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ésumé

Certaines connections coronaires anormales peuvent être responsables d’une mort subite. Contrairement à d’autres cardiopathies congénitales à
isque de mort subite, les relations entre les connections coronaires anormales et la mort subite sont mal connues. Une correction de l’anomalie est
énéralement proposée après un arrêt cardiaque récupéré. Après la découverte d’une anomalie à risque, la stratégie reste débattue en prévention
rimaire. Même si le risque absolu de mort subite est très faible, la question du dépistage se pose chez les jeunes sportifs en raison de la prévalence
e ces anomalies.

2017 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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bstract

Some anomalous connections of the coronary arteries may be associated with a risk of sudden cardiac death. In opposite with others cardiac
iseases at risk of sudden cardiac death, the relationship between these congenital abnormalities and the risk of sudden cardiac death are not
ell understood. A correction of the anomaly is generally indicated after an aborted sudden cardiac death. Primary prevention strategy after the

iscovery of an anomaly at risk is debated. Even if the absolute risk of sudden death is very low, a pre-participation screening in young athletes
ay be discussed due to a non-rare incidence.
2017 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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. Abréviations

C arrêt cardiaque
NOCOR anomalie de connexion des artères coronaires
EMS centre d’expertise mort subite
AI défibrillateur automatique implantable
CG électrocardiogramme
FR fractional flow reserve
V fibrillation ventriculaire
NSEE institut national de la statistique et des études écono-

miques
S mort subite
MS organisation mondiale de la Santé
CA syndrome coronaire aigu

. Introduction

Les anomalies de connexion proximale des artères coronaires
ANOCOR) regroupent plusieurs types d’anomalies congéni-
ales comprenant les connexions aortiques ectopiques, les très
ares connexions pulmonaires et les exceptionnelles malforma-
ions ostiales coronaires [1,2]. Des cas cliniques et des séries
utopsiques ont rapporté des morts subites (MS) ou arrêts
ardiaques (AC) récupérés secondaires à certaines ANOCOR
3–10]. Cependant dans la liste des cardiopathies congénitales
econnues comme cause possible d’une MS, les ANOCOR ne
ont pas spécifiquement mentionnées dans les recommandations
uropéennes [11,12]. Différentes raisons à cette situation pré-
udiciable pour les praticiens confrontés au management d’une
NOCOR peuvent être évoquées. Soit une incidence de MS très

aible eu égard à la prévalence de l’anomalie, soit un manque
e données factuelles sur les ANOCOR. Cette revue se propose
e rapporter les connaissances actuelles, encore limitées, et les
uestions qui demeurent nombreuses, sur les relations entre MS
t ANOCOR.

. Définitions, mécanismes rythmiques, et pronostic de
a mort subite

La MS est définie habituellement par un décès non trau-
atique, brutal, survenant dans l’heure suivant l’apparition

’éventuels symptômes, chez un sujet apparemment en bonne
anté [12]. En présence d’un témoin, la MS est alors certaine.
n parle de MS cardiaque lorsqu’une cardiopathie susceptible
’entraîner une MS était connue, qu’une autopsie a identifié
ne cause cardiaque de MS, ou qu’aucune cause extracardiaque
’a été objectivée. Un événement rythmique grave est alors la
ause la plus vraisemblable du décès par arrêt cardiaque. Ce
ernier est majoritairement (80 % des cas) lié à une fibrilla-
ion ventriculaire (FV) généralement précédée d’une tachycardie
entriculaire [13]. Une asystolie est observée initialement dans
ne minorité de cas (15 %). Cependant, l’évolution naturelle

e la FV vers l’asystolie causée par l’anoxie cellulaire myo-
ardique explique les taux inversés constatés lors de la prise
n charge médicale initiale (20–25 % de rythmes choquables
eulement à l’arrivée des premiers secours) [14]. L’AC récu-
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éré est, lui, défini par une inactivité circulatoire brutale avec
estauration d’une activité circulatoire efficace par les
anœuvres habituelles de réanimation incluant la défibrillation.
a plupart (75 %) des cas surviennent au domicile, en présence
’un témoin dans deux tiers des cas [14,15]. Malgré les efforts
ngagés ces dernières décennies, notamment autour de la mise
n place de la « chaîne de survie » (appel des secours, mas-
age cardiaque et défibrillation précoce), la majorité des MS
75 %) décèderont sur place, et le taux de survie à la sortie
e l’hôpital reste particulièrement bas, autour de 10 % dans
ifférents registres contemporains [14,15].

