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• Cardiopathie congénitale : 
anomalie toujours présente à la naissance

• Cardiopathie génétique : 
anomalie pas forcément présente à la naissance
anomalie d’un gène ou d’un chromosome

• Cardiopathie héréditaire : 
anomalie pas  forcément présent à la naissance
anomalie d’un gène ou d’un chromosome
transmission parentale

DEFINITIONS



Marfan

CMH FOP

Bicuspidie

Fistule coronaire



Stout KK et al. Circulation 2019.



Activité interventionnelle percutanée 2018

Actes Nombre %

Angioplasties coronaires 920

Procédures valvulaires aortiques 222

Fermetures FOP 107

Procédures valvulaires mitrales 84

Fermetures auricule gauche 25

Fermetures CIA 22 1.6

Fermetures fuites paravalvulaires 11

Corrections anomalies coronaires 3 0.2

Total 1396



ANOMALOUS CORONARY CONNECTIONS



droite ectopique avec 
trajet interartériel

gauche ectopique avec 
trajet interartériel

CONNEXIONS CORONAIRES ANORMALES

Formes anatomiques à risque

Risques connus pour : ischémie myocardique, troubles rythmiques ventriculaires 
(tachycardie, fibrillation) et mort subite. 
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droite ectopique dans
aorte ascendante

gauche ectopique dans
artère pulmonaire
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• 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

anomalies coronaires congénitales : non citées



CORRECTION CHIRURGICALE

Gaudin R. Multimed Man Cardiothorac Surg 2014

CHIRURGIE CHIRURGIE

Mery CM. Semin Thoracic Surg 2014

Néo-ostium avec plastie
Exérèse  bandelette aortique 
avec néo-ostium (unroofing)



MORT SUBITE

 Estimation difficile du risque individuel de mort subite. 
 Absence de score pour stratifier le risque. 
 Risque ANOCOR gauche très supérieur/ANOCOR droite (rapport de 20 à 1).

CONNEXIONS CORONAIRES ANORMALES

risque annuel de mort subite (estimation)
population 15-35 ans sportive

0.2% pour ANOCOR gauche

0.01% pour ANOCOR droite 

Mery CM. Semin Thoracic Surg 2014.



MORT SUBITE et CARDIOPATHIES non ACQUISES
(estimations)
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Aubry P et al. Ann Cardiol Angéiol 2017.
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Activité chirurgicale 2017



Aubry P et al. Ann Cardiol Angéiol 2017.

PREVALENCE des CARDIOPATHIES non ACQUISES
à RISQUE de MORT SUBITE

(estimations)
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• Guidelines focused on young people.

• Recommandations built regardless of age. 

• No randomized controlled studies.

• Lack of long-term data after surgical correction.

• Possible failure (stenosis/aneurysm/thrombosis) after surgery.

• Population with very low risk of sudden death (>35 year-old).

• Population with ischemic symptoms (>35 year-old).

SURGICAL CORRECTION of ANOMALOUS CORONAY CONNECTIONS

GAP between RECOMMANDATIONS and PRACTICES



ANGIOPLASTIE

CORRECTION INTERVENTIONNELLE
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 Age / ≤ 30 ans, > 30 ans
 Mode de découverte / Fortuite ?
 Arrêt cardiaque récupéré / Symptomatologie / Lien avec CCA ?
 Ischémie myocardique documentée / Lien avec CCA ?
 Critères anatomiques de gravité
 Maladie athéromateuse associée
 Activité sportive / Type ? / Compétition ? 
 Avis éventuel du patient

Pas de traitement spécifique Correction CCA Traitement anti-ischémique DAI Autorisation / Restriction sportive

Angioplastie   ou   Chirurgie 

Décisions proposées

Algorithme décisionnel (connexions coronaires anormales) 
Diagnostic CCA par imagerie invasive ou non invasive

CCA circonflexe CCA tronc commun ou IVA

Pas de traitement spécifique 

Scanner coronaire si non réalisé Scanner coronaire si non réalisé 

CCA coronaire droite

CCA non à risque 

Test fonctionnel Test fonctionnel 

CCA à risque 

Imagerie endocoronaire Imagerie endocoronaire

CCA à risque 

Eléments décisionnels
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