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Choisis un travail que tu aimes, et tu n’auras pas a travailler un seul jour dans ta vie
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l. Introduction

Dans le cas d'une connexion anormale de l'artére coronaire gauche au tronc pulmonaire
(ALCAPA), la totalité du réseau coronaire gauche ou une de ses branches se connecte de fagon
anormale au tronc pulmonaire proximal ou, trés rarement a I’artére pulmonaire droite. L'artere
coronaire droite nait normalement du culot aortique et présente un schéma de ramification
normal. Les collatérales de I'artere coronaire droite alimentent I'artere coronaire gauche, dans
laquelle le flux est inversé, de sorte que l'artére coronaire gauche se draine dans l'artere
pulmonaire aprés que les résistances vasculaires pulmonaires se soient normalisées. Tres
rarement, les deux arteres coronaires se connectent a I'artére pulmonaire par un seul tronc[1].

La premiére description de naissance anormale d’artére coronaire a partir de 1’artére
pulmonaire date de 1886 et a été décrite par Brooks a Dublin lors d’une autopsie[2]. Puis en
1908, Abbott décrit également cette malformation. Bland, White et Garland ont décrit, en 1933,
le syndrome clinique associé a cette anomalie anatomique a partir de leur expérience clinique
avec un enfant de 3 mois décede de cette malformation[3].

Comme le suggere Brooks, la physiopathologie de cette malformation est
I’appauvrissement du flux sanguin myocardique du ventricule gauche[2], malgré le
développement de collatérales entre la coronaire droite et gauche. Cet appauvrissement est di
au flux rétrograde dans I’artére coronaire gauche se vidant dans I’artére pulmonaire, entrainant
un vol vasculaire coronaire. Cette hypothése sera supportée par Edwards[4] en 1954 puis par
Case[5] en 1958, ce dernier montrera lors d’une autopsie que I’injection d’un colorant dans
I’aorte ascendante s’écoule de la coronaire droite jusque dans les collatérales rejoignant la
coronaire gauche et enfin dans I’artére pulmonaire[5].

En 1959, lors de la premiére correction chirurgicale réussie, Sabiston a vérifié le flux
rétrograde en mesurant une augmentation importante de la pression dans ’artére coronaire
gauche lorsque son ostium était occlus[6].
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Les premiéres tentatives chirurgicales ont été palliatives avec la premiere réalisée par Potts qui
créa une fistule aorto-pulmonaire permettant d’augmenter la saturation en oxygeéne et la
pression du tronc pulmonaire ; et Kittle, qui dans le souci d’augmenter également la pression
dans le tronc pulmonaire le cercla[7].

Quelques tentatives de réparations antérieures ont été publiées avec notamment Mustard
en 1953 qui rapportait des cas d’anastomose entre 1’artére carotide commune gauche et I’artére
coronaire gauche en termino-terminale[8]. Apley a rapporté en 1957 le cas échoué
d’anastomose entre ’artére sous-claviere gauche et I’artére coronaire gauche[9]. En 1966,
Cooley a réalisé un pontage aorto-coronaire a 1’aide d’un greffon veineux aprés avoir fermé
I’ostium coronaire gauche par I’intéricur du tronc pulmonaire[10]. Puis, en 1974, Neches a
réalisé la réimplantation de la coronaire gauche dans 1’aorte[11].

L’utilisation d’un tunnel dans le tronc pulmonaire pour relier I’ostium de la coronaire gauche a
I’aorte via une fenétre aorto-pulmonaire a été décrite en 1979. Ce tunnel est constitué de
péricarde[12] ou a I’aide d’une languette de paroi de I’artére pulmonaire comme décrit par

Takeuchi[13].
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I1. Embryologie

Les arteéres coronaires apparaissent relativement tard a la surface du cceur de 1'embryon.
En effet les premieres arteres coronaires apparaissent vers le 35e jour de vie intra-utérine sous
la forme d'un dérivé de I'épicarde[14,15] lui-méme dérivé du proépicarde. Le proépicarde
rentre en contact avec le myocarde prés du péle veineux (Figure 1a) sous forme d'une couche
de cellules épithéliales appelées villosités épicardiques[14,16](Figure 1b). Il finit par recouvrir
I'entiéreté du myocarde [15] aprés avoir regu des signaux hormonaux: les facteurs d’adhésivité
(vascular cell adhesion molecule (VCAML1) et alpha 4 integrin )[16].

Les cellules perdent ensuite leur caractére adhésif, leur permettant de migrer a la surface
du cceur [15,16], on les appelle les cellules mésenchymateuses (Figure 1c). Cette

transformation est régulée par Friend of Gata 2 (FOG-2)[17].
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Figure 1: Formation des arteres coronaires, Source EMC

Deux autres facteurs de croissance : VEGF et Fibroblast Growth Factor (FGF) régulent
la coalescence des cellules mésenchymateuses, leur différenciation en cellules endothéliales et
la formation des tubes endothéliaux conduisant a la formation d'un réseau vasculaire primitif a
I'intérieur du myocarde[18](Figure 1d). Il existe des interactions entre I'endothélium et les

cellules mésenchymateuses par le biais de VEGF et I'angiopoietine 1 (Angl) pour transformer
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et recruter des cellules mésenchymateuses pour former les veines et arteres coronaires
définitives[19].

Les vaisseaux coronaires définitifs apparaissent au niveau du sillon auriculo-
ventriculaire de I'épicarde pour s'étendre ensuite a l'apex et vers les gros vaisseaux formant
ainsi un cercle périartériel[20](Figure 1e). Les veines coronaires se connectent en premier au
sinus coronaire puis vers le 60éme jour les artéres coronaires se connectent a l'aorte[21].

Depuis les travaux de Bogers en 1989[22] nous savons que les coronaires ne naissent
pas de l'aorte mais vont se connecter a l'aorte, rendant obsoléte le terme «naissance anormale
des coronaires» pour la remplacer par «connexion anormale ». Le point de pénétration dans
l'aorte forme les ostia coronaires. La disposition coronaire dépend de la relation spatiale des
gros vaisseaux[23] car elles perforent l'aorte au point le plus proche de leurs origines
épicardiques aprés la septation du truncus [23] (Figure 2). Les deux sinus accueillant les ostia
auraient une configuration particuliére[20] favorisant la pénétration de l'aorte par les capillaires
a ce niveau. De plus, il pourrait y avoir des facteurs angiogéniques contrélant cette

pénétration[24].
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Figure 2 : Connexion des artéres coronaires a l'aorte, Source EMC

Les arteres coronaires se joignent donc a la circulation systémique car elles sont les

premieres arteres naissant apres la valve aortique au niveau de I'aorte ascendante.
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I11. Epidémiologie/Physiologie

L’ALCAPA est une pathologie rare car elle survient chez 0,26% des patients atteints de
cardiopathies congénitales[25]. Environ 65% des nourrissons nes avec cette malformation

meurent au cours de leur premiere année de vie en raison d’insuffisance ventriculaire gauche

aigle[26].
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Figure 3 : Représentation de la survie sans traitement chirurgical des patients présentant une connexion anormale
de l'artére coronaire gauche au tronc pulmonaire[26]

