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Connexions coronaires anormales:
prise en charge des formes avec
symptomatologie d’allure ischémique

RESUME: Certaines connexions coronaires anormales (CCA) peuvent étre associées a une sympto-
matologie d’allure ischémique. La preuve d’une ischémie myocardique documentée n’est pas facile
a établir. Les recommandations actuelles, mettant en premiére ligne la correction chirurgicale pour
les CCA symptomatiques, manquent de données controlées.
L’évaluation du lien de causalité entre la symptomatologie décrite et la CCA est une étape importante
dans I'algorithme décisionnel, car une association fortuite est possible.

La prise en charge peut étre différente selon I’age. La correction percutanée semble émerger mais doit
étre évaluée a large échelle et suffisamment longtemps. Si la mise en place d’études randomisées parait
délicate, la construction de larges registres multicentriques observationnels est nécessaire pour amé-
liorer a terme la prise en charge des CCA symptomatiques.
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Connexions coronaires
anormales: diagnostic
et prise en charge en cas
de symptomatologie
d’allure ischémique

Les connexions coronaires anormales
(CCA) sont des anomalies coronaires
congénitales (ANOCOR). Une majorité
des CCA restera asymptomatique. Seules
certaines formes anatomiques peuvent
étre associées a une symptomatologie
d’allure ischémique [1]. Une difficulté
non rare est de rapporter la symptoma-
tologie décrite a I’'anomalie coronaire. Si
un lien de causalité est établi, une cor-
rection peut étre proposée. L'algorithme
décisionnel utilisé pour lamaladie coro-
naire athéromateuse n’est pas toujours
adapté a ces anomalies congénitales.
Seules seront abordées dans cet article
les CCA diagnostiquées chez 1’adoles-
cent et ’'adulte.

1. Développement coronaire,
circulation coronaire et connexions
coronaires anormales

1l n’existe pas de continuum embryo-
logique entre les vaisseaux coronaires
en développement et leurs connexions
aortiques [2]. Ces derniéres ont lieu aprés
la septation conotroncale (formation
de I’artére pulmonaire et de 1’aorte),
élément important a la compréhension
de certains trajets ectopiques. La cause
d’une CCA en I’absence de pathologie
des troncs artériels reste inconnue. La
grande majorité des CCA se situe généra-
lement au niveau des sinus aortiques, de
I’artere controlatérale ou de la jonction
sinotubulaire, rarement au niveau de
I’aorte tubulaire, et exceptionnellement
au niveau de I’artere pulmonaire.

En cas de connexion ectopique, ’artére
coronaire va toujours rejoindre son
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territoire myocardique dédié en emprun-
tant des trajets variables par rapport aux
troncs artériels. Les trajets prépulmo-
naires et rétroaortiques passent dans
des espaces anatomiques suffisamment
larges pour un calibre (3-5 mm), une
forme (assez circulaire) et une connexion
(angle > 45° par rapport a l’aorte) habi-
tuels. La seule particularité de ces trajets
est une distance anormalement longue
entre la connexion aortique et la zone
ol l’artere retrouve son territoire myo-
cardique habituel.

Le trajet rétropulmonaire (appelé aussi
intraseptal) va cheminer derriére 'in-
fundibulum pulmonaire dans un espace
large (auniveau du sinus de Theile) puis
remonter a la face antérieure du ventri-
cule gauche en passant au contact du
myocarde ventriculaire. A ce niveau,
l’artere coronaire ectopique peut étre
enchéssée dans le myocarde.

Le dernier trajet, appelé préaortique ou
interartériel, chemine entre I’aorte et les
structures pulmonaires (tronc et infun-
dibulum). L’artére coronaire doit alors
s’adapter a un espace interartériel res-
treint (fig. 1). Il en résulte des modifica-
tions morphologiques sur la connexion
(angulation < 45°), la forme de ’ostium
(en fente ou ovoide), le calibre initial
(réduction variable) et la présence éven-
tuelle d'un passage intramural aortique,
c’est-a-dire un cheminement dans la
paroi aortique.

