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R É S U M É

Les anomalies de connexion proximale des art�eres coronaires sont des anomalies cong�enitales avec de nom-
breuses formes anatomiques. En raison du risque variable de mort subite, ces anomalies doivent être class�ees
avec pr�ecision. Il existe encore des interrogations sur le m�ecanisme et le risque individuel de la mort subite,
l’histoire naturelle de ces anomalies et les b�en�efices d’une correction chirurgicale. Des registres observation-
nels �a large �echelle pourraient fournir des donn�ees plus factuelles aux praticiens en charge des patients
concern�es. Le registre ANOCOR, le plus important en taille publi�e �a ce jour, a collig�e 472 patients (âge moyen
de 63 ans) pr�esentant 496 anomalies coronaires. La repr�esentation angiographique (avec la coronarographie
invasive ou le scanner coronaire) selon l’art�ere coronaire et le trajet initial ectopique a pu être pr�ecis�e avec
l’identification de deux ph�enotypes principaux : l’art�ere circonflexe (n = 235) avec un trajet r�etroaortique
dans 97 % des cas et l’art�ere coronaire droite (n = 165) avec un trajet interart�eriel dans 89,7 % des cas. Deux
formes anatomiques coronaires gauches ont pu être confondues par des cardiologues non experts : celles
avec un trajet r�etropulmonaire ou interart�eriel. La mort subite en lien avec l’anomalie coronaire �etait un
mode de pr�esentation tr�es rare (3 patients soit 0,6 % de la cohorte) dans cette population avec tr�es peu de
patients jeunes de moins de 35 ans (11 cas soit 2,3 % de la cohorte).

© 2023 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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S U M M A R Y

Anomalous aortic origin of the coronary arteries are congenital anomalies with many anatomical forms. Due
to the varying risk of sudden death, these abnormalities must be classified accurately. There are still ques-
tions about the mechanism and individual risk of sudden death, the natural history of these abnormalities
and the benefits of a surgical correction. Large-scale observational registries may provide more evidence-
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Myocardial ischemia
Coronary computed tomography angiography
based data to practitioners caring for the patients concerned. The ANOCOR registry, the largest in size publis-
hed to date, enrolled 472 patients (mean age 63 years) with 496 coronary abnormalities. The angiographic
representation (with invasive coronary angiography or coronary CT angiography) according to the coronary
artery and initial ectopic course could be specified with the identification of two main phenotypes: the cir-
cumflex artery (n = 235) with a retroaortic course in 97% of cases and the right coronary artery (n = 165) with
an interarterial course in 89.7% of cases. Two left coronary anatomical forms have been confused by non-
expert cardiologists: those with a retropulmonary or interarterial course. Sudden death related to coronary
anomaly was a very rare mode of presentation (3 patients or 0.6% of the cohort) in this population with very
few young patients < 35 years (11 cases or 2.3% of the cohort).

© 2023 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
1. Introduction

Les anomalies de connexion proximale des art�eres coronaires
(ANOCOR) sont des anomalies cong�enitales non exceptionnelles,
avec une pr�evalence angiographique de l’ordre de 0,8 % pour les
connexions anormales au niveau aortique [1]. Elles font partie des
nombreuses formes anatomiques d’anomalies coronaires [2]. Bien
que les ANOCOR soient parmi les malformations cardiaques
cong�enitales les plus fr�equentes, nos connaissances actuelles les
concernant reposent essentiellement sur des petites s�eries ou de
rares registres observationnels chez l’adulte [3−4]. Les recomman-
dations actuelles sont le plus souvent l’expression d’avis d’experts
[5−6]. Comme pour la plupart des cardiopathies cong�enitales, le
faible nombre de patients concern�es et leurs profils rendent sou-
vent difficiles la r�ealisation d’�etudes randomis�ees. Aussi, la mise en
place de registres prospectifs est utile pour r�eunir �a une large
�echelle des informations qui permettront d’am�eliorer la
compr�ehension de ces anomalies pour lesquelles certaines interro-
gations persistent [7−8]. Par ailleurs, il est important de colliger et
d’analyser les r�esultats �a court et long terme des traitements
comportant des risques de morbi-mortalit�e. C’est dans cette
optique, que plusieurs registres sur cette th�ematique ont �et�e mis en
place en France depuis 2010 sous l’�egide d’un groupe de travail
multidisciplinaire appel�e groupe ANOCOR. Nous proposons dans
cet article de pr�esenter les principaux r�esultats issus du registre
ANOCOR, ainsi que les projets en cours. Cet article n’abordera pas
les ANOCOR de l’enfant ni celles associ�ees �a une pathologie
cong�enitale des troncs art�eriels.