Comme nous pouvons le remarquer sur le graphique, le déces arrive peu au cours des 2
premiers mois. L’explication de cet intervalle n’est pas complétement comprise car il a été
retrouve, déja a ce stade, des cicatrices étendues du ventricule gauche et des signes d’infarctus.
On pense néanmoins qu’il s’agit d’une combinaison entre une pression artérielle pulmonaire
élevée qui limite le vol coronaire associée a une dysfonction et une perte progressive des

myocytes.
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Apres la premiére année de vie, bien qu’incompleétement comprise, la survie peut étre
liée a la présence de riches collatérales inter coronaires ou a la dominance de 1’artére coronaire
droite qui vascularise la face diaphragmatique du ventricule gauche mais aussi une grande partie
du septum et de la paroi latérale[26]. Les patients présentant cette derniére disposition peuvent
n’avoir qu’une ischémie et une fibrose du muscle papillaire antérieur dont la vascularisation
dépend de la vascularisation de I’artére coronaire gauche, et I’insuffisance mitrale peut dominer
le tableau clinique. Certains patients adultes atteints par cette pathologie sont en bonne santé et
certains ont méme un ECG normal[26].

La plupart des patients survivants a la premiére année de vie continuent a courir le risque
de décéder d’une insuffisance cardiaque gauche et de mort subite.

Chez les patients adultes, I’ischémie et la fibrose myocardique sont importantes et parfois une
calcification myocardique étendue se développe. En ce qui concerne la fraction d’éjection du
ventricule gauche (FEVG), elle peut étre tres, modérément ou beaucoup plus rarement non

altérée[27].
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IV. Diagnostic

A) Chez I’enfant

Les symptomes apparaissent généralement 1 semaine aprés la naissance et sont rarement
assez graves pour justifier une orientation cardiaque avant I’age de 2 mois. La pression artérielle
pulmonaire en post natal immédiat est élevée, limitant ainsi le vol coronaire et entrainant une
dysfonction myocardique progressive plutot que foudroyante. Le symptdme essentiel est la
mauvaise prise alimentaire en raison d’un essoufflement. Il peut aussi lever les genoux, cambrer
le dos et exceptionnellement pleurer ou crier. La cause présumée de ces manifestations cliniques
est I’angine de poitrine, et la conséquence est la faible prise de poids. En général, vers 1’age de
2-3 mois, on observe une réelle insuffisance cardiaque avec tachypnée et tachycardie
persistantes. A ce stade, le nourrisson est gravement malade.

Les signes cliniques sont aspécifiques, un souffle systolique d’insuffisance mitrale peut
étre entendu.

L’électrocardiogramme montre classiquement des signes d'ischémie dans le territoire
antérolatéral avec une onde Q de nécrose et un sus décalage du segment ST[25] en territoire
latéral associée a des signes d’hypertrophie ventriculaire gauche. Parallélement, les enzymes
myocardiques peuvent étre élevées. Sur la radiographie thoracique, un cedéme pulmonaire
interstitiel est présent. L'échographie cardiaque montre un ventricule gauche dilaté et peu
contractile et permet d'évaluer la valve mitrale. Chez les nourrissons souffrant d'une
cardiomyopathie dilatée, 1’écho doppler peut détecter une coronaire droite anormalement
dilatée, et une connexion anormale de la coronaire gauche au tronc de I’artere pulmonaire avec

un flux rétrograde a l'intérieur.
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B) Chez I’adulte

Le développement de la collatéralité entre la coronaire a droite et le tronc coronaire
gauche est suffisant pour prévenir un infarctus massif car lorsque des symptémes graves ne se
manifestent pas dans la petite enfance, la présentation est souvent retardée apres 20 ans[27-29].
Certains adultes se plaignent de fatigue, de dyspnée ou de palpitations alors que d'autres restent
pauci symptomatiques et la malformation est découverte lors d'un bilan pour une autre
pathologie comme un AVC. Il existe a l'auscultation un souffle systolique aspécifique ou un
souffle d'insuffisance mitrale. Un souffle continu sur le bord supérieur gauche du sternum peut
étre entendu et est expliqué par le flux rétrograde de l'artere coronaire gauche au tronc de l'artéere
pulmonaire. Parfois, ’insuffisance mitrale domine le tableau provoquant une insuffisance
cardiaque ou des troubles du rythme.

Encore aujourd'hui, certains patients sont opérés pour une insuffisance mitrale ou
décedent sans qu'un diagnostic de connexion anormale de l'artére coronaire gauche au tronc de
I'artére pulmonaire soit posé[30-33].

L’ECG est pratiquement toujours anormal avec des modifications du segment ST ou des
signes anciens d'infarctus avec des ondes Q de nécrose dans le territoire antérolatéral. La
radiographie pulmonaire peut étre normale ou montrer une cardiomégalie liée a la dilatation
myocardique.

La coronarographie retrouve une coronaire droite geéante avec de nombreuses
collatérales rehaussant dans un second temps, a rétrograde, l'artere coronaire gauche puis le
tronc de l'artere pulmonaire.

L’IRM myocardique, plus récemment, permet en plus d'évaluer précisément la fraction
d'éjection ventriculaire gauche, de faire la différence entre les zones myocardiques
pathologiques des zones saines grace a une séquence d’acquisition particuliere. Il s’agit du
rehaussement tardif de gadolinium appelé LGE pour late gadolinium enhancement. Dans la
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zone pathologique, I’arrivée du produit de contraste est retardée ainsi que sa clairance par
I’cedeme interstitiel en phase subaigiie et par du remplacement fibreux des myocytes en phase
chronique. Le myocarde normal quant & lui est lavé du produit de contraste le faisant apparaitre
en noir (hyposignal) sur les séquences de rehaussement tardif alors que la zone pathologique
apparait en blanc (hypersignal). L’IRM permet aussi d’apprécier la dilatation du ventricule

gauche partiellement responsable de la fuite mitrale.
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V. Techniques chirurgicales

La stratégie thérapeutique idéale semble étre de restaurer un systeme a deux artéres
coronaires chez tous les patients. Le transfert ou translocation de I'artere coronaire anormale
dans la racine aortique semble étre la procédure la plus directe mais elle n'est pas toujours
possible. La distance entre le point médian du sinus aortique gauche dépourvu d’ostium et
I’ostium de l'artére coronaire anormalement connectée au tronc de l'artére pulmonaire varie
entre 2 et 18 mm[34]. La plus grande distance empéche la réimplantation directe et rend
nécessaire la réparation via le tunnel de Takeuchi[13].

Plusieurs autres techniques existent mais sont plus ou moins adaptées comme par
exemple la simple ligature de la coronaire anormale, I'anastomose de l'artere sous-claviere
gauche sur le tronc coronaire gauche et le pontage aorto-coronaire a l'aide de I'artere thoracique
interne gauche.

