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Des symptémes fréquents dont la causes est rare

Dyspnée d'effort et angor
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Contexte

Le syndrome de Bland-White-Garland (BWG) a été dé-
crit en détail pour la premiere fois en 1933 par les car-
diologues Bland, White et Garland en tant qu’anomalie
coronaire congénitale [1]. Il s’agit de la naissance de l'ar-
tére coronaire gauche a partir de l'artere pulmonaire
(synonyme: «<anomalous left coronary artery from the
pulmonary artery» [ALCAPA]). Sans intervention de
chirurgie correctrice apres établissement du diagnos-
tic, jusqu’'a 90% des nouveau-nés décedent de cette
anomalie coronaire durant les premiéres semaines de
vie a quelques mois suivants la naissance du fait de
I'absence de collatéralité via I'artére coronaire droite
(ACD) [2]. Dans la littérature, les données d’incidence
varient fortement et indiquent jusqu’a 1:300 000 nais-
sances vivantes [3]. Chez les patientes et patients qui at-
teignent l'age adulte, il se développe une collatéralité
croissante de l'interventriculaire antérieure (IVA) via
I'’ACD en raison du stimulus ischémique persistant. Sur
le plan clinique, les personnes concernées présentent
une insuffisance cardiaque gauche progressive et un
angor stable (dans 83% des cas), un infarctus myocar-
dique antérieur aigu et un arrét cardiaque soudain
(dans 8% des cas) ou encore des arythmies ventricu-
laires dues a l'ischémie, pouvant aller jusqu'a une
fibrillation ventriculaire aigué [4].
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Figure 1: Electrocardiogramme du patient au cabinet de médecine de famille.
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Rapport de cas

Anamnese

Un patient agé de 47 ans sans antécédents de maladie
cardiaque s’est initialement présenté au cabinet médi-
cal avec une fatigue récurrente, des troubles pectangi-
neux au repos nouvellement apparus ainsi qu'une
dyspnée d’effort progressive. En présence d'un trouble
bipolaire et de troubles anxieux qui s'exprimaient
aussi par une sensation d’oppression thoracique, le pa-
tient se trouvait en outre sous traitement psychophar-
macologique par lithium, olanzapine et sertraline. Il
n’existait aucune autre maladie préexistante significa-
tive. Le seul facteur de risque coronarien était une
consommation de cigarette d’au total 30 paquets-an-
nées.

Lélectrocardiogramme (ECG) a révélé un rythme sinu-
sal normocarde avec déviation axiale gauche voire axe
hypergauche, bloc AV du premier degré avec un inter-
valle PQ de 240 ms et bloc de branche gauche incom-
plet ainsi que perte de 'onde R de V1-V4 avec élévation
aigué du segment ST, négativités préterminales de T
dans les dérivations V5-V6, I et aVL, pour un indice de
Sokolow-Lyon gauche de 2,6 mV (fig. 1). LECG de ce pa-
tient est typiquement modifié et montre des ondes Q
dans les dérivations précordiales et latérales gauches
avec négativités préterminales de T [4].
L'échocardiographie transthoracique réalisée en ex-
terne a révélé une faible hypertrophie ventriculaire
gauche excentrique, accentuée au niveau septal (dia-
meétre du septum 1,3 cm) avec hypokinésie dans les seg-
ments apicaux et inféro-latéraux pour une fraction
d’éjection ventriculaire gauche (FEVG) modérément di-
minuée a 37% et un trouble du remplissage diastolique.
Il n'y avait pas d’antécédents d’hypertension artérielle.
Au vu de la baisse de la fonction de pompe ventricu-
laire gauche a 1”’échocardiographie, un traitement par
valsartan/sacubitril plus un bétabloquant a débuté.
Limagerie par résonance magnétique (IRM) cardiaque
a, apres perfusion d’adénosine, permis de mettre en
évidence une ischémie étendue au niveau antérieur,
septal, latéral, inféro-latéral et médio-ventriculaire. Le
patient a ensuite été orienté vers une coronarographie.
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Examen clinique

Le patient s’est présenté dans un état général stable
avec des parameétres vitaux normaux. Lexamen cli-
nique a révélé une auscultation cardiopulmonaire nor-
male, aucun signe clinique d’insuffisance cardiaque
gauche manifeste n’a été détecté.

