
sons ou rayons X. La TDM permet de mieux préciser le site
ectopique. Les connexions dans le sinus controlatéral ou l'artére
controlatérale (Fig. 2) sont les plus fréquentes (pres de 90 %
des cas) "l. D’autres connexions sont plus rares comme dans
le sinus non coronaire ou dans le sinus approprié treés proche
d'une commissure (Fig. 3) ou dans l'aorte tubulaire (> 5 mm au-
dessus de la jonction sinotubulaire). L'artére coronaire unique
est exceptionnelle avec un ostium unique et une artére contro-
latérale opacifiée par voie rétrograde via une connexion distale
intercoronaire (Fig. 3).

Identification du trajet initial

Cette étape importante conditionne en grande partie la prise
en charge du patient. Pour rejoindre son territoire myocar-
dique, I’ACA va emprunter un trajet initial anormal avec des
rapports variables avec les troncs artériels. On distingue quatre tra-
jets anormaux : prépulmonaire, rétropulmonaire, interartériel et
rétroaortique 819 (Fig. 4). Le trajet prépulmonaire, long et parfois
tortueux, passe devant les structures pulmonaires. Le trajet rétro-
pulmonaire nécessite une connaissance anatomique pour éviter
la confusion avec le trajet interartériel. Le trajet rétropulmonaire
s’écarte de l'aorte pour descendre vers la zone musculaire située
entre I'infundibulum et I’'anneau pulmonaire. L'artére ectopique
chemine derriére I'infundibulum (Fig. 5), puis au contact du myo-
carde (avec un passage intramyocardique plus ou moins profond)
avant de remonter vers 1’épicarde sur le sillon interventriculaire.
Le trajet interartériel passe dans un espace restreint en longeant
la jonction sinotubulaire et a une distance variable de la commis-
sure droite-gauche. Le trajet rétroaortique longe le sinus droit et
le sinus non coronaire avec un trajet descendant jusqu’a I'anneau
aortique en passant devant l'oreillette gauche. L'identification
d'un trajet initial peut étre difficile par la seule coronarographie

Fape 1| | epe?

Prépulmonaire —>

N

> Etape 3 Etape 4

p p
aEI Passage
Passage

intramyocardique

Rétropulmonaire | |

Sinus Artere

controlatéral | | controlatérale | | coronaire

Sinus non Sinus
approprié

| Oui | |Non|
Interartériel

L Passage;ti.ntramural

Rétroaortique aortique

Normal
| Oui | |Non|
Artere Aorte Artére
unique | | tubulaire | | pulmonaire

Figure 1. Arbre décisionnel pour la classification anatomique des anomalies de connexion aortique. CD : coronaire droite ; Cx : circonflexe, IVA :

interventriculaire antérieure ; TC : tronc commun.
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Figure 2.

A. Image scanographique (volume rendering tech-
nique) d’une artére coronaire droite (fleche)
connectée dans le sinus gauche.

B. Image angiographique d'une artere circonflexe
(fleche) connectée dans I'artére coronaire droite.

Figure 3.

A. Image scanographique (coupe axiale) d’une artére coronaire droite (fleche) connectée dans le sinus non coronaire avec un trajet rétroaortique.
B. Image scanographique (volume rendering technique) d’un tronc commun (fleche) avec une connexion dans le sinus gauche trés excentrée vers le sinus non

coronaire.

C. Image scanographique (volume rendering technique) d’une artére coronaire unique avec une absence d’ostium gauche et une opacification du réseau
gauche par une connexion (fleche) entre I'artére interventriculaire postérieure et |’artére interventriculaire antérieure.

(COR), en particulier pour les ACA du TC ou de I'IVA. La TDM
est 'outil de référence pour classer correctement un trajet initial
anormal 1121,

Identification d’un passage intramural aortique

Autre étape importante de la classification d’'une ACA car le
risque de mort subite (MS) ou d’arrét cardiaque récupéré est lié
a la présence d’un passage intramural aortique 319, Ce der-
nier est pratiquement toujours associé a un trajet interartériel
mais quelques trajets interartériels sont indemnes de passage
intramural ['7!, En raison de l’espace restreint, une déformation
morphologique est observée (Fig. 6) et la connexion aortique pré-
sente un angle aigu (< 45°) (Fig. 7). La forme artérielle normale
circulaire devient ovale dans la moitié distale de I'espace inter-
artériel, puis elliptique (ou en fente) avant l'ostium en cas de
passage intramural (Fig. 8). Cet aspect doit étre interprété comme
une adaptation artérielle a ’espace disponible et non comme une
compression extrinseque.

Identification d’'un passage intramyocardique

En cas d’ACA gauche avec un trajet rétropulmonaire, 1’artere
peut étre enchassée de maniere plus ou moins profonde dans le
myocarde (Fig. 9). Un trajet intramyocardique de plus de 2 mm
de profondeur est défini comme important.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale

Classification clinique

Une caractéristique établie est le lien trés net des symptomes
avec une activité sportive d’intensité élevée 182° La présenta-
tion clinique peut étre un angor, une lipothymie ou une syncope.
Le syndrome coronaire aigu est peu fréquent. Un aspect angio-
graphique de dissection, de thrombose ou de spasme n’est pas
observé sur un trajet interartériel qui par ailleurs est généralement
indemne d’athérome. La MS, qui fait toute la gravité d'une ACA,
peut étre le premier symptome 2!l La cause rythmique de la MS et
de l'arrét cardiaque récupéré est une fibrillation ventriculaire dont
on ne connait pas encore tous les mécanismes de survenue 221,

Classification fonctionnelle

L'ischémie myocardique recherchée avec les tests fonctionnels
non invasifs est retrouvée dans une faible proportion (< 15 %
des cas), méme chez les patients symptomatiques /. Cela peut
s’expliquer par une réduction de surface artérielle insuffisante
pour réduire la réserve coronaire. En cas de passage intramural
soumis a un effort physique intense, une composante dyna-
mique pourrait majorer la composante fixe de sténose par une
augmentation de la contrainte pariétale aortique >3, La dobuta-
mine serait le stimulant le plus sensible pour révéler une sténose
dynamique associée (Fig. 10). L'étude physiologique peut étre
invasive en montrant une valeur de la fractional flow reserve
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Figure 4. Images scanographiques (volume ren-
dering technique).