L'intervention est réalisée sous circulation extracorporelle (CEC) en hypothermie
modérée ou en normothermie en adaptant la solution de cardioplégie ou méme a cceur
battant[35]. Une sternotomie médiane est réalisée, le péricarde est ouvert en prenant soin de ne
pas toucher le cceur car le moindre contact peut entrainer une fibrillation ventriculaire. La CEC
est mise en place avec une canulation artérielle au niveau de I'aorte et avec une canule atrio-
cave dans l'oreillette droite.

La perfusion myocardique doit étre réalisée dans les deux coronaires soit par mise en place
de canules dans I'aorte et dans I'artere pulmonaire en laquant les deux APs pour que la solution
de cardioplégie ne s'échappe pas dans le lit pulmonaire, soit a I’aide d’une perfusion coronaire
sélective en ouvrant l'artere pulmonaire et en placant une canule directement dans l'ostium de
la coronaire gauche. Une derniére possibilité est I'injection de la solution de cardioplégie a

travers une canule mise seulement dans l'aorte apres avoir laqué les deux artéres pulmonaires
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afin de protéger le ventricule gauche via un flux rétrograde dans I'artére coronaire gauche. La
cardioplégie est d'autant plus importante que le ceeur souffre d'ischémie chronique.

Une fois la cardioplégie terminée, les lacs sont retirés et une incision transversale est
pratiquée dans le tronc pulmonaire. Si ’ostium du tronc coronaire gauche est postérieur ou
droit, la technique de la réimplantation directe est possible, si I’ostium se trouve du coté gauche

alors, il faut envisager une autre opération comme le tunnel de Takeuchi[13].

A) Réimplantation directe de ’artére coronaire gauche
Lorsque la connexion de I'artére coronaire gauche est a la face postérieure ou droite du tronc

pulmonaire cette technique est a recommander (Figure 4A).

Pulmonary
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_— ostium of left
coronary artery

Figure 4A : 1ére étape, visualisation de I'ostium coronaire gauche dans le tronc de I'artére pulmonaire, Source :

Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

L'incision transversale du tronc de l'artére pulmonaire (TAP) se poursuit jusqu'a section
compléte du tronc puis 1’ostium coronaire gauche est prélevé avec un large bouton d’artére

pulmonaire (Figure 4B).
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Figure 4B : 2éme étape, ouverture de I'artére pulmonaire et prélévement de I'ostium coronaire gauche, Source :

Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

L'artére coronaire est soigneusement mobilisée et une ouverture est réalisée au niveau
de la partie postéro-latérale gauche de l'aorte. Le bouton coronaire gauche est anastomosé a
I'aide d'une suture au mono filament 7-0 puis le TAP est reconstruit soit par suture termino-

terminale directe soit a I'aide d’un patch de péricarde[36] (Figure 4C).
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Figure 4C : 3éme étape, anastomose directe de I'artére coronaire gauche a l'aorte, Source : Kirklin/Barratt-Boyes
Surgery
Si la distance est trop longue entre I’ostium de 1’artére coronaire gauche et I’aorte, un tube

prothétique en PTFE ou un greffon veineux saphene peuvent étre utilisés.

B) Réparation de Takeuchi
Cette réparation est envisagée lorsque I'ostium coronaire est connecté au coté gauche du
TAP. L'artere pulmonaire est incisée en créant une languette antérieure de sa paroi (Figure 5A),

puis le néo ostium est créé en réalisant une fenétre aorto-pulmonaire en prenant soin de ne pas

léser les valves (Figure 5A).
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Figure 5A : Visualisation de I'ostium de la coronaire gauche et création de la
languette antérieure d'artére pulmonaire, Source : Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

Ces ouvertures sont suturées ensemble a I'aide d'un mono filament 7-0 créant ainsi une

fenétre aorto-pulmonaire (Figure 5B).
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Figure 5B : Création de la fenétre aorto-pulmonaire, Source : Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

La languette de paroi d'artére pulmonaire est suturée afin de confectionner la paroi

antérieure du tunnel entre I'aorte et l'ostium de I'artere coronaire gauche (Figure 5C).
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Tunnel

Figure 5C : Confection du tunnel de Takeuchi, Source : Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

L'artere pulmonaire est reconstruite a I'aide d'un patch de péricarde, de PTFE ou a l'aide

d'une homogreffe pulmonaire (Figure 5D).

Figure 5D : Fermeture de l'artére pulmonaire, Source : Kirklin/Barratt-Boyes Surgery

Les résultats de cette technique sont bons, avec une amélioration significative de la fraction

d'éjection du VG chez tous les malades opérés avec une moyenne d'age de 4,3 ans[37].
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C) Pontage a I’aide de I’artére sous-claviére gauche

Cette technique peut étre discutée lorsque l'ostium coronaire gauche au niveau du tronc
pulmonaire est trés éloignée de l'aorte rendant impossible la réimplantation directe et difficile
la réparation de Takeuchi. La CEC est différente des deux autres techniques car la racine
aortique n'est pas ouverte et ne nécessite donc pas un clampage aortique ni une cardioplégie.

L'artere sous-claviere est disséquée la plus distale possible, ligaturée et sectionnée. Il est
primordial que cette artere soit la plus longue possible afin que I'anastomose ait une courbure
harmonieuse sans tension. L'artére coronaire gauche est prélevée sur un bouton généreux de
tissu pulmonaire puis elle est mobilisée pour permettre une anastomose sans tension ni
plicature. Puis une anastomose termino-terminale est réalisée a l'aide de mono filament 7-0.
(Figure 6). Une fois terminé, la coronaire est mise en charge avec du sang oxygéné et le tronc

de l'artére pulmonaire est réparé par un patch.
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Figure 6 : Pontage entre la sous-claviére gauche et l'ostium de la coronaire gauche, Source : Kirklin/Barratt-
Boyes Surgery
Une variante de cette technique réside dans la ligature de lI'ostium de l'artere coronaire
gauche a proximité du TAP associée a un pontage avec l'artére sous-claviére gauche en termino-

latérale [38].
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Cette technique n'est pas trés utilisée mais elle est a connaitre en cas d'impossibilité de

réalisation des deux techniques précédentes.

D) Pontage coronaire

Les techniques de pontage coronaire sont les mémes que celles réalisées chez les patients
souffrant de coronaropathie athéromateuse. L’artére thoracique interne gauche est prélevée a la
face postérieure du sternum puis est anastomosée en termino-latérale sur 1’artére
interventriculaire antérieure. Cette technique peut également étre utilisée chez les enfants.

En cas d’échec de prélévement de I’artére thoracique interne ou d’anomalie anatomique de

cette artere, un greffon veineux saphéne interne peut étre utilise.

E) Ligature simple de ’artére coronaire gauche

Cette procédure peut étre réalisée par thoracotomie gauche dans le 4™ espace intercostal.
Le péricarde est ouvert en avant du nerf phrénique apres avoir mobilisé le thymus. L’auricule
gauche est rétractée grace a un fil d’exposition. Aprés ces manceuvres, I’ALCAPA est visible
et est disséquée et ligaturée pres de la paroi du TAP a I’aide d’un fil de suture ou d’un clip. Le
péricarde est ensuite referme de fagcon lache et le thorax est fermé. Cette procédure est rapide
(30-45 min) et est réalisée sans CEC.