Résultats

La coronarographie n'a pas permis de visualiser de ma-
niére sélective le tronc principal de l'artére coronaire
gauche. L'injection de produit de contraste dans I'ACD a
mis en évidence une perfusion rétrograde compléte de
I'IVA en projection sur le tronc pulmonaire (fig. 2A-D).
Un cathétérisme réalisé a droite avec mesure de la sa-
turation en oxygene dans l'artére pulmonaire n’a
fourni aucun résultat significatif.

Lexamen diagnostique s’est poursuivi avec un coro-
scanner (cCTA). Celui-ci a uniquement permis de visua-
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Figure 2: A) Coronarographie gauche avec incidence en oblique antérieure droite (OAD)
30°, cathéter Judkins gauche. Interventriculaire antérieure (IVA) non visible de maniere
sélective. B) Coronarographie avec incidence en oblique antérieure gauche (OAG) 45°.
Vue au moyen du cathéter Judkins droit. Naissance atypique de l'artére circonflexe.

C) Coronarographie de |'artére coronaire droite (ACD) avec incidence en oblique anté-
rieure gauche (vue OAG 45°/ cranial 25° avec cathéter Judkins droit). Phase précoce de
I'injection du produit de contraste dans I’ACD. Dilatation extréme de I’ACD. Dans le
cadre de I'analyse quantitative, le diameétre de I’ACD proximale est de 8,4 mm, ACD mé-
diane 7,4 mm et ACD distale 7,5 mm (valeur normale +/- 3,5 mm de I’ACD proximale).

D) Coronarographie de I'’ACD avec incidence en oblique antérieure gauche (OAG 45°).
Vue au moyen du cathéter Judkins droit. Phase tardive de I'injection du produit de
contraste dans I'’ACD. Remplissage rétrograde de I'lVA.
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liser la malformation de la naissance de l'artére coro-
naire gauche a partir de I'artére pulmonaire (fig. 3 et 4).
Par ailleurs, il a été possible de mettre en évidence le
flux rétrograde du sang non enrichi en produit de
contraste de'IVA dans l'artére pulmonaire. Le sang non
enrichi en produit de contraste apparait a la figure 5
sous forme de zone hypodense a I'angioscanner. Le dia-
gnostic du syndrome de BWG était ainsi confirmé.

Diagnostic
Syndrome de BWG (ALCAPA) avec insuffisance car-
diaque gauche chronique et baisse de la fonction de

pompe ventriculaire gauche ainsi quangor stable

Figure 3: Reconstruction 3D de la coronarographie par scan-
ner. Absence de connexion entre I'aorte (Ao) et I'artere coro-
naire gauche collatéralisée en rétrograde droite (IVA), marqué
en rouge.

Figure 4: Coronarographie par scanner avec documentation

de l'origine de l'artére coronaire gauche (IVA) a partir du tronc
pulmonaire (TP), ici avec flux rétrograde de produit de
contraste dans la voie artérielle pulmonaire. Ao: Aorte.
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phie initiale. Apres longue réflexion du patient, le trai-
tement définitif a consisté en une intervention
chirurgicale réussie avec translocation de l'artere coro-
naire gauche vers l'aorte ascendante (translocation
IVA) (fig. 6).

En phase post-opératoire, le traitement par valsartan/
sacubitril a da étre interrompu en raison d'une sévere
hypotension et un passage au lisinopril avec hy-
drochlorothiazide a eu lieu.

Dix jours apres l'opération, le patient a développé une
thrombose veineuse profonde de jambe due a son im-
mobilisation, qui a été traitée par rivaroxaban pendant
six mois. Durant cette période, la prise d’AAS a été in-
terrompue. A I'issue du traitement par rivaroxaban, la
poursuite du traitement par 100 mg d’AAS une fois par
jour est prévue a vie.

: ) . ) . Lors du controdle de suivi deux mois apres l'interven-
Figure 5: Coronarographie par scanner de I'artére pulmonaire (AP) avec flux rétrograde

du sang non enrichi en produit de contraste depuis I'artere coronaire gauche (IVA) vers
le tronc pulmonaire. Ao: Aorte.

tion, le patient ne présentait aucun symptome cli-
nique, ni limitation subjective (NYHA I). Léchocardio-

associé CCS 1II (selon la classification de la «Canadian
Cardiovascular Society»).