1.1. Le registre ANOCOR

Les ANOCOR sont int�eressantes �a consid�erer pour les questions
qu’elles suscitent encore. En effet, la conduite �a tenir peut prêter �a
discussion pour certaines ANOCOR dites �a risque, tant pour les indi-
cations que pour les techniques de correction, surtout en cas de
d�ecouverte fortuite [9−10]. Une �etude prospective avec une mise
en commun des donn�ees relatives aux ANOCOR d�etect�ees (pr�esen-
tation initiale, particularit�es anatomiques et angiographiques,
apport de l’imagerie en coupe, choix th�erapeutiques, suivi clinique)
pourrait permettre de proposer �a terme une conduite plus factuelle
aux praticiens confront�es souvent �a une d�ecision difficile. Le regis-
tre ANOCOR a �et�e mis en place dans ce sens avec une �etude
�epid�emiologique observationnelle ne modifiant pas la prise en
charge m�edicale habituelle et ne n�ecessitant pas de visite particu-
li�ere de suivi pour les personnes participant �a l’�etude. Cette der-
ni�ere entrait dans le cadre des �etudes non interventionnelles telles
que d�efinies �a l’article R1121-2 du Code de la Sant�e Publique, sans
n�ecessit�e de soumission au Comit�e de Protection des Personnes
(CPP). En vue de publications, le protocole a �et�e soumis, avec un
avis favorable (N° IRB00006477), au Comit�e d’Evaluation de
l’Ethique des Projets de Recherche Biom�edicale (CEERB) du Groupe
Hospitalier Universitaire Nord de l’Assistance Publique-Hôpitaux
de Paris. Sous l’�egide du GACI (Groupe Ath�erome et Cardiologie
Interventionnelle de la Soci�et�e Française de Cardiologie), 71
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cardiologues ont collig�e de mani�ere prospective les ANOCOR diag-
nostiqu�ees dans leurs centres entre janvier 2010 et janvier 2013.
Seules les anomalies de connexion proximale ont �et�e incluses. Les
crit�eres d’inclusion �etaient les patients d’âge sup�erieur �a 14 ans
avec une ANOCOR visualis�ee par une coronarographie invasive
(CInv) ou un scanner coronaire (SCor) datant de moins de 6 mois.
Les crit�eres de non inclusion �etaient les patients avec une ANOCOR
d�ej�a connue, ceux avec une cardiopathie cong�enitale structurelle
des troncs art�eriels et les patients avec esp�erance de vie r�eduite
(<12 mois). Les crit�eres d’exclusion concernaient les patients avec
un autre type d’anomalie coronaire cong�enitale (anomalie sur le
trajet ou fistule coronaire). Les dossiers �etaient adress�es �a un centre
coordinateur bas�e dans le d�epartement de cardiologie du Centre
Hospitalier Bichat-Claude Bernard (Paris). Un comit�e ind�ependant
de validation des anomalies coronaires compos�e de cardiologues et
de radiologues experts dans le domaine des ANOCOR a eu pour rôle
de confirmer l’existence r�eelle d’une ANOCOR et de la classer en
fonction de son type anatomique. Il avait �a sa disposition les
�el�ements cliniques et paracliniques transmis par les cardiologues
interventionnels et des copies de la CInv et/ou du SCor. L’analyse
angiographique comportait trois �etapes : i) d�efinir l’art�ere (ou les)
art�ere(s) concern�ee(s) : tronc commun, art�ere interventriculaire
ant�erieure (IVA), art�ere circonflexe (Cx), art�ere coronaire droite
(CD) ou art�ere septale ; ii) sp�ecifier le site de connexion
anormale : art�ere controlat�erale, sinus controlat�eral, sinus non
coronaire, sinus appropri�e, aorte ascendante, art�ere pulmonaire,
art�ere coronaire unique, ou autre ; iii) identifier le trajet ectopique
initial (s’il existait) en fonction des troncs art�eriels : pr�epulmonaire
(avec passage devant l’infundibulum pulmonaire et/ou le tronc pul-
monaire), r�etropulmonaire (avec passage derri�ere l’infundibulum
pulmonaire), interart�eriel (avec passage entre l’art�ere pulmonaire
et l’aorte), et r�etroaortique (passage derri�ere l’aorte). Le trajet
r�etropulmonaire et le trajet interart�eriel sont parfois nomm�es intra-
septal et pr�eaortique dans la litt�erature. Dans de rares cas, une
ANOCOR n’�etait pas associ�ee �a un trajet initial anormal. Par ailleurs,
les ANOCOR �etaient class�ees selon le risque connu de mort subite.
Les ANOCOR avec une connexion aortique proximale anormale
associ�ee �a un trajet interart�eriel et les ANOCOR avec une connexion
pulmonaire proximale �etaient identifi�ees comme les formes anato-
miques �a risque. Enfin la pr�esence d’un ath�erome coronaire sur
l’ANOCOR et les art�eres normalement connect�ees �etait pr�ecis�ee
(absent, < 50 % ou ≥ 50 % en terme de r�eduction de diam�etre). Au
total, 472 patients (âge moyen de 63 ans et 76,2 % d’hommes) ont
�et�e inclus dans la cohorte avec 496 ANOCOR diagnostiqu�ees, ce qui
constitue une des plus larges cohortes d’ANOCOR de l’adulte publi-
�ees �a ce jour. Un suivi �a au moins 10 ans �etait pr�evu. Des informa-
tions sur le protocole de l’�etude, le mode de recrutement et la
population �etudi�ee ont d�ej�a �et�e rapport�ees [11−12]. Le tableau I
d�ecrit les caract�eristiques d�emographiques principales et les
donn�ees recueillies par le comit�e de validation angiographique. La
pr�evalence des ANOCOR en population g�en�erale est mal connue. Le
design du registre ANOCOR ne permettait pas de calculer une
pr�evalence angiographique (d�enominateur non recueilli aupr�es des
centres). Dans une m�eta-analyse regroupant plus de 700 000