Cette technique peut étre utilisée comme mesure transitoire pour stabiliser les patients
instables avant une éventuelle revascularisation[7]. Elle peut aussi étre realisee par sternotomie
médiane, et dans ce cas la CEC peut étre utilisée surtout pour les artéres coronaires naissant de
la face postérieure du TAP. Une seule canule veineuse est utilisée, en normothermie et sans
clampage aortique, le TAP est ouvert transversalement et I'ostium de I'artére coronaire gauche

est suturé avec des points sur Teflon, le TAP est ensuite refermé et la CEC retirée.
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F) Autres techniques

Un certain nombre de techniques ont été décrites pour rétablir un systeme a double
coronaire. L'artere coronaire peut étre rallongée par une lamelle d'artere pulmonaire autologue
[39-41] ou elle peut étre excisée avec un bouton de I'AP, mobilisée pour atteindre l'aorte et

anastomosée dans la lumiére aortique[42], une technique attribuée a Yacoub (Figure 7).

Pulmonary

Pericardial
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Figure 7 : Allongement du tronc coronaire gauche par tissu
pulmonaire autologue, Source : Kirklin/Barratt-Boyes Surgery
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V1. Résultats

La mortalité dans certaines séries rapportées de 1975 a 1980 varie de 0 a 75 %[25,43—
48], mais depuis 1995, les séries mettent I'accent sur les opérations aboutissant a un systéme a
deux coronaires et documentent une excellente survie chez les enfants (0 a 14%
mortalité)[41,49-54].

Peu d'études sur la survie a long terme ont été menées. Dans une étude pédiatrique
allemande la survie a 20 ans aprés une réparation d'ALCAPA est de 86%][36]. D'autres études
a moyen terme relatent une faible mortalité infantile post-opératoire[55,56].

Tres peu de séries d'ALCAPA adultes sont disponibles dans la littérature et les séries
présentent de tres faibles effectifs[57,58]. Dans I'étude de Boutsikou et al., 12 malades ont été
opérés a I’age adulte (42 +16.8 ans) et 86 % des patients sont en vie apres 5,3 ans de suivi[57].

Ce manque d'information empéche une analyse qui permettrait de fournir des
informations sur les facteurs de risque supplémentaires de déces prématuré. On suppose qu'il
existe une phase de risque de décés précoce conditionnée par I'état du myocarde et la fonction

ventriculaire gauche[52].
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VII. Problématique

L’ALCAPA est une pathologie congénitale mortelle des le début de la vie de 1’enfant.
Cependant, certains patients survivent a 1’age adulte et sont asymptomatiques. La question
demeure enti¢re de I’intérét d’une cure chirurgicale de leur anomalie coronaire congénitale a
I’age adulte.

Les recommandations de I’American Heart Association de 2008 proposent une prise en
charge chirurgicale pour restauration d’un systéme a double coronaire mais avec un niveau
d’évidence de 1C. Ce faible niveau est dii a I’absence d’essai controlé randomisé et du faible
nombre d’études disponibles dans la littérature en raison de la rareté de la pathologie. De plus,
aucune recommandation n’est disponible pour la prise en charge de I’insuffisance mitrale chez
ces patients.

Mais cette rareté est probablement due & la méconnaissance de cette pathologie et il
existe tres probablement de nombreux cas non diagnostiqués.

L’amélioration des techniques de dépistage telles que la scintigraphie, I’'IRM, le scanner
et I’échographie cardiaque rend possible le diagnostic de ces cas.

L'objectif principal de cette étude est d'évaluer I'évolution clinique et hémodynamique
postopératoire de patients opérés pour ALCAPA a l'age adulte et d'étudier I'évolution
anatomique et fonctionnelle du ventricule gauche et de la valve mitrale par échocardiographie
trans thoracique (ETT) en fonction de I'dge. Nous comparerons également les résultats en
fonction des techniques utilisées.

L'étude est présentée sous forme d'un article scientifique, rédigé en anglais, et prét a étre

soumis a une revue scientifique avec comité de relecture.
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VIII. ETUDE

ALCAPA diagnosed and operated in adulthood: results from a
multicentric international study

Abstract
Background

Abnormal left coronary artery arising from the pulmonary artery (ALCAPA) is a rare
and life-threatening congenital heart disease, with high mortality rate without surgical repair
before 1 year of age. The rare patients surviving until adulthood, usually suffer a moderate to
severe ischemia-induced left ventricular systolic function impairment that raises the question

of the risk-benefit balance of surgical correction. Data regarding results are scarce.

Obijective
The main objective of this study is to assess the clinical and the hemodynamic course
of adult patients operated on for ALCAPA. We also compared the results according to the

techniques used at surgical repair.

Methods

We conducted an international multicentric (11 centers) retrospective study. We
managed to collect data from adults patients who underwent ALCAPA repair between January
1980 and December 2020.

We assessed myocardial and valvular function before and after surgical repair by
transthoracic echocardiography (TTE). As duration of ALCAPA-related myocardial ischemia

is intuitively a major risk factor of clinical and hemodynamic outcome, we perform a
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comparison between two age group, according to age at surgery. The first group (group I) with
patients aged 18 to 50 years and the second (group I1) after 50 years. Long-term results of direct

reimplantation (group A) and Takeuchi repair (group B) were also compared.

Results

A total of 37 patients underwent surgical repair, with a mean age at surgery of 32.8 years
[25.0, 44.4] and with a majority of women (n=24, 64.9%). The median follow-up time was 124
months [60.00-252.00] and the survival rate was 97.3%. Mean bypass and clamping times were
120.7 = 20.2 min and 90.2 £ 17.7 min, respectively. At 12 months and late follow up, there
were a significant improvement in New York Heart Association (NYHA) status (p<0.005).
The mean preoperative left ventricular ejection fraction (LVEF) on TTE was 40.0% [31.0-
45.0%] and at 6, 12 months and late follow up (115.00 [60.00-220.00] months) there were a
significant improvement of 50.0 [45.0, 54.0] (p<0.001), 55.0% [50.8-59.3] (p<0.001) and
55.00 % [50.00-60.00] (p <0.001) respectively. At 12 months and at latest follow up, the mean
LVEF in group I was 55.50% [52.00-60.00] and 58.00 % [53.00, 61.00] and was significantly
better than in group Il: 48.50 % [45.50-52.25] and 50.00 % [49.25-52.25] (p=0.009) and
(p=0.008), respectively. The mean preoperative left ventricular end diastolic (LVEDD) on TTE
was 61.50 mm [57.00-64.25]. At 12 months and at long term follow up, LVEDD decreased
significantly to 51.00 mm [50.00-55.00] (p<0.001) and 51.00 [50.00-54.75] (p<0.001) after
restoration of a dual coronary system without significant difference between the two groups of
age (p=0.48) and (p=0.33) respectively. Mitral regurgitation (MR) was significantly improved
(p<0.001) by ALCAPA surgical repair without mitral valvuloplasty with no difference between

groups of age (p=0.815) and groups of surgical technique (p=0.235).