. Incidence de la mort subite

L’épidémiologie de la MS reste incertaine, notamment devant
’hétérogénéité des définitions et des populations incluses dans
es différentes études. Le Centre d’expertise mort subite (CEMS,
nserm U970), fondé en 2011 à Paris, a proposé une approche

ultidisciplinaire inédite, avec notamment la mise en place
’un registre sur les 4 départements franciliens (Paris, Hauts-
e-Seine, Seine-Saint-Denis, Val-de-Marne), soit environ 10 %
e la population française. Ce registre a inclus en 4 ans
2011–2015) environ 12 600 MS survenues en dehors d’une
tructure hospitalière [15]. L’incidence de la MS pouvait donc
tre estimée à 63 cas pour 100 000 personnes-années, proche
e l’incidence rapportée récemment dans le registre nord-
méricain ROC (Resuscitation Outcomes Consortium) avec
3 cas pour 100 000 personnes-années [14]. L’incidence de la
S dépend bien entendu de l’âge, avec une incidence < 5 cas

our 100 000 personnes-années avant 35 ans [16,17]. En France,
36 000 décès cardiovasculaires ont été rapportés en 2014 par
’INSEE (www.insee.fr). Le mode de décès serait subit chez
nviron 40 000 d’entre eux. Ce chiffre doit faire considérer la
S comme un problème majeur de santé publique, au même

itre que les syndromes coronaires aigus (SCA) ou les accidents
asculaires cérébraux.

Par ailleurs, la MS survenant au cours d’une activité spor-
ive a toujours bénéficié d’une attention médiatique particulière,

ais son incidence est finalement très faible. Chez le jeune
portif pratiquant la compétition, elle a été estimée à 1 cas sur
0 000 athlètes-années dans un registre nord-américain [18].
ans le registre français mené par le CEMS en population géné-

ale et comprenant des sportifs d’âge variable (10–75 ans), une
ncidence estimée entre 0,5 et 2 cas pour 100 000 pratiquants-
nnées était rapportée, avec une majorité de cas survenant
nalement chez le sportif occasionnel [19]. Cependant dans ce
egistre, le risque individuel était près de 5 fois plus important
hez les jeunes athlètes de compétition par rapport au spor-
if occasionnel du même âge. Dans un autre registre avec une
opulation d’âge comprise entre 35 et 65 ans, une incidence de
cas pour 100 000 individus-années était rapportée pour la MS

urvenant au cours d’une activité sportive [20].
. Étiologies des morts subites

Nos connaissances actuelles sur les pathologies cardiaques
ssociées à la survenue de MS restent imparfaites, notamment

http://www.insee.fr/
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u fait que la majorité des patients décèderont avant l’arrivée à
’hôpital ou en réanimation, avant la réalisation d’investigations

édicales suffisantes. De plus, une autopsie n’est pratiquée que
ans une infime minorité des cas en France. Cependant, il est
econnu que la grande majorité (80 %) des MS est en rapport avec
ne maladie coronaire athéromateuse acquise, essentiellement
iée à un SCA ou plus rarement à une cardiopathie isché-

ique chronique. Les autres causes sont dominées par d’autres
ardiopathies structurelles, notamment les cardiomyopathies
ilatées ou hypertrophiques, les myocardites, les dysplasies
rythmogènes ventriculaires droites, les cardiopathies valvu-
aires, infiltratives ou restrictives, les cardiopathies congénitales
tructurelles (incluant les ANOCOR), et les pré-excitations ven-
riculaires. Plus rarement, en l’absence d’anomalie structurelle
ardiaque, la MS peut être liée à des syndromes électriques
Brugada, QT long. . .). La FV dite idiopathique doit rester
n diagnostic d’exclusion, après un bilan étiologique exhaustif
égatif. La prévalence des anomalies avec une causalité établie
ans la survenue d’une MS est variable dans la population géné-
ale, parfois seulement estimée (Tableau 1) [11,12,21–24]. On
eut observer que les ANOCOR dites à risque ont la prévalence
a plus élevée (400 cas pour 100,000 individus) [24] parmi ces
ardiopathies.
. Identification des ANOCOR à risque

Les ANOCOR ont des formes anatomiques très nom-
reuses nécessitant des classifications. Notre groupe de travail

c
g
p
l

ableau 1
révalences dans la population générale et incidence de la mort subite des principale
ans la mort subite.

ardiopathie Prévalence de la cardiop
pour 100,000 individus)

nomalies de connexion des artères coronairesa 400 (320/80)
ardiomyopathie hypertrophiqueb 200
yndrome de pré-excitation ventriculaire 150
yndrome du QT long 50
ardiomyopathie dilatéec 40
ysplasie arythmogène ventriculaire droite 40
yndrome de Brugada 20
achycardie ventriculaire catécholergique 10

a Formes anatomiques reconnues à risque, prévalences et incidences globales et res
b Non liées à une pathologie entraînant une surcharge ventriculaire gauche de volum
c Non liées à une cardiopathie ischémique ou à une valvulopathie.
d Formes congénitales/génétiques de l’enfant.

ableau 2
lassification des anomalies de connexion des artères coronaires (ANOCOR) selon l

ype Trajet initial

Trajet prépulmonaire
Trajet rétropulmonaire (ou intraseptal)
Trajet préaortique (ou interartériel) avec pa
Trajet préaortique (ou interartériel) sans pas
Trajet rétroaortique
Absence d’anomalie du trajet initial
Autres anomalies du trajet initial
t d’Angéiologie 66 (2017) 309–318 311