A. Tronc commun (fleche) connecté dans I'artére
coronaire droite avec un trajet prépulmonaire.
B. Tronc commun (fleche) connecté dans le sinus
droit avec un trajet interartériel.

C. Tronc commun (fleche) connecté dans I'artere
coronaire droite avec un trajet rétropulmonaire.
D. Artére circonflexe (fleche) connectée dans
I'artére coronaire droite avec un trajet rétroaor-
tique.

Figure 5.

A. Image scanographique (maximum intensity
projection) d’un tronc commun (fleche) connecté
dans le sinus droit.

B. Image scanographique (multiplanar reconstruc-
tion) visualisant un trajet rétropulmonaire derriere
I'infundibulum (fleche).

(FFR) généralement inférieure a 0,90 (mais rarement < 0,80)
pour les ACA avec un trajet interartériel **25, La TDM per-
met aussi une évaluation physiologique (FFRcr) en utilisant
la modélisation numérique de la dynamique des fluides [2°
(Fig. 11).

Classification pronostique

Le lien de causalité (présent, incertain, ou absent) entre I’ACA
et la présentation initiale doit étre précisé. Les ACA interarté-
rielles sont celles potentiellement associées a une présentation
ischémique 7. De trés rares ACA rétropulmonaires peuvent
étre ischémiques mais sans risque de MS. Les ACA avec un tra-
jet prépulmonaire ou rétroaortique sont considérées sans risque
ischémique. Il faut ensuite évaluer le pronostic par le risque
de MS. Hormis les patients ayant survécu a un arrét cardiaque
récupéré, la difficulté est de stratifier le risque individuel %I, 11
n’existe pas de score validé pour aider la prise en charge. Un
passage intramural, 1’dge inférieur a 35 ans, une symptomatolo-
gie ischémique ou une ischémie myocardique documentée sont
des criteres retenus dans la démarche pouvant conduire a une
correction 291,

4

Prévalences et incidences

Prévalences anatomiques

La prévalence angiographique des ACA est proche de 0,8 % chez
I’adulte et varie selon I'artére I°!. I’artére Cx est la plus concernée
(50 % des cas), suivie par I'artere CD (30 % des cas), puis le TC ou
'artére IVA (20 % des cas) . Une méta-analyse de 100 000 TDM
a rapporté une prévalence de 0,03 % pour I’ACA interartérielle
gauche et de 0,32 % pour ’ACA interartérielle droite /. Dans
une série de 6000 adolescents explorés pour une aptitude sportive,
une étude échocardiographique avec un protocole standardisé a
trouvé 49 ACA, soit une prévalence de 0,8 % *°. Chez 5000 adoles-
cents candidats a une pratique sportive, I'imagerie par résonance
magnétique (IRM) a détecté une vingtaine d’ACA interartérielles
avec une prévalence de 0,04 % pour la forme gauche et de 0,32 %
pour la forme droite B, La répartition des trajets anormaux
varie selon l'artere concernée. L'artére Cx est associée a un trajet
rétroaortique dans la quasi-totalité des cas, alors qu’un trajet inter-
artériel est présent dans 95 % des ACA droites "l Les quatre trajets
anormaux peuvent étre retrouvés pour un TC ou une artére IVA,
avec la prévalence la plus élevée pour le trajet rétropulmonaire et
la plus basse pour le trajet interartériel.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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MPR-RCA = MPR-RCA =

e

Figure 6. Images scanographiques (curved planar reformation et multiplanar reconstruction) d’une artére coronaire droite connectée dans le sinus gauche
avec un trajet interartériel.

A. Coupe au niveau du trajet non ectopique (forme circulaire).

B. Coupe au niveau du segment moyen ectopique (forme ovalaire).

C. Coupe au niveau juxtaostial (forme elliptique).

Figure 7.

A. Image scanographique (volume rendering tech-
nique) d’une artére coronaire droite connectée
dans le sinus gauche avec un trajet interartériel
(fleche).

B. Image scanographique (coupe axiale) visuali-
sant I'angle de connexion aigu (fleche).

Figure 8. Images scanographiques (multipla-
nar reconstruction) d’'une artére coronaire droite
interartérielle avec un passage intramural aor-
tique (fleches). Noter la forme artérielle elliptique
(fleches).

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale 5
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Figure 9.

A. Image scanographique (volume rendering tech-
nique) d'un tronc commun (fleche) connecté dans
le sinus droit avec un trajet rétropulmonaire.

B. Image scanographique (multiplanar recons-
truction) visualisant un trajet intramyocardique
(fleche) associé.

Figure 10.
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Images scanographiques (volume rendering technique, maximum intensity projection et multiplanar reconstruction) d’'un tronc commun connecté

dans le sinus droit (A) avec un trajet interartériel (B) et un passage intramural aortique (C) chez un patient de 40 ans sportif avec un échocardiogramme
d’effort normal a 80 % FMT (fréquence maximale théorique) et une scintigraphie myocardique d’effort normale a 100 % FMT. Echocardiogramme sous
dobutamine (40 gamma/kg/min) avec une lipothymie associée a un sous-décalage du segment ST (D) et a une hypocinésie antérieure.

Incidences de la mort subite

L'incidence de la MS est mal connue pour les ACA interarté-
rielles. II existe une période vulnérable manifeste de 10 a 35 ans.
Les registres sur la MS du sportif de moins de 40 ans citent
les ACA avec des proportions de 10 a 20 % 182932 Par une

6

extrapolation sur la prévalence des ACA, l'incidence annuelle de
la MS serait de 0,3 % pour I’ACA gauche et de 0,02 % pour I'’ACA
droite 331, Ces incidences situent les ACA dans la tranche basse
des cardiopathies congénitales a risque de MS %2/, Parmi ces der-
nieres, I’ACA est celle dont le lien avec 'activité sportive est le plus
élevé 321,

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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Imagerie

L'imagerie cardiovasculaire est incontournable pour les ACA.
Plusieurs modalités d’imagerie peuvent étre utilisées.

