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Résumé

Lanomalie de naissance de la coronaire gauche a partir de I'artére pulmonaire (ANCGAP) est une anomalie
congénitale rare qui touche 1/300000 naissances vivantes. Son évolution naturelle est grevée d'une mor-
talité importante surtout au cours de la premiere année de vie. La symptomatologie clinique chez le nour-
risson est non spécifique, rendant le diagnostic difficile. Il faut cependant savoir évoquer cette pathologie
devant tout nourrisson présentant une cardiomyopathie dilatée (CMD). Nous rapportons un cas dANCGAP
chez un nourrisson agé de 23 mois, ayant présenté un tableau d'insuffisance cardiaque. L'évolution était
fatale.

Abstract

The anomalous origin of the coronary artery from the pulmonary artery is a rare congenital defect that oc-
curs in 1/300000 live births. Its natural course is often fatal particularly during the first year of life. Howe-
ver, some cases may remain asymptomatic until adulthood. The clinical features in infants aren't specific,
and that makes the diagnosis difficult. Though, it remains essential to evoke and recognize this condition in
front of any dilated cardiomyopathy. We report a case of anomalous origin of the left coronary artery from
the pulmonary artery, in a 23 months old infant presenting an acute heart failure. The evolution was fatal.
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Introduction

LANCGAP ou syndrome de Bland - White - Garland
est une cardiopathie congénitale rare. Elle est sur-
tout I'apanage des petits nourrissons, chez qui elle
est responsable d'une morbidité et d'une mortali-
té importantes. Ses manifestations cliniques sont
essentiellement en rapport avec l'ischémie myo-
cardique a l'origine d’'une cardiomyopathie dilatée
(CMD) et d'une altération de la fonction ventricu-
laire gauche (VQ). Le diagnostic de cette anomalie
peut étre suspecté par I'échocardiographie, et il est
confirmé par I'angiographie ou par un angio-scan-
ner des coronaires. Le traitement essentiellement
chirurgical, doit étre réalisé précocement afin d'as-
surer des chances de survie pour ces patients. Nous
rapportons un cas dANCGAP diagnostiqué chez
un nourrisson agée de 23 mois dont l'issue était ra-
pidement fatale.

OBSERVATION :

Il s'agissait d'une petite fille, agée de 23 mois, ad-
mise dans un tableau d'insuffisance cardiaque
aigue. La patiente était traitée, pendant plusieurs
mois, en ambulatoire, pour des broncho-pneu-
mopathies récidivantes. Son histoire remontait a
I'dge de 1 an, par la survenue de vomissement et
de difficultés alimentaires a l'origine d'une stagna-
tion pondérale. Devant 'apparition d'une dyspnée
surtout lors des tétées, devenue par la suite conti-
nue et l'altération de l'état général la patiente a
été hospitalisée. L'examen clinique avait trouvé
un nourrisson hypotrophe (poids a - 2,8 DS), pale,
dyspnéique, tachycarde a 120 bpm. A l'auscultation
elle avait des rales crépitants diffus et un bruit de
galop cardiaque sans souffle audible. Elle présen-
tait également une hépatomégalie (fleche hépa-
tique & 75 cm). Les pouls fémoraux étaient pré-
sents et symétriques. La radiographie thoracique
avait montré une cardiomégalie (CMG) avec un
rapport cardio-thoracique a 0,62, et un syndrome
alvéolo-interstitiel bilatéral. (figure 1).

Figure 1 : Radiographie thoracique: Cardiomégalie avec syn-
drome alvéolo- interstitiel bilatéral

Sur 'électrocardiogramme il y avait des ondes Q de
nécrose en V4 et V5 (figure 2).

Figure 2 : ECG: Ondes Q de nécrose en V4 et V5

L'échocardiographie avait trouvé une altération
de la fonction VG (fraction d'éjection a 45%), ce
ventricule était hypokinétique surtout au niveau de
sa face postéro - latérale. La coronaire droite (CD)
était dilatée, naissant normalement, tandis que la
coronaire gauche (CG) était gréle naissant de l'ar-
tére pulmonaire (AP) droite. Cette anomalie a été
confirmée par une angiographie (Figure 3).
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Figure 3 : Coronarographie : une seule coronaire visible la CD

Le nourrisson avait bénéficié d'un traitement mé-
dical symptomatique de [insuffisance cardiaque
associant IEC (lopril : 4mg/kg/j), diurétiques (Fu-
rosémide : 2 mg/kg/j), antiagrégant plaquettaire
(aspirine : 4 mg/kg/j) associés a un régime sans sel.
L'évolution était rapidement fatale par décompen-
sation cardiaque aigue avant le recours au traite-
ment chirurgical.