NOCOR a proposé de les classer selon leurs rapports initiaux
vec les troncs artériels (artère pulmonaire et aorte) en tenant
ompte particulièrement du trajet initial ectopique (Tableau 2)
1]. Pour une raison encore mal connue, lors du développement
u système vasculaire coronaire qui est centripète du myocarde
ers l’aorte, une bonne raison de parler de connexion, une artère
oronaire ne va pas s’implanter dans le sinus coronaire habituel.
’hypothèse principale est que certaines zones attractives autour
e l’aorte ou répulsives autour de l’artère pulmonaire seraient
rises en défaut. Seules les ANOCOR avec une connexion aor-
ique ectopique et les ANOCOR avec une connexion pulmonaire
eront analysées dans cette revue. On peut classer les ANOCOR
elon le risque de MS/AC récupéré rapporté dans la littérature.

notre connaissance, seules :

les ANOCOR avec un trajet préaortique (appelé aussi inter-
artériel) (Fig. 1) ;
les ANOCOR avec une connexion pulmonaire ;
les exceptionnelles connexions intramurales sans trajet inter-
artériel ont été identifiées comme à risque (Tableau 2) [1].

Ainsi, à ce jour, toutes les autres ANOCOR peuvent être
lassées sans risque de MS/AC récupéré. Cette identification
oit être rigoureuse en faisant appel si besoin à un centre expert

ar les erreurs de classification ne sont pas rares [25]. La très
rande majorité des ANOCOR à risque ont une connexion ecto-
ique dans le sinus controlatéral. La connexion ectopique dans
’aorte ascendante, assez rare, est généralement intégrée dans les

s pathologies cardiaques (hors maladie coronaire athéromateuse) incriminées

athie (nombre de cas Incidence de la mort subite (nombre de cas
annuels pour 100,000 individus)

20 (5/100)
1000–2000
100
500–1000
500–1000d

500–1000
1000
1500

pectives des ANOCOR droites et gauches.
e ou de pression.

eur trajet initial et avec le risque connu de mort subite.

Risque de mort subite

Non
Non

ssage intramural Oui
sage intramural Oui

Non
Non
?
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Fig. 1. Images tomographiques (scanner coronaire) d’anomalies de connexion coronaire gauche (panel A) et droite (panel B) avec un trajet préaortique (ou interartériel).
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ormes anatomiques à risque en cas de connexion décalée vers
u au-dessus du sinus controlatéral, avec donc un trajet initial
ntre les troncs artériels.

. Prévalence des ANOCOR à risque

On estime que la prévalence globale angiographique (ima-
erie en coupe) des ANOCOR (à risque et non à risque) est de
,5 % dans une population sélectionnée par un motif de réalisa-
ion d’un scanner coronaire [1,2]. Une revue récente colligeant
rès de 100 000 scanners coronaires a rapporté une prévalence
espective des ANOCOR à risque gauches et droites de 0,05 %
t 0,32 % [26]. La prévalence dans la population générale relève
e plus souvent d’extrapolations. Une étude originale utilisant
’imagerie par résonance magnétique (IRM) pour rechercher une
ardiopathie identifiée à risque de MS chez plus de 5000 ado-
escents (âge moyen de 1 ans) candidats à une pratique sportive
été présentée récemment au congrès 2017 de l’ACC (Ameri-

an College of Cardiology) [24]. Quatre ANOCOR gauches et
7 ANOCOR droites à risque (selon notre définition citée préala-
lement) avaient été identifiées, soit des prévalences respectives
e 0,08 et 0,32 %. La prédominance des ANOCOR droites est
ien démontrée [1,2,26]. La très grande majorité des ANO-
OR droites sont à risque, au contraire des ANOCOR gauches
ù un trajet préaortique (ou interartériel) est minoritaire. Dans
e registre ANOCOR, rapportant 496 anomalies de connexion
oronaire chez 472 patients âgés de plus de 15 ans (âge moyen
e 63 ans), un trajet préaortique était noté dans 89,5 % des ANO-
OR droites et 6 % des ANOCOR gauches [27]. On peut donc
stimer, à partir de la série d’Angelini et al. [24], une prévalence
es ANOCOR à risque dans la population générale à environ
,4 %. Une autre évaluation faite à partir de données de la litté-
ature rapportait un chiffre un peu inférieur (0,2 %) [2]. Environ

n tiers des ANOCOR diagnostiquées par l’imagerie cardiaque
ans une population sélectionnée est à risque. Dans le registre
NOCOR, 154 anomalies (31,1 %) avaient un trajet préaortique

25]. La prévalence des ANOCOR à risque ne serait donc pas

t
n
u
t

rès différente selon que la population soit sélectionnée ou non.
es ANOCOR avec connexion pulmonaire sont des anomalies

rès rares. Quatre ANOCOR (0,8 %) de ce type seulement ont
té observées dans le registre ANOCOR [27].