Echocardiographie

Chezle jeune sportif, 1a sensibilisation des opérateurs augmente
les chances de trouver une ACA par une échocardiographie trans-
thoracique (ETT). Un protocole standardisé est recommandé avec
quatre coupes échographiques 2D (parasternale petit axe, para-
sternale grand axe, apicale quatre cavités et apicale cing cavités)
en s’aidant du Doppler couleur %34, Les ACA interartérielles
sont généralement diagnostiquées ou suspectées avec une bonne
fenétre acoustique (Fig. 12). Les ACA rétroaortiques peuvent
étre visualisées sur une coupe quatre cavités avec une structure
tubulaire hyperéchogene (Fig. 13). Il s’agit du RAC (retroaortic ano-
malous coronary) sign 391,

Scanner coronaire

C’est 'outil de référence pour le diagnostic des ACA. La TDM
est proposée en complément d'une COR sauf pour les ACA de
I'artere Cx dont le trajet, toujours rétroaortique, est bénin. La
découverte d'une ACA lors d'une TDM implique un avis cardio-
logique. Les images sont analysées a 1’aide de coupes axiales, de
reconstructions multiplanaires (MPR pour multiplanar reconstruc-
tion), de reconstructions curvilinéaires (CPR pour curved planar
reformation), de projections a intensité maximale (MIP pour maxi-
mum intensity projection), et de rendus de volume 3D (VRT pour
volume rendering technique) (Fig. 14). L'apport de la TDM est parti-
culiérement important dans plusieurs situations.

000 Uoisn[230

00 090
2444
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00l

Figure 11. Evaluation physiologique (HeartFlow) d’une artére coro-
naire droite (fleche) connectée dans le sinus gauche par la mesure de
la réserve coronaire (FFRcT) utilisant une imagerie scanographique.

Anomalies congénitales des artéres coronaires ™ 32-016-A-10

Anomalies de connexion dans ’aorte tubulaire

Ces rares ACA doivent étre analysées correctement pour confir-
mer ou infirmer un trajet interartériel associé. L'imagerie MPR et
VRT permet cette distinction (Fig. 15).

Anomalies de connexion dans le sinus approprié

La distinction avec une variante anatomique est parfois diffi-
cile. Les images MPR et VRT permettent de situer la connexion
ectopique par rapport aux commissures aortiques et d’identifier
un trajet initial anormal.

Distinction entre trajet interartériel et trajet rétropulmonaire

Ces deux trajets ne doivent pas étre confondus en raison de
risques respectifs tres différents. Les coupes axiales peuvent préter
a confusion . I'imagerie VRT permet de rectifier le diagnostic
(Fig. 16). Le trajet interartériel ne passe jamais sous I'anneau aor-
tique au contraire d’un trajet rétropulmonaire.

Analyse morphologique d’un trajet interartériel
Elle se fonde sur plusieurs parametres quantitatifs (Fig. 17) :

e la mesure de 'angle de connexion aortique ;

e la forme de I'ostium avec le calcul du degré d’excentricité arté-
rielle (ratio entre le grand axe et le petit axe) : forme elliptique
(ratio > 2,0), forme ovale (ratio > 1,3 et < 2,0), et forme normale
(ratio< 1,3) ;

e le degré de sténose avec le calcul de la réduction de diametre
et de surface par rapport au segment coronaire proximal non
ectopique.

L'identification d'un passage intramural repose en général sur
I'association de trois critéres : un angle de connexion inférieur ou
égal a 45° (35° pour certains), une forme elliptique de 1'ostium et
une réduction de diamétre supérieure ou égale a 50 % '3 Ce
diagnostic est établi de maniere indirecte car la TDM visualise mal
la paroi aortique. Le passage intramural peut étre incertain (un

Figure 13. Image échocardiographique transthoracique (coupe quatre
cavités) visualisant une artére circonflexe ectopique avec un trajet rétro-
aortique. Structure tubulaire hyperéchogene (fléeche) croisant la cloison
interauriculaire (retrogortic anomalous coronary sign).

Figure 12. Images échocardiographiques trans-
thoraciques (coupe parasternale petit axe).

A. Artére coronaire droite (fleche) connectée dans
le sinus droit.

B. Artére coronaire droite (fleche) connectée dans
le sinus gauche avec un trajet interartériel.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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Figure 14. Analyse scanographique d’une artére coronaire droite connectée dans le sinus gauche avec un trajet interartériel. Images volume rendering
technique (A), maximal intensity projection (B), curved planar reformation (C) et multiplanar reconstruction (D). Imagerie évocatrice d’un passage intramural

aortique associé.

Figure 15.
A. Image scanographique (volume rendering technique) d’une artére coronaire droite (fleche) connectée dans I'aorte thoracique au-dessus de la commissure
droite-gauche.
B, C. Images scanographiques (curved planar reformation) au niveau du trajet ectopique interartériel et du trajet non ectopique. Noter la déformation artérielle
proximale liée a un trajet interartériel.

ou deux critéres présents) ou absent (aucun critere présent). Une
réduction de surface d’au moins 50 % est aussi retenue comme un
critere de sévérité anatomique. La longueur du trajet interartériel
et du trajet intramural pourrait étre aussi un critere péjoratif.

Analyse morphologique d’un trajet intramyocardique

Pour les ACA rétropulmonaires, elle est réalisée avec I'imagerie
MPR sur des incidences coronale et sagittale. Un trajet intramyo-
cardique est fréquent et de profondeur variable. Il est associé¢ a une
réduction du calibre artériel (Fig. 9).

Maladie coronaire associée

La présence d’'une maladie coronaire athéromateuse doit étre
précisée avec la classification CAD-RADS 2.0 (coronary artery
disease-reporting and data system) *7) en distinguant pour '’ACA le

8

trajet initial anormal et les segments coronaires d’aval. La pré-
valence de l'athérome varie selon le trajet ectopique (Fig. 18),
particulierement élevée pour les trajets rétroaortiques, alors que
les trajets interartériels semblent protégés contre I'athérome [381.

Coronarographie

11 est parfois difficile de cathétériser sélectivement ’ACA avec
une opacification coronaire correcte. Différentes techniques inter-
ventionnelles existent pour pallier ces inconvénients %4, Le
cathétérisme d'une ACA droite reste la plus grande difficulté en
raison du trajet initial trés tangentiel a 1’aorte et de la forme
elliptique de I'ostium. L'utilisation d’incidences perpendiculaires
permet de suspecter un passage intramural d'une ACA droite

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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Anomalies congénitales des artéres coronaires ™ 32-016-A-10

Figure 16.

A, B. Images scanographiques (maximum inten-
sity projection et volume rendering technique) d’un
tronc commun (fleches) connecté dans le sinus
droit avec un trajet interartériel.

