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réunions multidisciplinaires ANOCOR  



• forme anatomique à risque ischémie/mort subite?  
• niveau du risque ?  
• peut-on prévenir ce risque ? 
• quels moyens ?  
• restriction sur activités physiques intenses ?  
• restriction sur sport en compétition ? 
• quels sports ?   

questions 



question du patient : à quel risque suis-je exposé ?   

fréquence annuelle 
n événements 

 = 

*patients ayant une anomalie de connexion  
  coronaire identifiée à risque de mort subite 

100 patients* 

mort subite et ANOCOR 



Xavier Jouven 
Alain Cariou 
Eloi Marijon 
Nicole Karam 



Anomalies de connexion coronaire : non citées 

Priori SG. Eur Heart J 2015  



mort subite 
définitions 

• MS : décès non traumatique, brutal, survenant dans  
   l’heure suivant l’apparition d’éventuels symptômes, 
   chez un sujet apparemment en bonne santé 
 
• MS certaine : si présence d’un témoin 
 
• MS cardiaque :  
  si cardiopathie susceptible d’entraîner une MS connue   
  si cause cardiaque de MS identifiée par une autopsie 
  si aucune cause extracardiaque objectivée 
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étiologies de la mort subite 

Waldmann V. Ann Cardiol Angeio 2017  



mort subite et ANOCOR 

• sujets jeunes : généralement 
 
• activité sportive : souvent 
 
• première manifestation : fréquent 
 
• anomalie ignorée : pratiquement toujours 
 
• pronostic : dépendant prise en charge initiale   



10 000 arrêts cardiaques 
hors hospitaliers 

constatés par une équipe spécialisée  

2 500 admissions hospitalières 

250 sorties hospitalières (2.5%) 

* d’après données du CEMS (Centre Expertise Mort subite) 



10 000 SCA ST+ 
avec admission hospitalière 
hors arrêt cardiaque initial 

hors choc cardiogénique initial 

500 décès hospitaliers à J30 (5%) 

9 500 sorties hospitalières (95%) 



anomalies de connexion des artères coronaires (ANOCOR)   

prévalence avec l’imagerie 

 échocardiographie 
 
 coronarographie 

 
 scanner coronaire 

0.2/100 
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1.2/100 



 

 

anomalies de connexion proximale des artères coronaires (ANOCOR)   

formes anatomiques multiples 



formes anatomiques à risque de mort subite 



formes anatomiques à risque de mort subite 



 prévalence angiographique des anomalies à risque 
connexion ectopique avec trajet interartériel 

cohorte ANOCOR* 
472 patients ≥ 15 ans - 496 ANOCOR 

janvier 2010 - janvier 2013 

  125 
  496 

 = 25% 

*Aubry P et al. Anomalous connections of the coronary arteries: a 
prospective observational cohort of 472 adults. The ANOCOR registry. 
Eur Heart J 2015;36 suppl 1:1138. 



MRI-based study 

n = 5.255 

middle school children (mean age 13 years) 

2010-2017  

L-ACAOS = 2 

R-ACAOS = 17 

Total ACAOS = 19   

Prevalence L-ACAOS = 0.04% 

Prevalence R-ACAOS = 0.32% 

Total prevalence = 0.35%  4/1000 

Angelini P. ACC 2017  



Pathologies 
prévalence  

nombre de cas pour 100 000 individus 

Anomalies de connexion des artères coronaires   350 (0.35%) 

Cardiomyopathie hypertrophique   200 (0.20%) 

Syndrome de pré-excitation ventriculaire   150 (0.15%) 

Syndrome du QT long      50 (0.05%) 

Cardiomyopathie dilatée sans étiologie retrouvée      40 (0.04%) 

Dysplasie arythmogène ventriculaire droite      40 (0.04%) 

Syndrome de Brugada      20 (0.02%) 