. Mécanismes physiopathologiques de la mort subite
ans les ANOCOR

Les cas rapportés d’AC récupéré en rapport avec une
NOCOR indiquent que la FV est le mécanisme rythmique

ous-jacent initial le plus fréquent (Fig. 2). De manière sans
oute trop simpliste, des explications physiopathologiques ont
té extrapolées des connaissances que nous avons sur la mala-
ie coronaire athéromateuse. Cependant, les ANOCOR sont très
arement révélées par un SCA avec sus-décalage du segment ST
28]. L’ischémie myocardique brutale survenant notamment au
ours d’un effort physique intense prolongé ou répété est un
écanisme probable, mais les nombreuses hypothèses émises à

e jour n’ont pas encore été validées.
Il faut certainement tenir compte de la particularité anato-

ique des ANOCOR identifiées à risque avec un trajet initial
ctopique caractérisé par un contact tangentiel avec l’aorte
ur plusieurs centimètres et une proximité du tronc et de
’infundibulum pulmonaires [2,26,29]. L’espace entre les troncs
rtériels est généralement inférieur (4,5 mm moins l’épaisseur
ariétale aortique et pulmonaire) au diamètre possible d’une
rtère coronaire avec connexion normale extramurale, c’est-
-dire plus ou moins perpendiculairement à la paroi aortique.
ne artère ectopique va devoir s’adapter à l’espace entre les

roncs artériels jusqu’à sa connexion aortique. Progressivement,
e calibre de l’artère diminue et surtout se déforme en pas-
ant d’une forme circulaire à une forme ovoïde plus ou moins
arquée. Les artères coronaires se connectent après la septa-
ion conotroncale, et donc l’aspect déformé et rétréci observé
’est pas lié, contrairement à une idée souvent rapportée, à
ne compression par les troncs artériels mais à une adapta-
ion anatomique coronaire. La connexion aortique peut être de
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Fig. 2. Tracés ECG d’un arrêt cardiaque chez un jeune de 15 ans ayant une anomalie de connexion coronaire gauche, survenant au cours d’une activité sportive scolaire
avec une asystolie initiale (panel A) suivie d’une transformation en fibrillation ventriculaire après injection d’adrénaline (panel B) choquée par un défibrillateur
semi-automatique (flèche) avec récupération d’un rythme sinusal (panel C).

Fig. 3. Images échographiques endocoronaires d’une anomalie de connexion coronaire droite avec trajet préaortique (ou interartériel) avec des coupes axiales de
l ) et du
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’ostium (panel A), du trajet intramural (panel B), du trajet juxtamural (panel C

types : très rarement extramurale, parfois juxtamurale (médias
ortique et coronaire très proches) ou plus généralement intra-
urale (passage coronaire dans la paroi aortique avec une média

ommune). La distinction entre les connexions intramurale et
uxtamurale peut être difficile par l’angiographie (coronarogra-
hie et/ou scanner coronaire). L’échographie endocoronaire est
econnue comme l’outil permettant d’affirmer ou d’infirmer
e diagnostic de connexion intramurale (Fig. 3) [29]. Il existe
oujours une réduction de surface au niveau de la connexion
oronaire, de degré variable mais dépassant rarement 70 %.
l ne faut pas considérer ce type de rétrécissement congénital
omme une sténose athéromateuse de même degré car il est

arement mis en évidence une ischémie myocardique par les
ests de stimulation (échocardiogramme d’effort, scintigraphie

yocardique). L’évaluation hémodynamique invasive montre en

fi
[
s

trajet normal extramural (panel D).

énéral une FFR < 1,0, sans atteindre le niveau (< 0,80) validé
ans la maladie coronaire athéromateuse. Ainsi, le seul degré
u rétrécissement congénital semble insuffisant pour expliquer
ne ischémie myocardique responsable d’une arythmie ventri-
ulaire grave. Existe-il des variations dynamiques associées ?
’imagerie endocoronaire montre au repos des variations sys-
olodiastoliques modestes au niveau du segment intramural
30], mais nous ne disposons pas d’outil permettant d’observer
’éventuelles modifications dynamiques au niveau du trajet ecto-
ique lors d’efforts physiques intenses. L’hypothèse souvent
voquée d’une compression extrinsèque de l’ANOCOR par
’artère pulmonaire parait peu plausible au regard des modi-

cations de pression et de volume de cette dernière à l’effort
2]. Par contre, d’éventuels changements morphologiques du
egment intramural soumis à une augmentation brutale de la
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ontrainte pariétale aortique, en particulier autour de la commis-
ure toujours très proche de l’ostium ectopique, mériteraient
’être analysés par une modélisation. Les travaux expérimentaux
ur des animaux ayant une ANOCOR sont très rares [31].