C, D. Images scanographiques (maximum inten-
sity projection et volume rendering technique) d’un
tronc commun (fleches) connecté dans le sinus
droit avec un trajet rétropulmonaire. Noter pour
ce dernier un passage au-dessous de I'anneau aor-
tique.

Figure 17. Images scanographiques (coupe axiale, multiplanar reconstruction et curved planar reformation) d'une artére coronaire droite connectée dans le
sinus gauche.

A. Mesure de |'angle de connexion aortique.

B. Mesure du grand axe et du petit axe pour calculer le degré d’excentricité artérielle.

C. Mesure du calibre artériel sur le trajet non ectopique pour calculer la réduction de diametre et de surface.

310 interartérielle avec un aspect évasé en oblique antérieure gauche Avec sa bonne résolution radiale et la fonction ChromaFlo de 320
311 et un aspect effilé en oblique antérieure droite (Fig. 19). certains cathéters (Philips), I'EEC (ou IVUS pour intravascular ultra- 321
312 L'identification des différents trajets anormaux des ACA gauches sound) peut visualiser la paroi coronaire et les lumieres artérielles 322
313 peut étre difficile. La visualisation d’une artere septale sur le tra- adjacentes (aorte et artere pulmonaire). Modalité intéressante 323
314 jet anormal est pathognomonique d'un trajet rétropulmonaire pour analyser les trajets interartériels, 'EEC est la référence 324
315 (Fig. 20). Une évaluation plus précise est possible par une imagerie (Fig. 21) pour confirmer ou infirmer un passage intramural ! 42, 325
316 endovasculaire ou une analyse hémodynamique intracoronaire. La TCO (ou OCT pour optical coherence tomography) est moins per- 326

formante en raison d’une pénétration plus basse du signal. Peu 327
317 Imagerie endovasculaire utilisée pour les ACA droites, car le cathétérisme non sélectif limite 328
318 Deux modalités sont disponibles : 1’échographie endocoro- le lavage sanguin par le produit de contraste, la TCO reste intéres- 329
319 naire (EEC) et la tomographie par cohérence optique (TCO) 401, sante pour les ACA interartérielles gauches avec un cathétérisme 330

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale 9
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Figure 18.

A. Image angiographique d’une artere circon-
flexe connectée dans le sinus droit avec un trajet
rétroaortique. Noter la présence de sténoses athé-
romateuses (fleches) sur le trajet ectopique.

B. Image scanographique (curved planar reforma-
tion) d’une artére coronaire droite connectée dans
le sinus gauche avec un trajet interartériel. Noter
un trajet initial anormal indemne d’athérome et
des plaques calcifiées (fleches) situées sur les seg-
ments coronaires d’aval.

Figure 19. Images angiographiques d‘une
artére coronaire droite connectée dans le sinus
gauche avec un trajet interartériel. Noter un
aspect hypodense (fleche) en incidence oblique
antérieure gauche (A) et un aspect effilé (fleche)
en oblique antérieure droite (B) évocateurs d'un
passage intramural aortique.

Figure 20. Image angiographique d’un tronc commun connecté dans
le sinus droit. Noter une artéere septale (fleche) connectée dans le trajet
initial anormal identifiant un trajet rétropulmonaire.

sélectif plus fréquent (Fig. 22) ou les ACA rétropulmonaires pour
analyser un trajet intramyocardique (Fig. 23).

10

Evaluation physiologique invasive

La mesure de différents parameétres (FFR, iFR pour instanta-
neous wave-free ratio) permet d’évaluer le retentissement d'un
rétrécissement coronaire congénital (Fig. 24). L'administration
intracoronaire sélective d’'un vasodilatateur n’est pas toujours
possible. La dobutamine (paliers progressifs jusqu’a une dose de
50 pg/kg/min) associée a une administration d’atropine (0,5 mg)
et a un remplissage intravasculaire (500 ml de solution saline en
15 min) est reconnue comme l’épreuve de stress la plus proche
d’un effort physique trés intense [*3I. Cette procédure pourrait éva-
luer a la fois la part fixe et la part dynamique du rétrécissement
coronaire congénital.

Imagerie par résonance magnétique

La place de I'IRM cardiaque est restreinte pour le diagnostic
d'une ACA. La TDM est préférée chez l’adulte et son utilisation
chez 'adolescent reste limitée par la nécessité de protocoles spé-
cifiques contraignants. L'IRM a pour but d’identifier des zones de
nécrose myocardique (Fig. 25). Cet aspect, a rechercher en cas
d’arrét cardiaque récupéré, pourrait étre un marqueur d’épisodes
répétés d’ischémie myocardique silencieuse. L'IRM est aussi utile
pour identifier les autres causes d'un arrét cardiaque récupéré.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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Anomalies congénitales des artéres coronaires ™ 32-016-A-10

Figure 21.

A, B. Images scanographique et échographique
endocoronaire d’une artére coronaire droite
connectée dans le sinus gauche avec un trajet
interartériel et un passage intramural aortique.
C, D. Images scanographique et échographique
endocoronaire d’une artére coronaire droite
connectée dans le sinus gauche avec un trajet
interartériel et sans passage intramural aortique.
AP : artere pulmonaire ; AO : aorte.

Figure 22. Images angiographique (A) et tomo-
graphique par cohérence optique (B) d’un tronc
commun (fleche) connecté dans le sinus droit
avec un trajet interartériel.

354 Prise en charge et recommandations
355 L'algorithme de prise en charge actuellement utilisé
356 par le groupe ANOCOR est présenté dans la Figure 26.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale

Les recommandations actuelles sont le résultat d'une réflexion
d’experts mais n’abordent pas toutes les situations cli-
niques B% 44451 Les algorithmes des groupes spécialisés sont
plus détaillés mais n’émanent que d’un seul centre [#2 46-481,
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32-016-A-10 ™ Anomalies congénitales des artéres coronaires

Figure 23. Images angiographiques et tomo-
graphiques par cohérence optique d’un tronc
commun connecté dans |'artere coronaire droite
avec un trajet rétropulmonaire.