DISCUSSION :

LANCGAP est I'anomalie congénitale majeure la
plus fréquente des artéres coronaires en pédiatrie
[1, 2]. Elle concerne 1/300000 naissances vivantes
et représente 0,5 % de I'ensemble des cardiopa-
thies congénitales [3-5]. Généralement isolée [4, 6],
cette malformation se manifeste précocement vers
l'age de 3 & 4 mois [1], cependant certains cas sont
révélés plus tardivement en l'occurrence a l'age
adulte. C'est le cas de notre patiente qui est deve-
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nue symptomatique a partir de I'age de un an. En
effet au cours de la vie foetale, les pressions pulmo-
naires sont élevées, et 'anomalie reste bien tolérée
et asymptomatique [4, 7].

Aprés la naissance, les résistances vasculaires pul-
monaires diminuent et I'AP va constituer un sys-
téme de basse pression. Il se constitue, d'une part,
des collatérales de suppléance a partir de la CD.
D'autre part, un shunt gauche - droit, et le sang
va directement de la CD vers I'AP privant, ainsi, le
myocarde de son irrigation [1-4, 8]. C'est essen-
tiellement de limportance des collatérales que
dépend l'intensité de l'ischémie myocardique et la
survie a long terme des patients [2,3].

La symptomatologie est en rapport avec l'isché-
mie myocardique, elle est peu spécifique chez le
nourrisson et les crises angineuses typiques lors
des tétées sont rares [3]. Ces patients, comme dans
notre observation, présentent surtout des troubles
digestifs a type de vomissements, de difficultés
alimentaires avec stagnation pondérale. Ailleurs, il
peut s'agir de pneumopathies récidivantes, de pa-
leur ou de sueurs froides [1-3, 5, 8]. L'ischémie myo-
cardique entraine une CMD avec une CMG sur la
radiographie du thorax, et des signes électriques
d'infarctus antéro-latéral. La présence d'onde Q
de nécrose dans les dérivations D1 et aVL est trés
caractéristique car jamais observée chez l'enfant
en dehors de ce contexte [2, 3]. L'échocardiogra-
phie montre un aspect de CMD hypokinétique avec
altération de la fonction VG associée a des signes
indirects permettant de soulever le diagnostic
d’ANCGAP a savoir : une dilatation du tronc de la
CD et un flux diastolique au doppler pulsé au niveau
de I'’AP qui témoigne d'une circulation collatérale [1,
2]. Chez notre patiente il s'agissait d'une CMD avec
une fraction d'éjection a 45 %, et une CD dilatée, a
I'échocardiographie. Les signes électriques d'isché-
mie myocardique n'étaient pas présents d'emblée,
ils sont apparus ultérieurement.

La confirmation du diagnostic, comme pour nétre
patiente, se fait grace a l'exploration angiogra-
phigue par cathétérisme droit en opacifiant la co-
ronaire gauche a partir de l'artére pulmonaire [1].
Actuellement on a plus tendance a remplacer cette
exploration invasive parle scanner des coronaires [9].
Le traitement de cette pathologie est chirurgical (le
traitement médical de l'insuffisance cardiaque, est
prescrit en attente de l'intervention). La technique
la plus utilisée actuellement est la réimplantation
de la CG sur l'aorte, avec un faible taux de compli-
cations et de mortalité [1, 2, 7]. Aprés la réimplan-
tation, la récupération de la fonction VG se fait « ad
integrum » dans un délai de 1a 2 ans en moyenne. ||
peut persister une insuffisance mitrale ischémique
pouvant nécessiter un traitement chirurgical [2, 10]

CONCLUSION :

LANCGAP est a l'origine d'une cardiomyopathie is-
chémique grave du nourrisson, d'évolution le plus
souvent fatale a moins d'un traitement chirurgical
précoce. Il faut donc savoir évoquer ce diagnostic,
bien que rare, face a une cardiomyopathie dilatée
précoce.
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