Existe-il d’autres facteurs associés potentiels à considérer ?
es segments coronaires ectopiques dans les ANOCOR à risque
pparaissent protégés contre l’athérome, en particulier en cas
e connexion intramurale. Une dissection, un spasme ou une
hrombose coronaire n’ont jamais été documentés lors de MS.
’hypotension artérielle fréquente post-effort intense peut-elle
ouer un rôle ? La formation de zones cicatricielles de fibrose

yocardique secondaire à des épisodes répétés d’ischémie infra-
linique a été suggérée à partir d’analyses post-mortem [32]. Les
NOCOR, contrairement aux autres cardiopathies citées précé-
emment, ont été très peu explorées sur le plan rythmologique.
es modifications neurohormonales associées à l’effort, impli-
uées dans la genèse des arythmies ventriculaires (triangle de
oumel), mériteraient aussi une attention particulière. Enfin, la
hysiopathologie de la MS dans les ANOCOR avec connexion
ulmonaire est plus compréhensible, avec chez l’enfant la surve-
ue d’un infarctus aigu et chez l’adulte le développement d’une
ardiopathie dilatée et hypokinétique par ischémie myocardique
hronique.

. Risque et facteurs prédictifs de mort subite des
NOCOR

Parmi les ANOCOR à risque, comment stratifier le risque
our idéalement définir un sous-groupe de patients qui seraient
lus à même à mourir subitement ? À l’heure actuelle, nous ne
isposons pas de larges cohortes de patients ayant une ANOCOR
risque avec un suivi conséquent. Lorsque l’on dispose d’un

ertain nombre d’ANOCOR associées à une MS (numérateur),
e nombre de patients atteints d’une ANOCOR (dénominateur)
st souvent inconnu ou imprécis. Des estimations ont été réa-
isées avec, pour les formes à risque, des incidences annuelles
e l’ordre de 0,1 % pour les ANOCOR gauches et seulement
e 0,005 % pour les ANOCOR droites (20 fois plus faible
ue pour les ANOCOR gauches) [33,34] (Tableau 1), et donc
ne incidence globale pouvant être estimée à environ 0,02 %
ar an, particulièrement faible par rapport aux autres patho-
ogies incriminées dans la MS (Tableau 2) [11,12,22–24,35].
’importance du territoire myocardique sous la dépendance
’une ANOCOR gauche est l’hypothèse la plus probable pour
xpliquer ce sur-risque. La prévalence des ANOCOR gauches
iminue considérablement avec l’âge dans les cohortes observa-
ionnelles, avec l’hypothèse que la MS toucherait précocement
es formes les plus à risque non diagnostiquées. Les estimations
ont faites à partir de populations le plus souvent sélectionnées
adolescents et jeunes adultes, souvent sportifs), et l’incidence
st certainement plus basse en population générale [36]. Les MS
urviennent très majoritairement entre les âges de 10 et 30 ans

2], bien que des cas aient été décrits chez des individus plus
gés. Dans une série autopsique de 319 MS cardiaques hors
aladie coronaire athéromateuse, 13 (4 %) ANOCOR avaient

té incriminées, dont 12 survenant avant l’âge de 35 ans [16].
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L’existence d’une symptomatologie, notamment à l’effort
douleur thoracique, dyspnée, palpitations, malaise, syncope)
ouvant correspondre à des épisodes d’ischémie myocardique
u de troubles du rythme ventriculaire interpellent générale-
ent, mais la MS peut être la première manifestation clinique

’une ANOCOR. Une absence d’ischémie myocardique docu-
entée chez un sportif asymptomatique n’exclue pas un risque

e MS [37]. Enfin, toutes les ANOCOR avec un segment intra-
ural associé ont un trajet préaortique (ou interartériel) mais

outes les ANOCOR avec un trajet préaortique (ou interartériel)
’ont pas forcément un segment intramural [38]. Logique-
ent, en raison des particularités morphologiques de la lumière

rtérielle, les ANOCOR avec un segment intramural sont géné-
alement considérées à plus haut risque. Cependant, si un
egment intramural est très fréquent (90 %) dans les formes
risque, à ce jour, il n’a pas été identifié de marqueurs anato-
iques (forme, degré de rétrécissement, longueur) associés à un

isque majoré de MS.
La problématique actuelle des praticiens en charge de ces

nomalies est de ne pas pouvoir identifier aisément les ANO-
OR les plus à risque de faire une MS. À ce jour, seuls l’âge,

’artère coronaire concernée, et la pratique d’une activité sportive
ont identifiés [1,2,26,36,39].

0. Mort subite et ANOCOR chez les sportifs

Il est bien démontré que l’effort physique intense augmente le
isque immédiat de MS pendant cet effort et dans les 60 minutes
uivantes. Cependant, en valeur absolue, ce risque reste extrê-
ement bas, et la pratique régulière d’une activité physique
clairement été associée à une diminution des évènements

ardiovasculaires à long terme [40]. Si l’incidence de la MS
iée à une ANOCOR est extrêmement faible dans la popula-
ion générale, elle est plus importante chez les jeunes sportifs.