Tachycardie ventriculaire catécholergique      10 (0.01%) 

pathologies congénitales avec risque de mort subite 
(estimations) 



mort subite et anomalies congénitales coronaires  

• 12-35 years  athletic population  
• follow-up period of 26 years 
• 2.938.270 person-years of observation 
• 55 deaths  
• 91% during sports activity 
 

• 1.9 deaths/100.000 person-years 
• 0.48 deaths/100.000 person-years (cardiomyopathy) 
• 0.24 deaths/100.000 person-years (coronary anomaly) 

Corrado D. JAMA 2006  



mort subite et ANOCOR  

risque annuel de mort subite (estimation)  

  0.1% pour ANOCOR gauche 
 
  0.005% pour ANOCOR droite  

incidence annuelle globale = 0.2%  



 
Cardiopathie 

prévalence  
cas pour  

100 000 individus 

mort subite 
 cas annuels pour  
100 000 individus 

Anomalies de connexion coronaire D/G 350 (310/40)  20 (5/100) 

Cardiomyopathie hypertrophique 200 1000-2000 

Syndrome de pré-excitation ventriculaire 150 100 

Syndrome du QT long 50 500-1000 

Cardiomyopathie dilatée 40  500-1000 

Dysplasie arythmogène ventriculaire droite 40 500-1000 

Syndrome de Brugada 20 1000 

Tachycardie ventriculaire catécholergique 10 1500 

pathologies congénitales avec risque de mort subite 
(estimations) 



Myerburg RJ. Ann Int Med 1993 

Sudden cardiac death among population subgroups  



 prévalence angiographique des anomalies à risque 
connexion ectopique avec trajet interartériel 

cohorte ANOCOR* 
472 patients ≥ 15 ans - 496 ANOCOR 

janvier 2010 - janvier 2013 

125 ANOCOR à risque 

*Aubry P et al. Anomalous connections of the coronary arteries: a 
prospective observational cohort of 472 adults. The ANOCOR registry. 
Eur Heart J 2015;36 suppl 1:1138. 

ANOCOR gauches  
ANOCOR droites  

= 6 
= 129 

  5% 
95% 



mort subite et ANOCOR 

MRI-based study 

n = 5 255 

mean age 13 years 

  

Registre ANOCOR 

n = 472 

âge moyen 63 ans   

  

1 L-ACAOS 
 

 8 R-ACAOS  

1 ANOCOR-G 
 

21 ANOCOR-D  

1 L-ACAOS 
 

8 R-ACAOS  



VT-VF

Primary VF

Torsades de pointes

Bradyarrhythmias

17% 

13% 
63% 

8% 

Am Heart J 1989 



0-4 minutes 

4-10 minutes 

> 10 minutes 



A 

B 

C 

jeune garçon de 15 ans - activité sportive scolaire - arrêt cardiaque récupéré 
ANOCOR gauche  

MCE 
 

ADR IV 



mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire 

? 

mort subite et ANOCOR   

24/07/2012  
vers 12.30 



mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire 

• ischémie myocardique 
 

• zones de fibrose myocardique 
 

• seuil arythmogène bas 
 

• hypotension post-effort 
 

• association de plusieurs mécanismes 
 

• association fortuite 
 

• …  

mort subite et ANOCOR 



20 octobre 2017 
 
Bonjour, 
Je vous sollicite pour avoir votre avis pour un de nos jeunes patients. 
Patient de 15ans, sans aucun ATCD pathologique personnel, pas de mort subite dans la famille. 
Arrêt cardio respiratoire le 19/09. Contexte: Effort physique (Sport). 
Arrivée SAMU: Asystolie puis rythme choquable FV. 
Il a été récupéré aprés Réa. 
ETT juste aprés l'arrêt: FEVG 20% hypokinésie globale. Récupération d'une FEVG normale à l'ETT 
de contrôle. 
ECG: BBD, pas de BRUGADA, pas de préexcitation, pas de QT long. 
ECG famille (Fraterie+parents): Normal. 
Coro scan+Coronarographie: Anormalie de naissance de la Cx de l'ostium antéro droit à 
proximité de la CDte, trajet retro aortique sans trajet intra mural, pas sténose. 
IRM cardiaque non encore faite, patient pas coopérant, un peu agité... 
Cette anomalie de naissance de la Cx peut elle être responsable de son ACR? 
Merci d'avance pour votre réponse. 





mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire 

maladie coronaire anomalie coronaire 



ANOCOR DROITE 



ANOCOR GAUCHE 



femme de 53 ans - palpitations  (jogging) 
ANOCOR droite  



anomalies de connexion proximale des artères coronaires (ANOCOR)   

Raisky O, Vouhé P. EMC 2007 

compression extrinsèque dynamique à l’effort 

démontré ?  





Circulation 2015  

• 10 -75 ans  
• population avec activité sportive 
• ≈ 2 cas / 100 000 pratiquants / an 
• ≈ 1 000 morts subites / an en France 
• ≈ 60 (6%) morts subites chez le sportif compétiteur 
• âge moyen : 46 ± 15 ans  
• hommes : 95% 
• présence d’un témoin : 93%  



sudden death and sport activities 

Maron B. J Am Coll Cardiol 2005 



Harmon KG. Circulation 2015 



Etudes âges MS ANOCOR CMH MC 

Maron et al.1   8 - 39 ans 1049 119 (17%)    251 (36%)     23 (2%) 

Corrado et al.2 12 - 35 ans 55     6 (13%)    14 (25%)     11 (20%) 

Harmon et al.3 17 - 24 ans  64     7 (11%)    13 (20%)       6 (10%) 

Bohm et al.4 10 - 79 ans 64   3 (5%)    2 (3%)     34 (53%) 

Suarez-Mier et al.5   9 - 69 ans  168   7 (4%)    19 (11%)     85 (51%) 

Risgaard et al.6  17 - 49 ans 35   1 (2%)      6 (17%)     15 (43%) 

Marijon et al.7  10 - 75 ans  199   2 (1%)  13 (7%)   152 (75%) 

étiologies de la mort subite chez le sportif 

ANOCOR : anomalies  coronaires congénitales 
CMH : cardiomyopathie hypertrophique 
MC : maladie coronaire 
MS : mort subite 



         Meyer L. Circulation 2012  

sudden death in 0-35 years of age 



mort subite et ANOCOR 

Prévention primaire 
• dépistage de l’anomalie 
• correction de l’anomalie 
• place du DAI 
 
Prévention secondaire 
• correction de l’anomalie 
• place du DAI 



Elliott PM. Eur Heart J 2014 



mort subite et ANOCOR 

dépistage 

• objectifs 
• population cible 
• outils 
• moyens 
• stratégie post diagnostic 
• limites 
• risques 



APTITUDE A LA PRATIQUE SPORTIVE AVEC COMPETITION 

• Interrogatoire 

• Examen clinique 

• Interrogatoire 

• Examen clinique 

• ECG 



HIGH-RISK ABNORMALITIES (HR-A) 

HR-A  n = 5 255 

HIGH-RISK ABNORMALITIES 74   1.40% 

  ACAOS 19 25.7% 0.36% 

              L-ACAOS-IM 2 2.7% 0.04% 

              R-ACAOS-IM 17 23.0% 0.32% 

  CARDIOMYOPATHY 

  ECG 
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HIGH-RISK ABNORMALITIES (HR-A) 

HR-A  n = 5 255 

HIGH-RISK ABNORMALITIES 74   1.40% 

  ACAOS 19 25.7% 0.36% 

              L-ACAOS-IM 2 2.7% 0.04% 

              R-ACAOS-IM 17 23.0% 0.32% 

  CARDIOMYOPATHY 15 20.3% 0.29% 

               DCM 12 16.2% 0.23% 

               HCM 3 4.1% 0.06% 

  ECG 40 54.0% 0.76% 

               BRUGADA  1 1.3% 0.02% 

               WPW 3 4.0% 0.06% 

               QTc > 470 ms 36 48.7% 0.69% 

                           
Angelini P. ACC 2017  





1 

1 

ANOCOR 

CMH 
2/22 = 9% 



CD 
CG 

échocardiogramme chez un enfant de 11 ans  



 