Fig. 2. Image angiographique d’une art�ere coronaire droite (fl�eche) connect�ee dans
l’aorte thoracique ascendante.
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patients, une pr�evalence angiographique avec la CInv �etait de 0,31 %
[13]. Avec le SCor, la pr�evalence angiographique passait �a 0,83 %
chez plus de 100 000 patients [13]. Le taux �elev�e de CInv (plus de
95 %) observ�e dans le registre ANOCOR s’expliquait par le profil des
investigateurs (cardiologues interventionnels exclusivement). Le
registre ANOCOR a permis de confirmer certaines particularit�es
angiographiques des ANOCOR chez l’adulte et de tester des hypo-
th�eses.

1.2. Particularit�es angiographiques des ANOCOR chez l’adulte

Avec un recrutement r�ealis�e par des cardiologues intervention-
nels, la proportion des ANOCOR d�epist�ees par la CInv �etait le suivant
selon le type d’art�ere coronaire : une fois sur deux l’art�ere Cx, une
fois sur trois l’art�ere CD, et dans les autres cas (environ 20 % des cas)
le tronc commun ou l’art�ere IVA (Fig. 1). Cette r�epartition est d’impor-
tance car si les art�eres CX ne n�ecessitent pas de prise en charge sp�eci-
fique, ce n’est pas le cas des art�eres CD qui repr�esentaient pr�es de
30 % des ANOCOR diagnostiqu�ees. Quelques patients (21/472 soit
4,5 %) pouvaient avoir deux ANOCOR ou tr�es rarement plus (une
art�ere septale �etait alors aussi concern�ee). Dans une m�eta-analyse
regroupant 236 694 coronarographies, 1067 ANOCOR ont �et�e identifi-
�ees soit une pr�evalence angiographique de 0,45 % [1]. Dans cette
cohorte, l’ordre d�ecroissant pour la pr�evalence de l’art�ere coronaire
concern�ee �etait identique �a celui du registre ANOCOR avec d’abord
l’art�ere Cx (66 %), ensuite l’art�ere CD (23 %), et le tronc commun ou
l’art�ere IVA (11 %). Les sites de connexion anormale sont vari�es et
rarement rapport�es dans la litt�erature. Dans la tr�es grande majorit�e
(pr�es de 90 % des cas du registre ANOCOR), l’anomalie �etait connect�ee
dans le sinus coronaire oppos�e ou dans l’art�ere controlat�erale, avec
une proportion �egale entre les deux. Les connexions dans l’aorte
ascendante, d�efinies �a ≥ 10 mm de la jonction tubulaire, �etaient rares
(6 % des cas) (Fig, 2). Les autres connexions ectopiques �etaient encore
plus rares (Tableau 1). �A signaler qu’une ANOCOR pulmonaire �etait
diagnostiqu�ee chez 4 patients (0,8 %). Plus int�eressante �etait la
r�epartition des trajets initiaux ectopiques observ�es dans la quasi-
totalit�e des ANOCOR (Tableau 2). Les seuls cas o�u le trajet pouvait
être consid�er�e comme normal vis-�a-vis des troncs art�eriels
�etaient : les art�eres coronaires uniques (avec un remplissage
r�etrograde de l’art�ere sans ostium par l’art�ere controlat�erale) ; les