Fig. 1: Image scanographique (reconstruction curvi-
ligne) d’une connexion coronaire droite anormale dans
le sinus gauche. Aspect hypoplasique du trajet interar-
tériel (fleche). AO: aorte; AP: artére pulmonaire.

Pour les CCA au niveau aortique, la
circulation sanguine est toujours anté-
rograde. Les CCA au niveau pulmo-
naire sont exceptionnelles. En cas de
connexion au niveau du tronc, d’un
sinus ou d’une branche pulmonaire, le
trajet ectopique est de longueur variable
mais jamais interartériel. Chez ’adulte,
la circulation sanguine se fait peu par
voie antérograde en raison d’'un flux
rétrograde compétitif via l’artére contro-
latérale trés développée.

2. Symptomatologie d’allure
ischémique

L’algorithme utilisé dans la maladie
coronaire athéromateuse n’est pas tou-
jours applicable aux CCA sympto-
matiques. La présentation peut étre un
angor mais aussi une précordialgie, une
blockpnée, des palpitations, une lipo-
thymie ou une syncope. La sympto-
matologie est particulierement liée aux
efforts physiques sportifs avant 1’age
de 30 ans. L’interrogatoire peut étre
fluctuant ou imprécis chez un jeune.
La population sportive de haut niveau
peut sous-estimer ou masquer une
symptomatologie.

Apres I’dge de 35 ans, une symptoma-
tologie d’allure coronarienne est la plus
fréquente. Des modifications électriques
et/ou biologiques (élévation importante
de la troponine) postcritiques sont rare-
ment observées. Aussi, un syndrome
coronaire aigu est rarement révélateur
d’une CCA. Une mort subite (MS) ou un
arrét cardiaque récupéré peuvent étre le
premier événement clinique, mais excep-
tionnellement apres 1’dge de 35 ans [3].
Méme si les mécanismes conduisant a
une fibrillation ventriculaire sont encore
mal identifiés, une participation isché-
mique est trés vraisemblable.

La problématique de la mort subite liée
aux CCA ne sera pas abordée dans cet
article. Par définition, un symptéme dit
ischémique doit étre associé a une preuve
d’ischémie myocardique (marqueur
biologique, ECG et/ou test fonctionnel).

Un trouble du rythme ventriculaire est
considéré comme un marqueur isché-
mique dans un contexte de CCA (fig. 2).
Une particularité de certaines CCA au
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Fig. 2: Palpitations avec oppression thoracique lors
d’une course a pied. Enregistrement holter ECG (panel A)
avec aspect de tachycardie ventriculaire (étoile) s'arré-
tant a l'arrét de l'effort (fléche noire). Femme de 53 ans
ayant une connexion coronaire droite anormale (fleche

blanche) dans le sinus gauche (panel B).
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niveau aortique est I'impossibilité a
mettre en évidence une ischémie myo-
cardique avec les outils utilisés pour la
maladie coronaire athéromateuse. Ce qui
pose des difficultés d’interprétation de
certaines recommandations proposant
une stratégie a partir de symptémes, de
symptomes ischémiques (associés a une
preuve d’ischémie) ou d’ischémie myo-
cardique documentée (associée ounon a
une symptomatologie).

1l parait aujourd’hui préférable de parler
de symptomatologie d’allure ischémique
n’incluant pas forcément une preuve
d’ischémie myocardique. Cette position
peut se comprendre car une absence d’is-
chémie myocardique documentée n’est
pas corrélée a une absence de risque de
MS, au contraire d’'une symptomato-
logie suspecte [4-5]. Il est surprenant
qu’en cas de CCA symptomatique, la
géne fonctionnelle ne soit pas toujours
reproduite par un méme effort physique
intensif maintes fois répété, comme chez
le sportif. Chez1’adulte = 35 ans, de nom-
breuses CCA sont découvertes fortuite-
ment au cours du bilan d’une maladie
coronaire athéromateuse avérée ou sus-
pectée [6]. En cas de lésions coronaires
significatives sur I’artere ectopique, il
fautjuger de laresponsabilité respective
de la pathologie acquise et de la patholo-
gie congénitale. Pour les CCA au niveau
pulmonaire, une symptomatologie d’ef-
fort (dyspnée/angor) est fréquente et
souvent associée a une ischémie myo-
cardique documentée [7].