ême si ces derniers ont finalement plus de risque de décé-
er d’un accident, la MS survenant au cours d’une activité
portive chez un individu en bonne santé et sans antécédents car-
iovasculaires est toujours vécue dramatiquement [41]. Parmi
es pathologies incriminées dans la MS, les ANOCOR sont
elles où le lien avec l’effort physique est le plus net [16,19].
ans plusieurs études autopsiques, les ANOCOR font par-

ies des principales cardiopathies structurelles identifiées, avec
ertaines cardiomyopathies (cardiomyopathie hypertrophique,
ysplasie arythmogène du ventricule droit, myocardite). Cepen-
ant, la prévalence varie considérablement selon les tranches
’âge des populations étudiées (Tableau 3) [18,19,33,37,42–44].
e registre RACE (Registre des Accidents Cardiaques lors des
ourses d’Endurance) a inclus plus de 500 000 participants
e 25 courses (2006–2012) avec un âge moyen de 39 ans
63 % ≥ 35 ans) [45]. Aucune ANOCOR n’a été diagnostiquée
armi les étiologies des 9 MS répertoriées. La poursuite de ce
egistre (2006–2016), avec plus de 1 000 000 de coureurs, a per-
is de colliger 17 MS dont une (6 %) attribuée à une ANOCOR
données non publiées). Près de la moitié des MS, surviennent
hez des sportifs considérés asymptomatiques [32]. Des perfor-
ances sportives de haut niveau ne sont pas incompatibles avec

ertaines ANOCOR identifiées à risque. Il est intrigant qu’une
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Tableau 3
Prévalence des anomalies de connexion des artères coronaires (ANOCOR), des cardiomyopathies hypertrophiques (CMH) et de la maladie coronaire identifiées
comme causes de mort subite (MS) cardiaque survenant chez des sportifs pratiquant la compétition et/ou au cours d’une activité sportive.

Étude Âges population étudiée Nombre mort subite Nombre ANOCOR Nombre CMH Nombre maladie coronaire

Maron et al. [33] 8–39 ans 1049 119 (17 %) 251 (36 %) 23 (2 %)
Corrado et al. [37] 12–35 ans 55 6 (13 %) 14 (25 %) 11 (20 %)
Harmon et al. [18] 17–24 ans 64 7 (11 %) 13 (20 %) 6 (10 %)
Bohm et al. [44] 10–79 ans 64 3 (5 %) 2 (3 %) 34 (53 %)
Suarez-Mier et al. [42] 9–69 ans 168 7 (4 %) 19 (11 %) 85 (51 %)
Risgaard et al. [43] 17–49 ans 35 1 (2 %) 6 (17 %) 15 (43 %)
Marijon et al. [19] 10–75 ans 199 2 (1 %) 13 (7 %) 152 (75 %)

Fig. 4. Anomalie de connexion coronaire droite suspectée par un échocardiogramme (panel A) réalisé chez un adulte de 18 ans (lipothymie après un effort) et
c et av
i

M
a

l
p
O
a
i
m
f
a
s
d
m
d
p
p
t
f
r
i
n
s
d
p
j
d
p
L

é
s
o
c
r

1
p

s
p
à
n
s
m
p
A
p
C
c
r
c
c
a

onfirmée par un scanner coronaire (panel B) avec un aspect ovoïde (panel C)
ntramural.

S puisse survenir lors d’un effort physique maintes fois réalisé
ntérieurement sans problème.

Il existe aujourd’hui un large débat sur l’utilité et les moda-
ités du dépistage des pathologies cardiaques à risque de MS
our déterminer une aptitude à la pratique sportive [41,46,47].
n observe des discordances entre les recommandations nord-

méricaines, qui préconisent en première ligne uniquement un
nterrogatoire et un examen clinique, et européennes, qui recom-

andent un électrocardiogramme (ECG) [48,49]. Certaines
édérations sportives pour les sportifs de haut niveau exigent
ussi un échocardiogramme. Bien qu’un bilan plus exhaustif
oit plus à même de dépister une anomalie cardiovasculaire, la
iscussion actuelle porte surtout sur l’efficience, la disponibilité,
ais aussi le coût d’une telle approche de dépistage à l’échelle

e la population, sachant que la MS du sportif (800 à 1000 cas
ar an en France, dont une cinquantaine de femmes) ne satisfait
as la première condition établie par l’OMS concernant les stra-
égies de dépistage, à savoir un problème de santé publique. Il
aut cependant reconnaître que les ANOCOR ne sont que trop
arement considérées comme cause de MS et ne sont donc pas
ntégrées dans cette réflexion en cours. Ni l’examen clinique,
i l’ECG ne permettent le diagnostic d’une ANOCOR. Une
ymptomatologie d’effort doit bien entendu être prise en consi-
ération. Un test d’effort sera généralement non contributif. La
lace de l’échocardiogramme mérite d’être précisée. Chez les
eunes sportifs, la sensibilisation des opérateurs et l’utilisation

’incidences supplémentaires permettent de multiplier par 10 la
révalence des ANOCOR diagnostiquées (0,02 à 0,22 %) [50].
a recherche des ostia coronaires doit être systématique lors d’un

a
p
p
t

ec un aspect effilé visible sur la coronarographie (panel D) évoquant un trajet

chocardiogramme réalisé pour évaluer l’aptitude à la pratique
portive. En cas de visualisation d’une ANCOCOR, de doute
u de non visualisation d’un ostium coronaire, une imagerie en
oupe (scanner coronaire ou IRM cardiaque) est nécessaire en
aison du manque de sensibilité de l’échocardiogramme (Fig. 4).