Conclusions
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Late restoration of a dual coronary system in adult survivors with ALCAPA leads to improved
myocardial function and clinical improvement especially in patients younger than 50 years,
whatever the surgical technique performed. Positive ventricular remodeling with decreased

ventricular dilatation leads to improved MR.

INTRODUCTION

An abnormal left coronary artery arising from pulmonary artery (ALCAPA) is a rare
congenital heart disease with an estimated incidence of 1 in 300,000 live birth [1]. This
malformation is associated with a very high rate of death in the first year of life[2] due to
extensive myocardial ischemia and consequently ventricular arrhythmia. The first description
was reported in 1865, on the basis of autopsies performed by Krause, allowing analysis of the
course of the left coronary trunk[3], arising from the pulmonary artery most often from the sinus
in front of the left aortic sinus and heading towards the interventricular groove and the lateral
wall of the left ventricle. At birth the physiopathology is well known[4], and surgical repair is
mandatory, indeed, death occurs in nearly 90% of children with uncorrected ALCAPA.
However, in rare patients surviving their first year of life, some die of ventricular arrhythmia[5],

while others remain asymptomatic.

In the literature, data and studies are scarce for surviving adult with ALCAPA disease,
and encompass case report and only one study cohort of 37 adult patients[6,7]. Nevertheless,
recommendations for revascularization have been given by the American Heart Association for

Adult Congenital Heart Disease in these patients[8].
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The aim of the study is to assess the long-term survival and hemodynamic outcomes
including left ventricular size and function and mitral regurgitation evolution after surgical

repair in adults with ALCAPA.

METHODS

Study population

This is a retrospective, multicentric, international study involving 11 congenital heart
surgery centers from January 1980 to December 2020 (Bordeaux, Toulouse, Nantes, Rennes,
Lyon, Marseille, Munich, Lille, La Réunion, Bruxelles, Paris). Approval for the study was
granted by the Institutional Ethics Committee and the need for individual consent was waived.

Data were collected from medical and surgical notes in accordance with Helsinki principles.

Surgical technigue

Due to the rarity and polymorphism of this pathology, no reference technique is
available for the treatment of ALCAPA, especially in adult. The "good" treatment lies in the
surgeon'’s adaptation in the choice of the technique after a careful analysis of the preoperative
examinations and on the operating field with the aim of restoring a double coronary
vascularization system. Three techniques have been used: direct reimplantation[9], the
Takeuchi procedure[10] and coronary trunk ligation[11] associated with coronary bypass. The
surgeries took place in expert centers for congenital heart surgery.

For all 3 techniques, standard cardiopulmonary bypass was instituted through a median
sternotomy opening of the chest, and then the aortic cross clamped and the myocardium arrested

with intermittent anterograde cold blood cardioplegia.
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- Direct reimplantation[9]: the pulmonary trunk is opened transversely and the ostium of
the left coronary trunk (LCK) is harvested with a pulmonary artery wall button around the
ostium. The LCK is dissected for transfer and anastomosis to the aorta with continuous sutures.
Dissection is meticulous, taking care not to cut early collaterals that could be detrimental to
myocardial kinetics. The pulmonary artery trunk is then repaired with an autologous or
heterologous pericardial patch depending on availability. If direct reimplantation is not possible
due to excessive vessel tension, an extension with a short prosthetic tube is performed.

- Takeuchi procedure[10]: the trunk of the pulmonary artery is incised and a band of
pulmonary wall is created. This band is sutured from the ostium of the LCK to the aortic wall
after the creation of an aortopulmonary window. As in the previous technique, the pulmonary
artery wall is reconstructed with a patch or by direct closure in the absence of tension

- Ligation[11] associated with a coronary bypass: The left internal thoracic artery is
harvested and then after the introduction of extracorporeal circulation, the LCK is ligated and

the bypass performed on the anterior interventricular artery.

Data collection and follow-up

All data were retrieved from surgical and medical records. Patients were seen once a
year or once every two years for follow-up visits in the different Hospitals. All patients were
assessed by transthoracic echocardiogram (TTE) at each follow-up visits. LVEF was assessed
by M mode in parasternal long axis view using Teicholtz method or by biplane Simpson method
in apical 4 chambers and 2 chambers view. Mitral regurgitation was assessed in apical 4
chambers and 2 chambers view in antero-postero and lateral sweep and evaluated as trivial,
mild, moderate and severe. Patient data were collected locally for each center by the referral
physician designated.

Demographic, clinical, paraclinical, and hemodynamic data were collected

retrospectively from hospital records; data from the last visits were considered. Functional
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status was determined according to the New York Heart Association (NYHA) functional class.
For patients who died outside the hospital, cause of death was determined by contacting their
relatives and general physicians.

As duration of ALCAPA-related myocardial ischemia is intuitively a major risk factor
of clinical and hemodynamic outcome, we perform a comparison between two age group,
according to age at surgery: the first group (group 1) for patients aged 18 to 50 years and the
second group (group I1) for patients over 50 years. Furthermore, we compared the results of
patients operated by direct reimplantation (group A) and Takeuchi method (group B).

Follow-up was complete except for one patient. The duration of follow-up was defined
as the period between the operation and the last clinical visit.

We focused on the TTE assessment of left ventricle segmental kinetics, left ventricular
end diastolic diameter (LVEDD) and mitral valve function before and after the repair surgery
to assess the evolution of myocardial recovery. TTE was performed and considered at

discharge, at 6 months, at 1 year of follow-up and then at the most recent visit.

Statistical analysis

Categorial variables were presented with number and percentages. Continuous variables
were presented with median [interquartile range] or mean * standard deviation (SD). Non-
parametric Wilcoxon test was used to compare numerous variables. Qualitative variables were
compared with the Chi-squared test, unless expected counts were less than 10, in which case
the Fischer's exact test was used. Preoperative and postoperative data at discharge, at 6 months,
12 months and last time of follow-up were compared using paired function.

A threshold of o= 0.05 was considered as significant. Analyses were performed with RStudio

software 4.0.1.

Nabil DIB | Thése d’exercice | Université de Limoges | 2021 51
License CC BY-NC-ND 3.0



RESULTS

Population characteristics

A total of 37 adult patients underwent ALCAPA repair with a majority of women (n=24,
64.9%). The average age at surgery was 32.8 years [25.0 - 44.4] years. An average delay of 3.3
* 1.6 months was retrieved between diagnosis and surgery.

The median follow-up time was 124 [60-252] months and the survival rate was 97.3%.
TTE median follow up time was 115.00 [60.00, 220.00] months. One patient was lost of follow-
up. More than half of the patients in the cohort had symptoms of heart failure with a New York
Heart Association (NYHA) score > 2 (n=24, 64.9%). A diagnosis was made following
symptoms of heart failure (n=20, 54.1%), chest pain (n=3, 8.1%), supra ventricular arrhythmias
(n=5, 13.5%), heart murmur (n=2, 5.4%), incidentally (n=6, 16.2%) or after a stroke event (n=1,
2.7%). Only one patient underwent a previous cardiac surgery (mitral valvuloplasty),15 years
before ALCAPA repair.