3. Formes pouvant étre associées a une
symptomatologie d’allure ischémique

Les CAA concernées sont les formes avec
un trajet préaortique, appelé aussi inter-
artériel, et celles avec une connexion
pulmonaire [8]. Les CCA avec un trajet
interartériel concernent surtout des
connexions dans le sinus controlatéral,
plus rarement dans ’aorte tubulaire
lorsque la connexion est située au-
dessus du sinus controlatéral (fig. 3). Si
les CCA avec un trajet prépulmonaire
ou rétroaortique peuvent étre classées

Fig. 3: Connexions coronaires anormales (fléches) pouvant étre associées a une symptomatologie d’allure
ischémique: coronaire gauche connectée dans le sinus controlatéral avec trajet préaortique (panel A), coro-
naire droite connectée dans le sinus droit avec trajet préaortique (panel B), coronaire droite connectée dans
l'aorte ascendante avec trajet préaortique (panel C), coronaire gauche connectée dans le sinus pulmonaire
antérieur (panel D).

sansrisque, le caractére symptomatique
de certaines CCA avec un trajet rétro-
pulmonaire est parfois discuté.

4. Prévalences

Une revue de 100000 scanners coro-
naires arapporté une prévalence de CCA
avec un trajet interartériel de 0,03 %
pour la coronaire gauche et 0,32 % pour
la coronaire droite [9]. Chez prés de
5000 adolescents candidats & une pra-
tique sportive, une imagerie par réso-
nance magnétique a identifié 2 CCA
gauches et 17 CCA droites avec un trajet
interartériel, soit une prévalencerespec-
tive de 0,04 et 0,32 % [10]. La prévalence
des formes avec un trajet interartériel
varie selon l’artere : plus de 90 % pour
les CCA droites et moins de 10 % pour

les CCA gauches [11]. La prévalence
des CCA symptomatiques parmi toutes
les CCA avec un trajet interartériel est
mal connue.

5. Physiopathologie de I'ischémie
myocardique

L’'ischémie myocardique expliquant
une symptomatologie peut étre rappor-
tée aux modifications morphologiques
associées a certains trajets ectopiques,
en particulier les trajets interartériels.
Laréduction du flux coronaire, essen-
tiellement en cas de demande myo-
cardique supplémentaire, peut étre liée
auneréduction de surface, une perte de
la géométrie circulaire, mais peut-étre
aussia d’autres mécanismes encore peu
étudiés: géne au remplissage coronaire
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par une connexion a angle trés aigu,
variations dynamiques lors du cycle car-
diaque (fig. 4), mouvements de la com-
missure proche de lorifice ectopique,
contraintes pariétales lors d'un passage
intramural...

Un passage intramural aortique, pas tou-
jours présent, est considéré comme un
facteur anatomique de gravité, avec un
possible effet délétere sur les conditions
hémodynamiques et physiques secon-
daires a une élévation importante de la
pression aortique, cause potentiellement
de compression. Souvent citée dans la
littérature, la compression coronaire
extrinseque par I’artére pulmonaire n’a
pas encore été clairement démontrée.

D’autres mécanismes ischémiques
connus (dissection, spasme ou throm-
bose coronaire) n’ont pas été rapportés
a ce jour dans les CCA symptomatiques
avec un trajet interartériel. De rares
observations laissent penser qu'une CCA
avec un trajet rétropulmonaire peut étre
symptomatique [12]. Ce trajet, concer-
nant exclusivement le tronc commun
ou l’artere interventriculaire antérieure,
met en contact la moitié distale de la
coronaire ectopique avec le myocarde
septal. La coronaire peut passer a la sur-
face du myocarde, mais aussi plus ou
moins en profondeur avec un passage
intramyocardique (fig. 5). On peut alors
retrouver les modifications classiques
(réduction modérée de calibre, varia-
tions dynamiques systolo-diastoliques)
du pont myocardique.