A. Imagerie endovasculaire au niveau du tronc
commun proximal (fléche).

B. Imagerie endovasculaire au niveau du tronc
commun distal (fleche). Noter la réduction du
calibre distal liée a un passage intramyocardique.

mmHg mmHg

200 200

ANENENINL

Figure 24. Evaluation physiologique invasive
d’une artére coronaire droite connectée dans le
sinus gauche avec un trajet interartériel. Mesures
de I'iFR (instantaneous wave-free ratio) a |'état
basal (A) et sous dobutamine (B).

L’ACA est classée sans risque ou bénigne dans 70 % des cas. Les
autres ACA nécessitent une évaluation. La décision de corriger
ou non une ACA doit étre collégiale en raison des connaissances
imparfaites sur 1’histoire naturelle ou corrigée des ACA. Les
niveaux de preuves des recommandations sont assez bas en
I’absence d’études controlées randomisées [+ 431, Pour les experts
européens et nord-américains, la correction d'une ACA gauche
interartérielle doit toujours étre discutée. L'age n’intervient pas
toujours dans les recommandations, bien que le risque de MS
décroisse a partir de la quatrieme décennie. Pour les experts
européens, une ischémie myocardique documentée est nécessaire
pour recommander la correction d’'une ACA droite interartérielle
symptomatique (classe I), alors que les indications sont un peu

12

plus larges dans les recommandations nord-américaines. Les
séries chirurgicales ont montré en général une amélioration fonc-
tionnelle aprés correction *9. Les recommandations préconisent
la chirurgie correctrice en premieére ligne. La technique opéra-
toire est a considérer U. La revascularisation par pontage est
déconseillée par le risque d’involution du greffon artériel. Deux
techniques principales existent pour une ACA interartérielle,
soit 1'exérese (unroofing) de la paroi commune aortocoronaire,
soit la création d'un néo-ostium avec un patch péricardique
d’élargissement. Cette chirurgie est considérée a faible risque de
mortalité mais avec un taux de nouvelle intervention proche de
5 9% 112501 La place de ’angioplastie reste a préciser ° %I, Elle est
citée en cas de haut risque chirurgical *3l. Quelques équipes la
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Anomalies congénitales des artéres coronaires ™ 32-016-A-10

Figure 25.

A. Image scanographique (coupe axiale) d’une
artére coronaire (fleche) connectée dans le sinus
gauche avec un trajet interartériel.

B. IRM (séquence en pondération T1) mon-
trant un rehaussement tardif transmural inférieur
(fleche) témoin d’une nécrose myocardique.

Angioplastie

T

Chirurgie a haut risque
Echec chirurgie

Chirurgie indiquée

Diagnostic d’ACA

Age, activité sportive
Présentation initiale, symptémes
ECG, échocardiogramme
Tests fonctionnels avec imagerie
Scanner coronaire, IRM cardiaque?
Coronarographie?, imagerie endocoronaire?
Etude physiologique invasive?

iab
|Arrét cardiaque |—>| DAI discuté| Coronaropathie

Préférence du patient

ACA interartérielle

|

<—| Réunion multidisciplinaire |—> ACA rétropulmonaire
P ACA rétroaortique

ACA gauche

ACA droite

Symptdéme ischémique ou ischémie myocardique
ou activité sportive intensité élevée®

Symptdéme ischémique ou
ischémie myocardique

I—

Chirurgie
proposée

Chirurgie
indiquée

Anatomie
a risqued

Age <35 ans

Qui

Non

I —

Non

ACA prépulmonaire

Autres ACA

{

Observation sauf pour rare
ACA rétropulmonaire avec
ischémie myocardique :

¢ 3-bloquants

e chirurgie

Non | Correction proposée }—>| Age =35 ans }1

Anatomie Age < 35 ans
a risqued

Chirurgie indiqué
oui irurgie indiquée

i

Chirurgie ou
angioplastie

Chirurgie a haut risque
Echec chirurgie

—>| Activité sportive intensité élevée®

|

| Chirurgie discutée |<—{ Age =35 ans |

Observation

Restriction sportive discutée

Y
<—| Autres cas| | Chirurgie discutée |

Angioplastie

Figure 26. Arbre décisionnel du groupe ANOCOR pour la prise en charge d’une anomalie de connexion aortique (ACA) chez les individus dgés de 15 ans
ou plus. ANOCOR : anomalies coronaires congénitales ; DAI : défibrillateur automatique implantable ; ECG : électrocardiogramme.

@ Optionnel.

b Stratégie de revascularisation & adapter en cas de maladie coronaire associée.
< Activité sportive d'intensité élevée selon la classification des recommandations européennes [5¢: 571,
d Angle de connexion inférieur a 45°, forme elliptique de I’ostium, réduction de diamétre d’au moins 50 % ou passage intramural aortique.
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32-016-A-10 ™ Anomalies congénitales des arteres coronaires

Figure 27. Image scanographique d’un stent implanté dans une artére
coronaire droite connectée dans le sinus gauche avec un trajet interarté-
riel.

proposent pour les ACA droites interartérielles symptomatiques
ou ischémiques aprés 35 ans 1%, Langioplastie avec stenting
dans un passage intramural est possible sans risque périprocé-
dural majeur et sans déformation mécanique a moyen terme
(Fig. 27). En cas d’arrét cardiaque récupéré, les recommanda-
tions préconisent une correction de I’ACA et l'indication d'un
défibrillateur automatique implantable n’est pas abordée [°* 551,
Le traitement médical anti-ischémique reste limité aux rares
ACA rétropulmonaires symptomatiques ou ischémiques. En cas
d’échec, une technique chirurgicale, assez complexe, consiste a
écarter ’ACA de la paroi ventriculaire droite en supprimant le
passage intramyocardique °%. Des restrictions graduées pour les
activités sportives peuvent étre proposées. Les ACA interartérielles
gauches ne sont pas autorisées a la compétition sans une correc-
tion préalable dans les recommandations européennes %71 et
nord-américaines 8. Ces derniéres sont plus permissives, avec
une autorisation sans restriction, pour les ACA interartérielles
droites asymptomatiques et non ischémiques. Les experts euro-
péens ne font pas de distinction entre les ACA gauches et les ACA
droites, et la pratique sportive d’intensité moyenne ou élevée
n’est pas recommandée en cas de trajet interartériel. La question
du dépistage des ACA interartérielles est récurrente /. L'ETT
systématique n’est proposée qu’aux sportifs de haut niveau.
Le bilan habituel sans ETT demandé par certaines fédérations
sportives ne permet pas la recherche d’ACA. La réflexion peut se
porter entre une attitude préventive (dépistage systématique chez
le jeune sportif) et une attitude réactive (optimisation de la prise
en charge des arréts cardiaques survenant sur un lieu sportif).