Thirty-one patients were in group | and 6 patients in group Il, baseline characteristics
are shown in Table 1.

Twenty-three patients (62.2%) received a direct LCA reimplantation, including 2 extended
direct reimplantation (5.4%) with a Dacron graft prosthesis due to excessive tension on the
sutures to avoid section or stretching of the first branching collaterals. Ten patients (27%)
underwent a Takeuchi repair and 2 patients had a ligation of the left main trunk associated to

Coronary Artery Bypass Grafting (CABG) (5.4%).

Table 1 : Patient characteristics according to age; MR: mitral regurgitation, LVEF: left ventricular ejection
fraction (%), LVEDD: left ventricular end diastolic diameter (mm), ICU: intensive care unit, NA: not applicable

Level Group | Group Il p value
n 31 6
Gender Female 21 (67.7) 3 (50.0) 0.714
NYHA I 12 (38.7) 2 (33.4) 0.051

1 16 (51.6) 1(16.7)

i 3(9.7) 2 (33.3)

v 0(0.0) 1(16.7)
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LVEF % 40.00 [33.00, | 30.00 [23.25, | 0.045
48.50] 39.00]

MR trivial 8(25.8%) 0(0.0%) 0.194

mild 18 (58.1%) 3 (50.0%)
moderate 5(16.1%) 3 (50.0%)

LVEDD, mm 61.50 [56.25, | 64.50 [58.75, | 0.125
64.00] 69.50]

Follow up 150.00 [65.00, | 79.00  [63.50, | 0.132
266.00] 111.00]

Age at surgery 30.63 [24.76, | 64.12  [62.45, | <0.001
39.40] 66.22]

Surgical information

Bypass time 116.3£20.5 126.0+19.5 0.390

(min.)

Clamping time 88.3+17.8 929+184 0.740

(min.)

Concomitant 0 (0.0%) 1 (16.7%) 0.162

mitral repair

Other 2 (6.5%)? 1 (16.7%)° 0.421

concomitant

surgery

Short-term outcomes

Intubation time 13.5+/- 3.78 14.57 +/-4.54 0.95

(hours)

ICU stay (days) 1.8+/-0.7 2.3 +/-0.7 0.14

Early mortality 0 0 NA

aAtrial septal defect n=1 and aortic valvular replacement n=1

bAortic valvular replacement n=1
°In hospital and 30-day mortality

Values are mean = SD, n (%) or median [IQR]

Surgical information and short-term outcomes

The mean bypass and aortic clamping times were 121.4 £ 19.5 min and 91.2 £ 16.6 min,

respectively. No statistical difference was noted between group | and 1l (Table 1).

Two concomitant surgeries were performed in group | and in group 11 (Table 1). In group 11, 1
of the concomitant surgeries was mitral valve valvuloplasty for organic MR (A2 prolapse)
(Table 1). Postoperatively, no early death was reported. Two patients (2/5 with pre-operative
supra ventricular arrhythmias) suffered the same recurrent arrhythmias in the post-operative
course. No difference in intubation time, intensive care unit stay and in-hospital or 30-day

mortality were retrieved between the 2 groups (Table 1). There were two surgical revision for
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bleeding. There was no circulatory mechanical support (extracorporeal membrane oxygenation

(ECMO) or Impella ™) in post-operative course.

Long term clinical Outcomes

A patient died 11 months after the operation of a sudden death (patient operated by
ligation + CABG), without an autopsy performed. The whole cohort survival was 97.3% at 1,
5 and 10 years respectively.

At 12 months and at long term follow up, there was clinical and NYHA status
improvement, NYHA was significantly better than before surgery (p<0.005) (Figure 1).

There was no late reintervention, neither at the coronary level, nor at the level of mitral
valve, nor any coronary angioplasty or endovascular procedure on the mitral valve
(MitraClip®). There was no heart transplantation.

NYHA evolution
100%
80%
60%
40%
20%

0% .
Pre operative 6 months 12 months

ENYHAT ENYHAI NYHA Il B NYHA IV

Figure 6 : NYHA evolution before and at 6 and 12 months after surgery

Left ventricular dimension and function

All patients had a heart segmental contraction abnormality on TTE in the majority of

cases, with an abnormality in the anterior, septal, lateral and apical segments.
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The preoperative median LVEF was 40% [31-45]. At 6 months, LVEF was significantly higher,
with a mean LVEF of 50% [45-54] (p<0.001). The improvement remained constant until 12
months of follow-up with an LVEF of 55% [50-59] (p<0.001). At the long-term follow-up
median LVEF was 55% [50-60.5] (p<0.001).

All patients had dilatation of the left ventricle with a median preoperative LVEDD of
61.5 mm [57-64]. This dilatation was progressively improved during the follow-up with already
at 6 months a significant decrease of the LVEDD with a mean diameter at 54 mm [52-56]
(p<0.001). At 12 months and at the long term follow up, diameter was significantly lower, with

an LVEDD at 51 mm [50-55] (p<0.001) and 51.00 mm [50.00, 54.75] (p<0.001).

Mitral valve assessment

The majority of patients (100%) suffered from mitral regurgitation (MR) which was
described as functional in 36 patients (97.3%), contrary to one patient who had an organic
moderate MR due to prolapse of the anterior mitral valve (A2 segment) (2.7%). The distribution
of MR was 8 patients with a trivial leak (21.6%), 21 patients with a mild leak (56.8%) and 8
patients with a moderate leak (21.6%). Surgical repair was only performed in one patient, with
an organic MR; he underwent a mitral valvuloplasty, with a triangular resection of the mitral
prolapse plus mitral annuloplasty; this patient had a good postoperative and long-lasting
surgical result.

MR decreased progressively throughout the follow-up with a significant decrease in
leakage severity at 6 months (p<0.001), with 2 patients suffering from trivial mitral
insufficiency. This improvement remained similar at 12 months of follow-up, with only one
patient with a trivial mitral insufficiency (p<0.001) (Figure 2). At long term follow up, this

improvement was confirmed (p<0.001).
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MR evolution
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Figure 7 : MR evolution before and at 6 and 12 months after surgery

Age at surgical repair comparison

Group I included 31 patients and group Il 6 patients. Before surgical repair, LVEF was
significantly better in group I (LVEF = 40.00 [33.00-48.50]) compared to group Il (LVEF = 30
[23.25-39.00]) (p=0.045); LVEDD showed no significant difference between the 2 groups
(p=0.125) (Table 1).

At 12 months, LVEF was significantly higher in group | (LVEF 55.5% [52.0-60.0]) compared
to group 11 (48.5 % [45.5-52.3]) (p=0.009).

At long-term follow-up, median LVEF was better in group I, 58.00 [53.00-61.00] than in group
11, 50.00 [49.25 - 52.25] (p=0.008). There was no significant difference for the LVEDD at 6
(p=0.10), 12 months (p=0.48) and late follow-up (p=0.332) between the 2 groups.