Fig. 5: Image scanographique (reconstruction curvi-
ligne) d’'une connexion coronaire gauche anormale dans
le sinus droit avec trajet rétropulmonaire. Enchas-
sement modéré du tronc commun dans le myocarde
(fleche). AO: aorte; IP: infundibulum pulmonaire.

Fig. 4: Images angiographiques d'une connexion coronaire gauche anormale dans le sinus droit. Modifica-
tions dynamiques au niveau du trajet interartériel (fléches). Panel A: systole; panel B: diastole.

La difficulté d’induire une ischémie
myocardique est bien connue, méme
en cas de CCA symptomatique [1]. La
réduction de surface artérielle géné-
ralement < 70 % au niveau ostial peut
expliquer les résultats des tests fonction-
nels habituels. Il est conseillé d’utiliser
un test fonctionnel avec une imagerie
associée. Une ischémie myocardique
documentée peut étre intermittente
avant méme une correction de l’ano-
malie [13]. L'évaluation physiologique
invasive reste limitée avec une valeur
de Fractional Flow Reserve (FFR) rare-
ment < 0,80, et avec une incertitude sur
lavaleur seuil [14].

Cette évaluation par injection intra-
coronaire du vasodilatateur est délicate
en cas de cathétérisme non sélectif. La
mesure de la FFR & partir du scanner est
en cours d’évaluation. Il reste mal expli-
qué qu'une symptomatologie puisse
apparaitre tardivement sans modifica-
tion du phénotype anatomique. L'inter-
prétation d'une ischémie myocardique
doit tenir compte d’une éventuelle mala-
die coronaire associée, située soit au
niveau du trajet ectopique, soit en aval.

Une prévalence élevée d’athérome est
suggérée pour les trajets rétroaortiques,
en particulier pour I’artere circonflexe,
alors qu’un trajet préaortique avec pas-
sage intramural semble étre protégé du
risque d’athérome. La physiopathologie

de I’ischémie myocardique est plus
compréhensible pour les CCA au ni-
veau pulmonaire. Elle est expliquée
par I’hypoperfusion chronique du
myocarde sous la dépendance insuf-
fisante de I’artére ectopique perfusée

a contre-courant par la coronaire
controlatérale.

6. Imagerie

L’'imagerie cardiaque est primordiale
pour classer et prendre en charge cer-
taines CCA. Mode diagnostique fréquent
chez ’adulte, la coronarographie n’est
plus considérée comme le gold standard.
Le scanner coronaire est devenu la réfé-
rence pour analyser une forme arisque ou
pour confirmer un diagnostic (fig. 6). I1
estutile particulierement pour distinguer
deux trajets parfois confondus: le trajet
préaortique et le trajet rétropulmonaire.

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 du calibre initial > 50 %
évoquent un passage intramural aor-
tique. Un passage intramyocardique
d’une CCA rétropulmonaire est analysé
au mieux par le scanner.

L’angle de connexion entre 1’aorte et

la coronaire est un autre élément ana-
tomique a considérer. Il peut varier et



réalités Cardiologiques — n® 351_Février 2020

I Le dossier - Angor sans lésion coronaire significative

Fig. 6: Palpitations avec oppression thoracique lors de la pratique de l'escalade chez un homme de 38 ans.
Tracés ECG juste aprés l'effort (panel A) avec discret sous-décalage segment T inférieur (fléches noires) et
au repos (panel B). Images angiographique (panel C) et scanographique (panel B) d’une connexion coronaire
droite anormale (fléches rouges) dans le sinus gauche.