(14 ..
Point important

Anomalies de connexion aortique

e La prévalence angiographique est de 0,8 %.

e Le scanner coronaire permet d’identifier le trajet initial.
e Le trajet interartériel est a risque de mort subite dont
I'incidence est faible.

e Un passage intramural aortique est un critére de sévé-
rité.

e Lafibrillation ventriculaire est la cause de la mort subite.
e |'imagerie multimodale aide a la stratification du risque
de mort subite.

14

H Anomalies de connexion
pulmonaire

Prévalence et présentation clinique

Les anomalies de connexion au niveau pulmonaire (ACP) sont
rarissimes. Dans une méta-analyse avec la COR, seules 18 ACP ont
été identifiées chez pres de 250 000 adultes, soit une prévalence
de 8/100 000 °!. Les ACP concernent surtout le TC, moins sou-
vent l'artere IVA ou l'artere CD, et exceptionnellement I’artere Cx.
La majorité des ACP sont diagnostiquées précocement avec une
expression clinique souvent critique. La présentation peut étre
différente chez l'adulte, et méme parfois silencieuse. Des formes
anatomiques sont bien tolérées pendant plusieurs décennies en
cas d'importante collatéralité intercoronaire. En cas d’insuffisance
de cette derniére, une symptomatologie ou une cardiomyopathie
ischémique peuvent révéler I’ACP. Le flux coronaire est inversé
dans l'artere ectopique et 1’hypoperfusion myocardique chro-
nique altére la fonction ventriculaire gauche avec 1’apparition
d’'une insuffisance mitrale multifactorielle et d'une fibrose myo-
cardique. La MS sur une arythmie ventriculaire peut étre le mode
de découverte d'une ACP. Dans une série de 151 ACP gauches,
la présentation initiale était une arythmie ventriculaire, une syn-
cope ou une MS dans 17 % des cas, alors que 14 % des ACP étaient
asymptomatiques [°°,

Imagerie

L’ETT peut étre un mode diagnostique lors du bilan d’un souffle
cardiaque continu en rapport avec une circulation collatérale
visible par le Doppler couleur au niveau du septum interventri-
culaire B4, La dilatation importante de I’artére controlatérale est
un autre élément diagnostique. La COR montre une dilatation
des deux artéres coronaires, souvent tortueuses. L’ACP est opaci-
fiée par voie rétrograde par une collatéralité via des artéres septales
et des branches épicardiques (Fig. 28). L'ostium ectopique pulmo-
naire est souvent mal visualisé. La TDM permet de confirmer le
diagnostic d’ACP et de préciser le site de connexion pulmonaire
(Fig. 28). L'IRM cardiaque est utile pour évaluer le degré de fibrose
myocardique.

Risques, recommandations et prise en charge

Le risque est plus important pour le TC et 'artére IVA par le
territoire myocardique impliqué. Le risque de MS décroit considé-
rablement a partir de I’age de 50 ans, y compris pour les formes
gauches. Les recommandations européennes et nord-américaines
sont identiques [+ %31 La chirurgie est recommandée pour toutes
les ACP gauches et pour les ACP droites symptomatiques. La chi-
rurgie doit étre envisagée pour les ACP droites asymptomatiques
associées a une dysfonction ventriculaire ou a une ischémie myo-
cardique. La réimplantation directe dans l’aorte est la correction
la plus anatomique mais pas toujours possible. Il faut alors réali-
ser une revascularisation par pontages coronaires associée a une
ligature de I'ostium pulmonaire.

14 ..
Point important

Anomalies de connexion pulmonaire

e || s’agit de formes anatomiques rarissimes.

e Le diagnostic est possible a I'age adulte selon le degré
de collatéralité intercoronaire.

e Des arythmies ventriculaires et la mort subite sont
décrites avant I’age de 50 ans.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale
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Figure 28.

A, B. Images angiographique et scanographique
(volume rendering technique) visualisant deux
réseaux coronaires dilatés et connectés par une
collatéralité importante (fleches).

C, D. Images scanographiques (volume rendering
technique et curved planar reformation) d’un tronc
commun (fléches) connecté dans le sinus pulmo-
naire gauche.

H Anomalies sur le trajet

Trajets intramyocardiques

Lorsque des fibres myocardiques recouvrent complétement un
segment coronaire, on parle de trajet intramyocardique (TIM) ou
de pont myocardique (PM). Ce trajet peut étre plus ou moins pro-
fond. Cette profondeur est considérée comme significative si elle
dépasse 2 mm. Le mécanisme embryologique est mal connu, avec
soit un recouvrement musculaire (PM) sur une arteére en forma-
tion, soit une pénétration de cette derniere dans le myocarde
(TIM). La prévalence rapportée varie selon le mode d’'imagerie,
proche de 5 % avec la COR et de 20 % avec la TDM 1, Le
site le plus fréquent est I'artére IVA moyenne (Fig. 29). La recon-
naissance angiographique d’un TIM est aisée en général avec
une réduction assez réguliere du calibre et souvent associée a
des variations dynamiques. Un écrasement systolique plus ou
moins prononcé, majoré par ’administration intracoronaire d'un
nitré, est pathognomonique (Fig. 30). En cas de doute diag-
nostique, l'imagerie endocoronaire est utile pour éliminer un
athérome ou un hématome coronaire. Une diminution du calibre
artériel est caractéristique d'un TIM (Fig. 29). Un signe écho-
graphique spécifique est une zone hypoéchogene au contact de
l'artére (2! (Fig. 31). Les trajets TIM sont généralement indemnes
d’athérome !, La plupart des TIM, souvent découverts fortuite-
ment, sont bénins. Dans de trés rares cas, une symptomatologie
angineuse ou une ischémie myocardique ont été rapportées mais
avec un lien de causalité parfois incertain. Le caracteére parti-
culierement profond (> 5 mm) et long (> 25 mm) d'un TIM
pourrait expliquer un retentissement hémodynamique. L'iFR et
FFR diastolique, sous dobutamine (effet inotrope associé), sont
les indices physiologiques les plus sensibles [°4. 11 n’existe pas de
recommandations émanant de sociétés scientifiques. Le premier

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale

traitement proposé est médical (bétabloquants ou anticalciques).
L'angioplastie coronaire ou la myomectomie chirurgicale restent
exceptionnelles.