Mitral regurgitation (MR) results showed no significant difference between the 2
groups, before surgery (p=0.57), at 12 months and at long term follow up, (p=0.81) and

(p=0.58) respectively.
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Interestingly, in Figure 3, LV myocardial recovery was progressive during the first 12
months and LVEDD improvement followed a similar evolution (Figure 4). These results were

steady at long term follow up.

Reimplantation Takeuchi Repair
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Figure 3: LVEF evolution after ALCAPA repair, ejection fraction (%), time (months)
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Figure 4: LVEDD evolution after ALCAPA repair, time (months)
Nabil DIB | Thése d’exercice | Université de Limoges | 2021 57

License CC BY-NC-ND 3.0



Comparison between direct reimplantation and Takeuchi repair

Twenty-three patients (62.2%) received a direct LCA reimplantation including 2
extended direct reimplantation (5.4%) with a prosthesis graft due to potential excessive tension
on the reimplantation site.

Ten patients (27%) received a Takeuchi repair and 2 patients underwent a ligation +
CABG (5.4%).

There was no difference in the baseline characteristics of the 2 groups (Table 2).

Of note, the Takeuchi technique was used mostly between the 1980s and 2000s (n=8, 80.0%),
while direct reimplantation was used mostly after the 2000s (n=17, 73.9%). The ALCAPA
location determined the technique used, because in 100% of cases, when the left coronary artery
arose from the left pulmonary sinus, the Takeuchi method was preferred. When the coronary
artery originated from the right pulmonary sinus, direct reimplantation was chosen (100%). The
average bypass and clamping times were respectively 121.41 + 19.54 min and 91.17 £ 16.60
min, with no difference between the 2 groups (p=0.25 and p=0.69 respectively) (Table 2).

At 12 months postoperatively and at late follow-up, there was no difference in LVEF recovery

(p=0.12) and in LVEDD improvement (p=0.53) between the 2 groups.

Table 2: Patient characteristics between direct reimplantation and Takeuchi group; MR: mitral regurgitation,
LVEF: left ventricular ejection fraction (%), LVEDD: left ventricular end diastolic diameter (mm)

Level Reimplantation | Takeuchi p value
n 25 10
Age at surgery 32.8 [25.6-45.8] | 32.3[22.5-38.3] | 0.488
Gender Female 19 (76.0) 4 (40.0) 0.102
NYHA I 9 (36.0) 4 (40.0) 0.549
1 12 (48.0) 5 (50.0)
1 3(12.0) 1 (10.0)
Y/ 1(4.0) 0(0.0)
LVEF (%) 41.00 [34.00-| 3250 [30.25-|0.139
50.00] 41.50]
MR, n (%) trivial 5 (20.0) 2 (20.0) 0.461
mild 14 (56.0) 7 (70.0)
moderate 6 (24.0) 1 (10.0)
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LVEDD (mm.) 59.50 [55.75- | 63.00 [62.00- | 0.134
64.25] 64.75]

Follow up 84.00 [24.00- | 210.00 [128.50- | 0.053

(months) 240.00] 279.00]

Early mortality 0 (0.0%) 0 (0.0%) NA

n (%)

Bypass time 116.3 +19.5 121.4+195 0.25

(min.)

Clamping time 90.2+17.6 91.2+16.6 0.69

(min.)

Values are mean = SD, n (%) or median [IQR]

DISCUSSION

Our study is, to the best of our knowledge, the first international multicentric study about
adult ALCAPA operated. Some case report[14,15] and few studies[7,16] with a small patient
population and only one with 37 patients[6] are available in the literature. These studies confirm
the interest of a dual coronary system restoration[6], as shown in our cohort, regardless the
surgical technic performed: no early post-operative death and a late survival of 97.3% at 10
years.

In our study, there is no difference between direct coronary reimplantation group and
Takeuchi repair group for myocardial recovery (p=0.33). Our outcomes are similar with those
of Yuan et al.[6]. In our study, direct reimplantation was performed when ALCAPA originated
from a pulmonary sinus close to the aorta, while Takeuchi repair was performed, when a long
distance was found between the ostium and the aorta. The most important point was to restore
a dual coronary system, theoretically allowing a more efficient myocardial recovery.
Noteworthy, in our series, there were no more major adverse cardiovascular events in the

reimplantation group, contrary to Yuan et al.’s study[6]. Indeed, Yuan et al. found several neo-
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ostium LCA stenosis in patients operated with a left main trunk direct reimplantation technic
[6]. Theses complications were not retrieved in our study: no ostium stenosis was found
whatever the surgical technic used. Furthermore, the notable difference with the Chinese
study[6] is the area of surgical expertise : indeed, all patients in our multicentric study were
operated on by surgeons who are experts in congenital heart surgerys ; this could explain the
absence of left main trunk ostium coronary stenosis when a direct reimplantation technic was
used. However, patients in our study did not have a systematic six months postoperative CT

scan due to their clinical status which did not require it.

Contrary to adults, several and large studies are available in children, and many results
in this young population are similar to our study. In children, no difference was found in terms
of myocardial recovery or mortality between direct reimplantation and Takeuchi technique[17].
Since the advent of arterial switch operation and the coronary artery transfer techniques, direct
reimplantation is the most commonly used technique in children[18-20], which is less prone to
complications. Indeed, several pediatric studies[22—-24] showed numerous complications after
Takeuchi procedure : including postoperative pulmonary stenosis and/or regurgitation or
coronary channel stenosis. These complications were not found in our adult study nor in other
adult with ALCAPA repair study[6]. Probably, explanation is linked to tissue growth in
children, that can lead to distortion of the pulmonary root and consequently to pulmonary valve

leakage or pulmonary artery trunk stenosis[21].

After the restoration of a dual coronary system, patients have a significant improvement
in left ventricular function at 6 months (p<0.001) and at 12 months (p<0.001). Myocardial
recovery results are better for patients younger than 50 years. To our knowledge, no study
provide data on postoperative outcomes in adult with ALCAPA repair as a function of age.
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Although these data are interesting and encouraging, it would be useful to study the segmental
effect of myocardial revascularization using techniques such as myocardial MRI[12] and
myocardial scintigraphy[13]. Indeed, it would be interesting to know, with these advanced
imaging techniques, when the myocardium will no longer benefit from myocardial
revascularization. This hypothesis follows the results of our study: patients younger than 50
years of age significantly more improve their LVEF at 1 year and in the long term compared to

patients older than 50 years (p=0.009 and p=0.008 respectively).

In children, mitral repair is not recommended at ALCAPA repair time[24-26]. Brown
et al. show that for 21 children who underwent ALCAPA repair without mitral valve plasty,
88% were free from MR greater than mild, in the long-term postoperative follow-up [26].
Isomatsu et al.[27] consider only mitral valve repair at ALCAPA repair time for older children,
suffering moderate to severe MR; or, for young children, who cannot be weaned from
cardiopulmonary bypass. Indeed, an associated mitral valve repair increases the myocardial
ischemia duration, that can be deleterious, on an already damaged left ventricle. Furthermore,
a mitral valve repair could be very hazardous and tricky on a pediatric population, could be
very hazardous and tricky due to very small annulus and frail mitral valve tissue.