Fig. 7: Image scanographique d’'une connexion coronaire droite anormale (fléche) dans le sinus gauche avec
trajet interartériel (panel A). Passage intramural aortique confirmé par échographie endocoronaire. AO: aorte;
AP: infundibulum pulmonaire.

est généralement < 30° en cas de passage
intramural aortique. En visualisant la
paroi coronaire, 'imagerie endocoronaire
est le meilleur outil actuel pour infir-
mer ou confirmer ce dernier [15]. Cette
imagerie, avec une préférence pour
I’échographie endocoronaire plus facile
d’utilisation, aide a la compréhension
morphologique artérielle. En cas de tra-
jet préaortique, la coronaire ectopique
s’adaptant a ’espace prend une forme
ovalaire lorsque I’artére arrive au contact
de I’aorte. En cas de passage intramural
associé,]’ostium a une forme en fente avec
un grand axe supérieur au grand axe de
référence (mesure juste en aval du trajet
ectopique) etun petitaxe < 2,0 mm (fig. 7).
Laréduction de surface ostiale peut varier
entre 20 et 70 %. L’échocardiographie et
I’imagerie par résonance magnétique se
prétent mal a I’analyse morphologique
des CCA chez ’adulte.

7. Evaluation du risque de mort subite

1l s’agit bien entendu du risque le plus
importanta considérer. Les CCA concer-
nées sont les mémes que celles associées
a une symptomatologie d’allure isché-
mique. Si un risque de MS existe, sa
probabilité de survenue est trés faible en
valeur absolue. Des estimations de I’in-
cidence annuelle de MS sont de I’ordre
de 0,3 % pour les CCA gauches et de
0,015 % pour les CCA droites [16].

Ces incidences sont particulieérement
faibles par rapport aux autres cardiopa-
thies congénitales incriminées dans la
MS, avec généralement une incidence
annuelle > 1 %. Seule une tres petite
fraction des CCA a risque fera une MS,
aussi il fautidentifier des facteurs ou des
marqueurs de risque accru. A ce jour,
seuls une CCA gauche, un jeune 4ge et
une pratique sportive intensive ont été
identifiés [1].

La plupart des MS se produisent entre
10 et 30 ans, bien que des cas aient été
décrits chez desindividus plus 4gés. Une
symptomatologie d’allure ischémique,
particulierement d’effort, doit toujours
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Fig. 8: Représentation schématique des techniques chirurgicales pour corriger une connexion coronaire
gauche anormale dans le sinus droit avec un passage intramural aortique (rectangle jaune). Panel A: traite-
ment endoluminal avec exérése d’'une bandelette aortique intramurale associée a une ostioplastie; panel B:
traitement exoluminal avec création d'un néo-ostium a l'aide d'un patch d'élargissement.

étre prise en considération. Dans plus
de 1/3 des cas, des symptomes prémo-
nitoires ont été retrouvés chez les jeunes
patients ayant fait une MS. Le surrisque
des CCA gauches est habituellement
expliqué par I'importance du territoire
myocardique. Il n’a pas été encore iden-
tifié de marqueurs anatomiques pour
stratifier le risque des CCA droites.

8. Recommandations

Les recommandations existantes sont
nord-américaines, avec une mise a
jour récente [8]. Elles ne sont adossées
a aucune étude randomisée controlée.
A noter que 1’dge n’intervient pas dans
la décision de correction. Une évalua-
tion anatomique et physiologique est
recommandée pour les CCA avec trajet
interartériel, indépendamment de la
présentation clinique (classe I, niveau
de preuve C).

Ladistinction entre symptémes et symp-
témes ischémiques n’est pas trés claire
dans ces recommandations. Pour les
CCA au niveau aortique, la chirurgie est

considérée comme le traitement de réfé-
rence. Les CCA droites et gauches symp-
tomatiques ou associées a une ischémie
myocardique doivent étre corrigées
(classe I, niveau de preuve B). En I’ab-
sence de symptome ou d’ischémie docu-
mentée, les CCA gauches peuvent étre
corrigées (classe ITa, niveau de preuve C),
alors qu’il est laissé le choix entre la cor-
rection et la surveillance pour les CCA
droites (classe IIb, niveau de preuve B).
Le traitement médical anti-ischémique
et la correction interventionnelle par
angioplastie ne sont pas cités dans ces
recommandations nord-américaines.