Anévrismes

Les anévrismes coronaires (AC) et les ectasies coronaires (EC)
sont définis par une dilatation d’au moins 1,5 fois le diamétre
de référence de l'artére concernée. La différence entre les AC et
les EC est fondée sur I’étendue de la dilatation, plus longue pour
les EC. Les AC fusiformes ont une longueur supérieure a leur lar-
geur et inversement pour les AC sacciformes [, Le diagnostic
d’AC congénital reste 'exception apres I’élimination des causes
acquises (athérome coronaire surtout, mais aussi vascularites,
infections ou traumatismes). Certains syndromes (Marfan, Ehlers-
Danlos) et la fibrodysplasie musculaire peuvent étre considérés
comme des causes congénitales [/, Une susceptibilité génétique
pourrait expliquer des AC idiopathiques. La prévalence par la COR
est de 0,35 % chez I’adulte pour I'’ensemble des AC et des EC avec
une part trés faible de formes congénitales (71, La découverte des
AC et EC est souvent fortuite, méme en cas de taille importante.
Un AC géant est défini par un diameétre supérieur a 20 mm (¢,
Les signes révélateurs peuvent étre un syndrome coronarien aigu
par embolisation distale thrombotique, une tamponnade sur fis-
suration ou la compression extrinseque d’une structure adjacente.
Les outils d’imagerie coronaire (COR, TDM) peuvent faire le diag-
nostic. La taille d'un AC peut étre sous-estimée par la COR en
raison d'une partie thrombosée, uniquement visible par la TDM
(Fig. 32). Une imagerie complémentaire par EEC peut étre utile
pour le diagnostic étiologique ¥, En I'absence de maladie athéro-
mateuse, une investigation multidisciplinaire est souhaitable car il
n’existe pas de pattern angiographique identifié pour définir un AC
congénital. L'histoire naturelle des AC et des EC est mal connue,
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7’

‘ MPR-LAD =
-

Figure 29.

A, B. Images scanographiques (maximum inten-
sity projection et volume rendering technique) d'un
trajet intramyocardique de I'artére ventriculaire
antérieure moyenne (fleches).

C a E. Images scanographiques (curved pla-
nar reformation et multiplanar reconstruction) en
amont, au niveau et en aval du trajet intramyocar-
dique. Noter une réduction de calibre au niveau
du trajet intramyocardique.

en particulier le profil évolutif en taille. Nous ne disposons pas
de recommandations détaillées sur la prise en charge. Une correc-
tion interventionnelle ou chirurgicale doit étre discutée pour les
AC géants ou symptomatiques.

(14 ..
Point important

Anomalies sur le trajet

e Les trajets intramyocardiques sont fréquents.

e Leur découverte est souvent fortuite et sans consé-
quence clinique.

e |Is se situent principalement sur l'artére interventricu-
laire antérieure.

e Les anévrismes coronaires congénitaux sont exception-
nels.
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H Anomalies de terminaison

Classification anatomique

Les fistules coronaires (FC) sont des connexions distales anor-
males avec une cavité cardiaque (camérale) ou une veine adjacente
ou une artere médiastinale ou l'artere pulmonaire. La prévalence
scanographique des FC camérales est de 'ordre de 0,1 % !, La
découverte est souvent fortuite, parfois a un age avancé. On dis-
tingue plusieurs étapes dans la classification anatomique (Fig. 33).

Identification de l'artere et du site d’origine

Toutes les arteéres peuvent étre concernées. Le site d’origine dis-
tingue les formes proximales (ou de type A) et les formes distales
(ou de type B). Les premieres sont caractérisées par un trajet fis-
tuleux long connecté dans le tiers proximal ou moyen de 'artére
coronaire. Elles ne donnent pas de branches myocardiques. Les
formes distales ont un trajet fistuleux assez court connecté dans le
tiers distal de I’arteére coronaire. Cette connexion peut étre latérale
(avec des branches myocardiques en aval) ou terminale.

EMC - Radiologie et imagerie médicale - cardiovasculaire - thoracique - cervicale

530

531

532
533
534
535
536
537

538

539
540
541
542
543
544
545
546



547

548
549
550
551
552
553
554

555

556
557
558
559
560
561
562
563
564
565
566
567

Identification du site distal

La deuxieme classification anatomique concerne le site de
connexion distale. Toutes les cavités cardiaques peuvent étre
concernées avec une prédominance des cavités droites. Les veines
adjacentes concernées sont la veine cave supérieure, la veine cave
inférieure et le sinus coronaire (localisation la plus fréquente). Les
FC avec les arteres médiastinales (surtout bronchiques) sont géné-
ralement acquises, au contraire des FC avec 'artere pulmonaire.

Taille de la fistule

La classification en fonction de la taille (petite, intermédiaire
ou large) n’a pas de définition universelle "% 7!, Une petite FC
peut étre identifiée par un trajet fistuleux inférieur a 2 mm ou une
absence de dilatation du vaisseau donneur. En cas de FC intermé-
diaires ou larges, la dilatation du vaisseau donneur est présente en
amont du site d’origine pour les formes proximales, alors qu’elle
touche l'ensemble du vaisseau donneur pour les formes distales.
Pour les formes proximales, le diameétre en amont du site d’origine
supérieur a deux fois le diamétre en aval définit une FC large. Ce
rapport est compris entre une et deux fois pour une FC intermé-
diaire et moins d'une fois pour les petites FC. L'évaluation d'une
forme distale peut se faire en comparant les tailles du vaisseau

Figure 30. Images angiographiques en diastole (A) et en systole (B)
d’un trajet intramyocardique (fleches) de I’artére interventriculaire anté-
rieure moyenne. Noter une réduction importante de calibre en systole.

Anomalies congénitales des artéres coronaires ™ 32-016-A-10

donneur et de I’artere homolatérale ou controlatérale en utilisant
les mémes rapports de diameétres.