Traitement et évolution

Le dosage du traitement médicamenteux de I'insuffi-
sance cardiaque déja établi par valsartan, sacubitril et
bétabloquant a été augmenté et complété par la spiro-
nolactone. En outre, un traitement prophylactique par
statines et acide acétylsalicylique (AAS) a été initié
sous la suspicion primaire d'une coronaropathie au vu
de I'ECG de repos pathologique et de la mise en évi-
dence d'une hypokinésie antérieure a '’échocardiogra-

graphie a en outre montré une amélioration de la FEVG
qui s'élevait a 47%. Le patient affichait une nette aug-
mentation subjective de la résistance physique.

Discussion

Le syndrome de BWG est une anomalie tres rare dont
les données d’incidence varient jusqu’a 1:300 000 nais-
sances vivantes dans la littérature [3]. Parmi les mal-
formations congénitales, la fréquence est estimée a en-
viron 0,5%. A l'age adulte, la naissance anormale de
'artére coronaire gauche a partir de l'artére pulmo-
naire reste rarement diagnostiquée, avec une légere

Figure 6: A) Situs intra-opératoire: début de la réimplantation de I'ostium explanté de l'interventriculaire antérieure (IVA, *)
dans le sinus correspondant de la racine aortique; valve aortique (VA), valve pulmonaire (VP). B) Situs intra-opératoire: IVA ré-
implantée (*) dans la racine aortique avec recouvrement du défaut de I’artére pulmonaire par plastie avec patch xénopéricar-
dique; plastie pulmonaire par patch (P), racine aortique (RA).
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prédominance de 2:1 chez les femmes [5]. Malgré le dé-
veloppement d'une collatéralité via 'ACD au fil de
nombreuses années chez 10% des personnes concer-
nées, il existe un risque accru d’arythmies malignes,
d’ischémies myocardiques ou d’arrét cardiaque sou-
dain méme chez les patientes et patients asymptoma-
tiques, de sorte que le seul traitement curatif consiste
en une correction chirurgicale avec réimplantation de
l'artere coronaire gauche dans le sinus aortique. Dans
le cas présent, les modifications pathologiques étaient
visibles a 'ECG. Lexamen échocardiographique avec
mise en évidence d'une hypokinésie prononcée dans
les segments myocardiques antéro-apicaux ainsi que
le résultat de 'TRM de stress réalisée ensuite avec docu-
mentation d’'une ischémie prononcée de la paroi anté-
rieure ont finalement abouti a 'examen diagnostique
invasif. Uhypertension ventriculaire gauche - toute-
fois faiblement prononcée — déterminée en outre lors
des deux procédés diagnostiques reste inexpliquée.
Accessoirement, la symptomatique décrite chez le pa-
tient, présentant une sensation intermittente d’an-
xiété et d’'oppression, a initialement rendu difficile le
diagnostic cardiaque ciblé.

Une étude avec un tres faible nombre de cas n’a montré
aucune amélioration significative de la fonction de
pompe du ventricule gauche aprés translocation

L'essentiel pour la pratique

e Une symptomatique progressive d’insuffisance cardiaque, accompa-

gnée d'une baisse documentée a I'échocardiographie de la fonction sys-

tolique ventriculaire gauche en relation avec des troubles pectangineux,

doit faire I'objet d’'un examen diagnostique approfondi au moyen d'une

imagerie non invasive ou d'une coronarographie.

e Lévolution du syndrome de Bland-White-Garland de I'adulte peut pré-

senter une forte variabilité. Méme en |’absence préalable totale de

symptdémes cardiaques, cette anomalie congénitale significative et po-

tentiellement mortelle peut ne se manifester qu’a I’age adulte.

e l'angioscanner de |'anatomie des vaisseaux coronaires est une image-

rie non invasive qui revét une importance remarquable pour le diagnos-

tic d'anomalies des artéres coronaires.
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chirurgicale de I'artére coronaire gauche [6]. Chez notre
patient, la fonction systolique ventriculaire gauche ne
s’est pas non plus totalement rétablie, mais une nette
hausse de la FEVG a été observée (37 vs 47%). Comme il
s’agit, chez les patientes et patients concernés, d'un
trés faible nombre de cas et que les examens de suivi ri-
goureux sont inexistants en dehors de petites publica-
tions de cas, la prise en charge chirurgicale du syn-
drome de BWG est recommandée afin d’éviter le risque
a vie d'une insuffisance cardiaque progressive du
ventricule gauche due a I'ischémie myocardique chro-
nique et/ou la survenue d’arythmies cardiaques délé-
téres d’'origine ischémique [7].
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