D’autres recommandations ont été pu-
bliées en 2017 par ’AATS (American
Association for Thoracic Surgery), éma-
nant des chirurgiens cardiaques nord-
américains [17]. Les CCA droites et
gauches symptomatiques ou associées
auneischémie myocardique doivent étre
corrigées (classe I, niveau de preuve B).
En cas de haut risque chirurgical, la
correction interventionnelle peut étre
une alternative (classe IIb, niveau de
preuve C).

Iln’existe pas, a ce jour, de recommanda-
tions européennes équivalentes pour les
CCA symptomatiques. Lesrecommanda-
tions sur I’activité sportive sont celles de
I’AHA/ACC 2017 sur la qualification des
athletes ayant une cardiopathie congé-
nitale [18] et de 'EAPC 2019 (European
Association of Preventive Cardiology)
sur la pratique sportive en cas de patho-
logie coronaire [19]. En cas de CCA
symptomatiques avec un trajet inter-
artériel, tous les sports en compétition, &
I’exception des sports de faible intensité,
doivent étre proscrits (classe III, niveau
de preuve C) pour les experts nord-amé-
ricains, et les activités sportives de
haute intensité doivent étre découra-
gées (classe II, niveau de preuve C) pour
les experts européens. En cas de CCA au
niveau pulmonaire et symptomatique,
une correction chirurgicale est recom-
mandée pour la CCA gauche (classe,
niveau de preuve B) et la CCA droite
(classel, niveau de preuve C) dans les
recommandations nord-américaines [8].

9. Management

Malgré ces recommandations, la prise
en charge chez I’adulte des CCA symp-
tomatiques peut étre difficile [20]. Les
pratiques restent assez hétérogenes,
expliquées en partie par nos connais-
sances encore limitées sur I’histoire
naturelle ou corrigée des CCA [16]. Le
rapport bénéfice/risque de la chirurgie
n’a pas encore été clairement évalué,
méme si les séries chirurgicales ont
montré en général une amélioration
fonctionnelle apres correction [21].

Nous ne disposons pas actuellement
de score pour stratifier le risque indivi-
duel de MS, en particulier pour les CCA
droites. Une méme forme anatomique
peut étre responsable d'une MS précoce
ou étre parfaitement tolérée jusqu’a un age
trésavancé. Chezlejeuneadulte (< 30 ans)
généralement peu symptomatique, 1’ob-
jectif thérapeutique est la prévention de
la MS, alors que pour une population
plusagée, la correction d’'une symptoma-
tologie d’allure ischémique est la priorité.
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L’absence fréquente d’ischémie myocar-
dique documentée rend parfois difficile
I'interprétation d'une symptomatologie,
surtout si elle est atypique. Bien que des
indications larges de correction soient
pronées, les registres observationnels
montrent que finalement assez peu de
patients sont opérés. L’absence de don-
nées contrdlées, la réticence a pratiquer
un geste opératoire considéré comme
trés technique et la morbidité chirur-
gicale sont des facteurs explicatifs. Il
faut tenir compte du fait que les recom-
mandations actuelles ont été élaborées
en partie par des cardiologues et des
chirurgiens pédiatriques, et qu’elles ne
sont donc pas toujours adaptées a une
population adulte. La revascularisation
par pontage est déconseillée par risque
d’involution du greffon artériel. Il n’est
jamais possible de réaliser une réimplan-
tation coronaire directement sur ’aorte
en cas de CCA avec un trajet interartériel.

1l existe deux approches chirurgicales
pour créer un nouvel ostium: soit par
voie endo-aortique avec une exérese de la

bandelette aortique intramurale (unroof-
ing), soit par voie endo- et exo-aortique
avecun patch d’élargissement (fig. 8). La
premieére technique peut exposer a une
dysfonction commissurale responsable
d’une fuite aortique, la seconde a une
thrombose précoce ou a une sténose
cicatricielle ou un pseudo-anévrisme
a distance.