In Yuan et al.’s study, adults who underwent associated mitral valve plasty did not
significantly improve mitral regurgitation compared to those who underwent isolated ALCAPA
(p=0.12). Consequently Yuan et al. hypothesize that a mitral valve plasty was not mandatory
in adult at ALCAPA repair time. We found similar results in our study where no mitral
valvuloplasty was performed: all patients were free from mitral regurgitation in the late
postoperative course. A word of caution regarding patients suffering preoperative mitral
insufficiency due to an organic etiology: in our study, one patient had an organic MR (A2
prolapse) and a mitral plasty associated to ALCAPA repair.
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In chronic ischemic heart disease complicated by MR, the main mechanisms include
ischemia-induced left ventricular remodeling with papillary muscle (PM) displacement and
leaflet tethering and PM dysfunction[28]. With chronic ischemia, the left ventricle becomes
more spherical[29] and due to this remodeling, systolic tethering of mitral leaflets is the main
cause of MR[30]. Interestingly, similar results are found in patients suffering coronaropathy
with ischemic mitral valve regurgitation. Some authors advocate routine surgical repair of the
mitral valve at the time of CABGJ[27], while others prone only a mitral valvuloplasty with high
grade mitral regurgitation.

Michler et al. in a large randomized study including 301 patients, show that for patients with
moderate ischemic MR, performing mitral repair in addition to CABG did not result in a
significant difference in LV remodeling at 2 years[31]. Moreover, survival was not improved,
nor were hospital readmissions, but the mitral repair group had significantly more

supraventricular arrhythmias or neurological events (p=0.02)[31].

Study limitations: Our retrospective study has many limitations. Although our cohort is the
largest in the literature, it remains small. There are few deaths but perhaps patients deemed "too
sick" preoperatively were excluded from surgical repair. We did not have MRI or scintigraphy
imaging data to accurately assess myocardial perfusion status before and after repair. These
modalities provide a very accurate assessment of the extent and location of hibernation and
myocardial necrosis. One of these 2 investigations pre- and postoperatively would be able to
provide us with reliable data on the usefulness of restoring a double coronary system from a
certain age. Another major bias is the unavailability of pre and post-operative heart failure
medical treatment information of patients including loop diuretics and angiotensin-converting
enzyme inhibitor. These therapeutics, by decreasing LV afterload, facilitate myocardial
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function and lead to remodeling of the LV leading to improved ventricular and mitral valve

function by decreasing mitral tethering.

CONCLUSION

Late restoration of a dual coronary system in adult survivors with ALCAPA leads to

improved myocardial function and clinical improvement especially in patients younger than 50

years, whatever a surgical technique performed. Positive ventricular remodeling with decreased

ventricular dilatation leads to improved MR.
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RESUME

Introduction. L'artére coronaire gauche anormale naissant de I'artére pulmonaire (ALCAPA) est
une cardiopathie congénitale rare avec un taux de mortalité élevé en I'absence de réparation
chirurgicale avant I'age d'un an. Les rares patients qui survivent jusqu'a I'age adulte souffrent
généralement d'une altération modérée a severe de la fonction systolique du ventricule gauche
induite par l'ischémie, ce qui souléve la question de la balance risque-bénéfice de la correction
chirurgicale. Les données concernant les résultats chirurgicaux a I’age adulte sont rares.

Obijectif. L'objectif principal de cette étude est d'évaluer I'évolution clinique et hémodynamique
de patients adultes opérés pour une ALCAPA. Nous avons également comparé les résultats en
fonction des techniques chirurgicales utilisées.

Meéthodes. Nous avons mené une étude rétrospective multicentrique internationale (11 centres).
En collectant les données des patients adultes opérés de 'ALCAPA entre janvier 1980 et
décembre 2020, nous avons évalué la fonction myocardique et valvulaire avant et aprés la
chirurgie par échocardiographie trans thoracique (ETT). Comme la durée de I'ischémie
myocardique liée a 'ALCAPA est intuitivement un facteur de risque majeur du résultat clinique
et hémodynamique, nous avons effectué une comparaison entre deux groupes d'age, en fonction
de I'age au moment de la chirurgie. Le premier groupe (groupe 1) avec des patients agés de 18 a
50 ans et le second (groupe 1) aprés 50 ans. Les résultats a long terme de la réimplantation
directe (groupe A) et de la réparation de Takeuchi (groupe B) ont également été comparés.

Résultats. Au total, 37 patients ont été opérés avec un age moyen au moment de l'intervention de
32,8 ans [25,0, 44,4] dont une majorité de femmes (n=24, 64,9%). La durée médiane du suivi
était de 124 mois [60,00-252,00] et le taux de survie de 97,3 %. Les temps moyens de circulation
extracorporelle et de clampage étaient respectivement de 120,7 + 20,2 min et 90,2 + 17,7 min. A
12 mois et lors du suivi tardif, nous avons constaté une amélioration significative du statut de la
New York Heart Association (NYHA) (p<0,005). La fraction d'éjection ventriculaire gauche
(FEVG) moyenne passait de 40,0% [31,0-45,0 %] en préopeératoire sur I'ETT a 50,0 % [45,0,
54,0] (p<0,001) a 6 mois, 55,0 % [50,8-59,3] (p<0,001) a 12 mois et 55,00 % [50,00-60,00]
(p<0,001) & long terme (115,00 [60,00-220,00] mois). A 12 mois et au dernier suivi, la FEVG
moyenne dans le groupe | était respectivement de 55,50 % [52,00-60,00] et 58,00 % [53,00,
61,00] et était significativement meilleure que dans le groupe Il a 48,50 % [45,50-52,25] et 50,00
% [49,25-52,25] (p=0,009) et (p=0,008). Le diametre télediastolique du ventricule gauche
(DTDVG) moyen préopératoire a I'ETT était de 61,50 mm [57,00-64,25]. A 12 mois et lors du
suivi a long terme, il avait diminué significativement a 51,00 mm [50,00-55,00] (p<0,001) et
51,00 [50,00-54,75] (p<0,001) apres la restauration d'un double systéme coronaire sans différence
notable entre les deux groupes d'age (p=0,48) et (p=0,33). L’insuffisance mitrale (IM) était
significativement améliorée (p<0,001) par la chirurgie sans valvuloplastie mitrale, sans différence
entre les groupes d'age (p=0,815) et les groupes de technique chirurgicale (p=0,235).

Conclusion. La restauration tardive d'un systéeme a double coronaire chez les adultes survivants
de I'ALCAPA entraine une amélioration de la fonction myocardique et une amélioration clinique
surtout chez les patients de moins de 50 ans, quelle que soit la technique chirurgicale utilisée. Un
remodelage du ventricule gauche avec une diminution de la dilatation ventriculaire entraine une
amélioration de I’'TM.
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