 

A B C D 

lipothymie post effort chez un jeune de 17 ans  

ANOCOR DROITE 



Waldmann V. Ann Cardiol Angeio 2017  

indications DAI (recommandations ESC 2015)  



• Atrial septal defect 
• Ventricular septal defect 
• Atrioseptal defect 
• Patent ductus arteriosus 
• Left ventricular outflow tract obstruction 
• Coarctation of the aorta 
• Marfan syndrome 
• Right ventricular outflow tract obstruction 
• Ebstein’s anomaly 
• Tetralogy of Fallot 
• Pulmonary atresia with ventricular septal defect 
• Transposition of the great arteries 
• Univentricular heart 
• Congenitally corrected transposition of the great arteries 
• Eisenmenger syndrome and severe pulmonary arterial hypertension  

Eur Heart J 2010;31:2915-57 

Anomalies de connexion coronaire : non citées 



 
 ANOCOR gauche/ANOCOR droite 
 

 âge < 30, 30-50, > 50 ans 
 

 antécédent de mort subite récupérée  
 

 symptômes 
 

 lien avec l’effort 
 

 ischémie myocardique documentée 
 

 anatomie (imagerie invasive/non invasive)  
 

 souhait activité physique/sportive intense 

éléments décisionnels actuels 

anomalies de connexion proximale des artères coronaires (ANOCOR)   



J Am Coll Cardiol 2008 



création néo-ostium avec patch 

Gaudin R et al. Multimed Man Cardiothorac Surg  2014 

Feins EN et al. Ann Thorac Surg 2016 



weaknesses of surgical repair 

 

 Guidelines focused on young people 

 Very few patients with history of sudden death 

 No randomized controlled studies 

 Lack of long-term data after correction 

 Possible failure (stenosis/aneurysm/thrombosis) 



anomalies de connexion proximale des artères coronaires (ANOCOR)   

stenting coronaire droite ectopique 



anomalies de connexion proximale des artères coronaires (ANOCOR)   

stenting coronaire droite ectopique 



contrôle scanner à 6 mois  







Pathologies 

 

Anomalies de connexion des artères coronaires 

Cardiomyopathie hypertrophique 

Syndrome de pré-excitation ventriculaire 

Syndrome du QT long 

Cardiomyopathie dilatée sans étiologie retrouvée 

Dysplasie arythmogène ventriculaire droite 

Syndrome de Brugada 

Tachycardie ventriculaire catécholergique 

EFFETS DU SPORT SUR L’EVOLUTION 
DE LA PATHOLOGIE  



mort subite et ANOCOR 

Mort subite 
Pathologie cardiaque congénitale 
Caractère héréditaire : oui / non 
Dépistage familial : oui / non 



mort subite et ANOCOR 

Mort subite 
Pathologie cardiaque congénitale 
Caractère héréditaire : oui / non 
Dépistage familial : oui / non 



mort subite et ANOCOR 

conclusions actuelles 

• association mort subite-ANOCOR : oui 
 

• prévalence ANOCOR à risque : 0.4% 
 

• prévalence ANOCOR gauche/droite : 1/8 
 

• risque absolu mort subite : très faible 
 

• risque mort subite : ANOCOR gauches >> droites 
 

• périodes vulnérables : âge/sport 
 

• mort subite par arythmie ventriculaire initiale 
 

• mécanismes arythmie ventriculaire : ? 
 

• rôle de l’ischémie myocardique : ? 
 

• prévention primaire/secondaire : ? 



mort subite et ANOCOR 

souhait 

• Reconnaissance dans les recommandations  
  des sociétés scientifiques 
 
• Liste des pathologies congénitales associées au  
  risque de mort subite 