Nous ne disposons pas de données
controlées surl’efficacité dun traitement
médical anti-ischémique. De manieére
empirique, un traitement bétabloquant
peut étre proposé. En cas de symptoma-
tologie d’allure ischémique, la place de
I’angioplastie coronaire mérite d’étre
évaluée chez I’adulte > 30 ans, car un
stenting est possible sans risque majeur
périprocédural [22]. Les travaux sur cette
approche interventionnelle sont encore
limités. Une surveillance seule peut étre
une stratégie initiale acceptable selon le
contexte. Une CCA symptomatique avec
un trajet rétropulmonaire pose des pro-
blemes spécifiques car la chirurgie n’est
pas adaptée a ce type d’anomalie.

Le but de la chirurgie en cas de
connexion pulmonaire est de rétablir
2 circuits coronaires systémiques. Selon
le site de la connexion dans I’artéere
pulmonaire, une réimplantation dans
I’aorte est généralement réalisée, asso-
ciée si besoin a une plastie d’allonge-
ment. La pratique sportive intensive
doit étre déconseillée pour les CCA
symptomatiques non corrigées.

Enl’état de nos connaissances actuelles,
il est préférable que la décision de cor-
riger ou de ne pas corriger une CCA soit
celle d’une équipe multidisciplinaire
spécialisée. L’algorithme décisionnel
actuellement utilisé au cours des réu-
nions du groupe ANOCOR est présenté
ici (fig. 9). Juger du lien de causalité
entre la symptomatologie décrite et
I’'anomalie coronaire d’une part, et entre
une ischémie myocardique documentée
et ’anomalie coronaire d’autre part,
sont deux étapes importantes lors de la
discussion collégiale. Bien que non cité
dans les recommandations, I’4ge est un
élément décisionnel important.

| Diagnostic CCA aortique avec symptomatologie d'allure ischémique' |

> 2

| Scanner coronaire / Test fonctionnel avec imagerie si non réalisés |

«

R 2
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CCA: coronaire doite I

¥

&

¥

¥

| Autres trajets |

| Trajet interartériel |

| Trajet rétropulmonaire |

| Trajet interartériel | |

Autres trajets |

I Rechercher une autre cause d'ischémie |

ph—

Rechercher une autre cause d'ischémie I
Si pas d’'autre cause d'ischémie

| Imagerie endocoronaire? |

| Rechercher une autre cause d'ischémie |

|
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Eléments décisionnels

o Age
* Mode de découverte

e Symptomatologie d'allure ischémique? —Lien avec CCA?
e Ischémie myocardique documentée? —Lien avec CCA?

e Critéres anatomiques de gravité®
¢ Maladie athéromateuse associée
o Activité sportive —Type —Compétition?

—

2

| Décisions possibles I

Pas de traitement spécifiquel | Correction chirurgicale | | Correction interventionnelle | | Traitement anti-ischémique I |Autorisation / Restriction sportive

Fig. 9: Arbre décisionnel pour une connexion coronaire anormale (CCA) au niveau aortique.

! Symptomatologie possible: angor, précordialgie, blockpnée, palpitations, lipothymie, syncope.
2 Optionnelle (échographie endocoronaire plutét que tomographie par cohérence optique).

3 Critéres anatomiques de gravité: ostium en fente, angle de connexion < 45°, réduction de surface > 50 %, passage intramural aortique.
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10. Perspectives

Nos connaissances actuelles surles CCA
etles niveaux de preuve des recomman-
dations montrent denombreuses lacunes
a combler. La prévalence a la naissance
des CCA arisque serait proche de 3/1000,
mais une minorité présentera une symp-
tomatologie d’allure ischémique et une
infime partie succombera d’une mort
rythmique. Une découverte fortuite de
I’anomalie coronaire est fréquente. En
cas de symptomatologie d’allure isché-
mique rapportée a la CCA, une correc-
tion doit étre discutée. Les résultats du
traitement chirurgical chez les jeunes
patients doivent étre mieux connus a
moyen et long terme. La place du trai-
tement interventionnel reste a préciser
pour une population plus agée. La mise
en commun, sous forme d’un registre
national, des CCA a risque avec leurs
particularités anatomiques, cliniques et
thérapeutiques pourranousaider dansle
futur a offrir lameilleure prise en charge.
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