1. Management d’une ANOCOR à risque et
révention de la mort subite

Plusieurs appels ont été lancés pour sensibiliser le milieu
cientifique afin de proposer une démarche standardisée dans la
rise en charge de telles anomalies [2,36,39,51]. Cependant,
ce jour, les sociétés scientifiques, en particulier européen-

es, n’ont pas pris position sur ce sujet. Aussi, chaque centre
pécialisé dans la prise en charge des ANOCOR se doit de
ettre en place un algorithme décisionnel [39]. Les pratiques

araissent très hétérogènes selon les praticiens en charge des
NOCOR [52]. Devant nos incertitudes actuelles, il semble
référable qu’une décision de (ou de ne pas) corriger une ANO-
OR soit prise par une équipe multidisciplinaire (cardiologue,
ardiologue interventionnel, rythmologue, radiologue et chi-
urgien habitué aux techniques de correction) spécialisée dans
e domaine. Les recommandations récentes nord-américaines
oncernant l’éligibilité à un sport en cas d’ANOCOR droite
symptomatique ou sans ischémie documentée, contrairement

ux positions restrictives antérieures, permettent (classe IIa) la
ratique de tous les sports en compétition, après information du
atient sur les risques et en précisant qu’un test fonctionnel néga-
if n’exclue pas formellement la possibilité d’une MS [53]. Pour
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Tableau 4
Connaissances et inconnues actuelles sur les relations entre et la mort subite (MS) et les anomalies de connexion des artères coronaires (ANOCOR).

Ce que l’on sait assez bien Ce que l’on ne sait pas bien

Certaines ANOCOR peuvent être responsable d’une MS Les mécanismes à l’origine de la fibrillation ventriculaire
Les ANOCOR avec un trajet préaortique (interartériel) sont surtout concernées Les mécanismes de l’ischémie myocardique
Leur prévalence est estimée à 0,4 % dans la population générale Le rôle de la correction chirurgicale sur l’histoire naturelle
Les très rares ANOCOR avec connexion pulmonaire sont aussi concernées Le rapport bénéfices/risques de la chirurgie
La MS survient généralement entre 10 et 30 ans La stratification anatomique du risque de MS
La MS est souvent liée à une activité physique sportive La stratification par les tests fonctionnels du risque de MS
La MS peut être le premier événement clinique L’incidence précise de la MS
La MS est le plus souvent secondaire à une fibrillation ventriculaire La place de la restriction physique
L’absence d’ischémie documentée ne prédit pas une absence de risque La place de l’angioplastie coronaire
L’incidence annuelle estimée de la MS sur ANOCOR est très faible (0,02 %) La place du défibrillateur automatique implantable
L’incidence de la MS est plus importante pour les ANOCOR gauches (ratio 20/1) L’intérêt d’un dépistage avant une pratique sportive
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e bilan habituel pour aptitude sportive ne permet pas le diagnostic d’ANOCO

es ANCOCOR gauches, la pratique de tous les sports de compé-
ition (à l’exception des sports de classe IA) est contre-indiquée
n attendant la correction chirurgicale.

Il n’existe pas à ce jour d’études contrôlées et randomisées sur
e bénéfice éventuel d’une stratégie thérapeutique sur le risque
e MS. Dans la quasi-totalité des cardiopathies citées précédem-
ent, l’indication d’un défibrillateur automatique interne (DAI)

st systématique (classe I) après un AC récupéré en l’absence de
ause réversible évidente [12]. Pour les ANOCOR, où la respon-
abilité d’une ischémie myocardique est fortement suspectée, un
este de revascularisation est généralement proposé. Cependant,
es AC récupérés ne représentent qu’une part minime (< 5 %)
es indications de revascularisation. Les études rapportées à ce
our sont rétrospectives et chirurgicales à l’exception de deux
éries interventionnelles [30,54]. Les recommandations nord-
méricaines 2008 préconisent une revascularisation chirurgicale
classe I) pour toutes les ANOCOR gauches à risque et les ANO-
OR droites à risque avec ischémie myocardique documentée
ssociée [55]. Une indication de classe IIa est aussi reconnue
n cas d’hypoplasie coronaire sans ischémie documentée. L’âge
’intervient pas dans ces recommandations. Cependant, il existe
n décalage certain entre ces indications théoriques et le nombre
’ANCOCOR effectivement corrigées par chirurgie, restant bien
nférieur. L’absence de données robustes, l’estimation indivi-
uelle difficile du risque de MS et la morbidité postopératoire
ont différents facteurs qui peuvent expliquer cet écart. Les séries
hirurgicales, souvent monocentriques, comportent une cen-
aine de cas, ou moins, traités sur plus d’une décennie [56–58].
es techniques opératoires sont multiples mais deux approches
ominent : l’ablation de la bandelette intra-aortique du segment
ntramural (unroofing) et la création d’un néostium avec plas-
ie entre l’aorte et le segment extramural de l’artère coronaire.
a revascularisation par pontage est fortement déconseillée en