Imagerie

LETT peut orienter vers une FC large en cas de visualisation
d’'une artere coronaire trés dilatée. La COR est un mode diag-
nostique fréquent chez 1’adulte, en particulier pour les FC se
drainant dans l’artere pulmonaire. Ces derniéres sont générale-
ment de petite taille, souvent multiples, avec un lacis vasculaire
entourant le tronc pulmonaire et un collecteur anévrismal final
(Fig. 34). Le site distal des FC larges de type B est souvent mal visua-
lisé avec la COR en raison d’injections suboptimales. Un cathéter
d’extension peut étre utile pour injecter au plus pres du site distal.
La superposition de tortuosités importantes limite aussi I’analyse.
La TDM est l'outil d’imagerie de référence pour analyser une
FC intermédiaire ou large (Fig. 32). Cependant, l'interprétation

Figure 32.

A, B. Images angiographique et scanographique (curved planar reforma-
tion) d’un anévrisme coronaire géant (25 mm) partiellement thrombosé
(étoile) de I'artére coronaire droite.

Figure 31. Images échographiques endocoronaires de |'artére interventriculaire antérieure en amont (A), au niveau (B) et en aval (C) d'un trajet intramyo-
cardique. Noter une réduction de calibre et une zone hypoéchogeéne (fleches) au niveau du trajet intramyocardique.
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Site d’origine

>| Etape 3

>| Etape 4

Veine cave
supérieure/inférieure

Site distal Taille

| Proximal (type A) | | Distal (type B) |

Sinus coronaire

& artére donneuse @ artére donneuse

Oreillette droite
Ventricule droit

d’amont < 1 fois . <1 fois & artere
N Petite -
& artére donneuse homolatérale ou

d’aval controlatérale

Oreillette gauche

Ventricule gauche

@ artére donneuse
>1 et < 2 fois &

& artére donneuse
d’amont >1 et ..

| Artére pulmonaire

artére homolatérale

ou controlatérale

< 2 fois & artére Intermédiaire
}_ donneuse d’aval

& artére donneuse & artéere donneuse

Proximal (type A)
Segment coronaire proximal/moyen

Distal (type B)
Segment coronaire distal

d’amont > 2 fois & > 2,0 fois & artére
. Large .
artere donneuse homolatérale ou

d’aval controlatérale

Figure 33. Arbre décisionnel pour la classification anatomique des fistules coronaires. CD : coronaire droite ; Cx : circonflexe ; IVA : interventriculaire

antérieure ; TC : tronc commun ; @ : diameétre.

Figure 34.

A. Image angiographique d’une petite fistule de
type A (fleche) entre l'artére interventriculaire
antérieure et I'artére pulmonaire.

B. Image scanographique (volume rendering tech-
nique) d’une petite fistule de type A (fleche) entre
I"artére coronaire droite et I'artére pulmonaire.

peut étre génée par des tortuosités importantes ou des zones ané-
vrismales parfois associées. La modélisation avec une impression
3D peut étre intéressante pour planifier un geste thérapeutique
(Fig. 395).

Retentissement et risques

Le retentissement d'une FC s’évalue avec les outils habi-
tuels (ETT, TDM et IRM cardiaque) et peut se traduire par une
dilatation de la cavité située en aval. Les FC pulmonaires de
taille petite ou intermédiaire n’ont pas de retentissement. Une
ischémie myocardique par vol coronaire a été rapportée pour
des FC proximales larges. Les risques des FC sont liés a leur
taille. L'histoire naturelle des FC est mal connue avec un profil
évolutif difficile a préciser. Les FC larges de 1’adulte sont caractéri-
sées par des tortuosités importantes, témoins d'une angiogenese
active. Plus tardivement, des calcifications linéaires apparaissent.
Le risque de rupture redouté parait en fait extrémement faible. La
morbimortalité tardive est liée a une insuffisance cardiaque, des

18

arythmies supraventriculaires ou des phénomenes thrombotiques
ischémiques.

Prise en charge

Les recommandations actuelles ne sont pas tres détaillées.
Classiquement, une correction est proposée pour toutes les FC
larges et les FC intermédiaires symptomatiques ou associées a un
retentissement !, Le traitement interventionnel est le premier
choix en général, parfois difficile techniquement et pouvant
nécessiter plusieurs procédures. Le traitement chirurgical est
retenu pour les formes anatomiques complexes ou en cas d’échec
du traitement interventionnel. Ces deux traitements sont associés
a une morbidité cardiovasculaire non négligeable par des phéno-
menes thrombotiques en amont de la FC ou des pertes de branches
a destinée myocardique (taux d’infarctus du myocarde proche de
10 %) 7!, Des pontages coronaires sont assez souvent associés
pour limiter ces risques.
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Figure 35.
A, B. Images scanographiques (volume rendering technique) d’une large fistule de type B entre I'artére coronaire droite (fleches noires) et le sinus coronaire
(étoile). Noter la dilatation importante de I'artére coronaire droite en comparaison avec |'artére interventriculaire antérieure (fleche blanche).

C. Modélisation avec impression 3D de la fistule coronaire (réalisation par le Docteur Vlad Ciobotaru).

14 .
Point important

Anomalies de terminaison

e La prévalence angiographique est de 0,1 %.

e Les fistules coronaropulmonaires sont les plus fré-
quentes et généralement de petite taille.

e Les fistules coronarocamérales sont souvent de grande
taille et avec un retentissement clinique variable.

B Questions non résolues

Le diagnostic des ANOCOR est devenu précis par l'imagerie
multimodale, mais certaines prises en charge posent encore des
difficultés. L'absence de scores pour stratifier le risque de MS des
ACA rend difficile le choix d'une stratégie préventive primaire.
L’analyse du rapport bénéfices/risques d’'une chirurgie correctrice
doit se poursuivre, et la place de ’angioplastie pour certaines ACA
reste a préciser. L'intérét et le mode d’un dépistage chez les jeunes
sportifs demeure un sujet de discussion.

B Conclusions

Une classification rigoureuse doit faciliter la prise en charge
des ANOCOR. Les différents modes d’imagerie peuvent étre
utiles, avec une place particuliere pour la TDM. De larges études
prospectives de cohorte, en collectant des données d’imagerie,
permettront de vérifier I'efficacité et la sreté des stratégies actuel-
lement proposées, et d’utiliser les outils fournis par I'intelligence
artificielle pour aider les équipes en charge de ces anomalies.

Déclaration de liens d’intéréts : les auteurs déclarent ne pas avoir de liens
d’intéréts en relation avec cet article.
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