aison d’un risque d’involution du greffon artériel liée à un flux
ompétitif fréquent. La mortalité opératoire est faible (< 1 %)
t la morbidité est celle d’une sternotomie avec circulation
xtracorporelle [56–58]. Les suivis analysés des patients opérés
e sont généralement pas très longs. Nous ne disposons donc pas

e données solides sur l’efficacité de la correction chirurgicale
’une ANOCOR en prévention primaire ou secondaire, mais le
isque de MS semble très rare dans le suivi des ANOCOR opé- t
Les outils efficients pour un dépistage

ées [59]. Si, comme supposé, l’ischémie myocardique est le
écanisme principal impliqué dans la survenue des arythmies

entriculaires, la place de l’angioplastie coronaire mériterait
’être évaluée dans la population adulte. La mise en place d’un
tent semble possible sans risque majeur dans un trajet intramu-
al, mais les expériences sont encore très limitées [30,54], et la
iminution du risque de MS resterait à évaluer.

L’implantation d’un DAI est très rarement discutée en pré-
ention primaire et même rarement en prévention secondaire,
otamment après correction chirurgicale, alors même que le
écanisme de la MS reste mal connu. D’autres mesures peuvent

tre discutées en dehors d’une correction de l’ANOCOR. De
anière empirique, un traitement bétabloquant peut être pro-

osé, mais nous ne disposons pas de données démontrant une
odification de l’histoire naturelle des ANOCOR. La restric-

ion physique (en particulier pour les sports intenses) paraît
ogique dans les cas les plus à risque. Une surveillance seule peut
tre aussi une stratégie initiale acceptable selon le contexte. Le
atient ayant une ANOCOR à risque ainsi que son entourage
familial et souvent sportif) doivent être informés des déci-
ions prises en soulignant les incertitudes qui persistent [60].
orsqu’une activité sportive intense est autorisée (ou souhai-

ée) chez un jeune sportif asymptomatique avec ANOCOR non
orrigée, une information sur les signes fonctionnels alarmants,
a conduite à tenir en cas d’AC et l’intérêt d’un défibrillateur
emi-automatique proche doit être rappelée. Enfin, eu égard au
aractère exceptionnel des formes familiales [61], un dépistage
ystématique chez les apparentés n’est pas justifié.

2. Conclusion

La relation entre MS et ANOCOR reste difficile à appréhen-
er. Seules les ANOCOR :

avec un trajet préaortique (appelé aussi interartériel) ;
une connexion pulmonaire ;
les exceptionnelles connexions intramurales sans trajet inter-

artériel ont été identifiées comme à risque de MS.

Bien que la prévalence de ces ANOCOR à risque soit rela-
ivement élevée (0,2 à 0,4 %), le risque individuel annuel de
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S reste extrêmement faible (estimé à environ 0,02 %). Repré-
entant une cause plus conséquente chez le jeune sportif, les
NOCOR mériteraient au moins la même attention que celle

ccordée aux syndromes électriques ou autres maladies struc-
urelles congénitales, notamment concernant le débat actuel
ur la pertinence d’un dépistage systématique. Le management
’une ANOCOR à risque reste souvent difficile par manque de
onnées solides sur l’histoire naturelle ou corrigée de ces ano-
alies, et la prédiction d’une MS demeure très approximative.
ctuellement, sont considérés comme facteurs de risque sup-
lémentaires de MS, les ANOCOR gauches, un âge jeune et
a pratique sportive. L’implantation d’un DAI (en prévention
econdaire), une correction de l’anomalie, et l’autorisation à
ratiquer la compétition sportive se prendra au cas par cas au
ein d’une équipe multidisciplinaire spécialisée. Il faut souli-
ner notre compréhension encore très imparfaite de la relation
ntre MS et ANOCOR (Tableau 4). La constitution de larges
ohortes de patients avec un suivi prolongé pour améliorer nos
onnaissances en particulier sur les mécanismes, la stratifica-
ion du risque et la prévention de la MS, est un enjeu majeur.
ans cette optique, le registre observationnel ANOCOR-RISK

era prochainement mis en place sous l’égide du GACI (Groupe
thérome et cardiologie interventionnelle) de la SFC (Société
rançaise de cardiologie). Parallèlement, les données issues des
arges registres sur la MS, comme celui du CEMS en région
arisienne, permettront une approche complémentaire.
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