exceptionnelles atr�esies ou hypoplasies coronaires ; et les connexions
dans l’aorte ascendante au-dessus du sinus appropri�e. Quatre trajets
ectopiques �etaient possibles : pr�epulmonaire (ou ant�erieur),
r�etropulmonaire (ou intraseptal), interart�eriel (ou pr�eaortique), et
r�etropulmonaire (ou r�etroaortique). Dans le registre ANOCOR, le tra-
jet r�etroaortique �etait le plus fr�equent (48,8 %), suivi par le trajet
interart�eriel (31,1 %) puis par les trajets r�etropulmonaire (9,3 %) et
Fig. 1. Image angiographique (panel A) d’une art�ere circonflexe (fl�eche) connect�ee dans l’
(fl�eche) connect�ee dans le sinus gauche. Image angiographique (panel C) d’un tronc commun
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pr�epulmonaire (6 %). Cette r�epartition �etait due �a la pr�esence de
ph�enotypes particuliers pour l’art�ere Cx d’une part (pr�esence quasi-
constante d’un trajet r�etroaortique), et pour l’art�ere CD d’autre part
(pr�esence d’un trajet interart�eriel dans plus de 90 % des cas) (Fig. 3).
Ces informations issues de groupes cons�equents d’art�eres concern�ees
(242 art�eres Cx et 135 art�eres CD) ont des implications pratiques
apr�es une CInv, �a savoir que la d�ecouverte d’une art�ere Cx ectopique
n’implique pas la r�ealisation d’un SCor, ce qui n’est pas le cas d’une
art�ere CD ectopique en raison de la fr�equence tr�es �elev�ee d’un trajet
interart�eriel associ�e. Pour le tronc commun ou l’art�ere IVA, les quatre
trajets ectopiques �etaient possibles avec une tr�es faible proportion du
trajet interart�eriel (Fig. 4). La pr�evalence exacte des ANOCOR en
population g�en�erale est encore mal connue. Cependant, on estime
pour les formes interart�erielles un ratio d’environ 1 sur 10 entre les
ANOCOR gauches et les ANOCOR droites [14]. Le ratio observ�e dans le
registre ANOCOR �etait beaucoup plus important (proche de 1 sur 30)
(Tableau 2). Cela pourrait s’expliquer par un diagnostic plus pr�ecoce
avant l’âge adulte des ANOCOR gauches ou par une mortalit�e de cer-
tains jeunes patients avant que le diagnostic de l’anomalie ne soit
fait.
art�ere coronaire droite. Image tomographique (panel B) d’une art�ere coronaire droite
(fl�eche) connect�e dans l’art�ere coronaire droite.



Tableau 1
Caract�eristiques d�emographiques et angiographiques de la cohorte ANO-
COR.

Caract�eristiques

Nombre de patients, n 472
Âge moyen, ans (DS) 63 (13)
Genre masculin, % 76,2
Coronarographie invasive seule, n (%) 297 (62,9)
Angioscanner coronaire seul, n (%) 20 (4,3)
Coronarographie invasive + angioscanner coronaire, n (%) 155 (32,8)
Nombre d’anomalies coronaires 496
Type d’art�ere, n (%)

Tronc commun 60 (12,1)
Art�ere interventriculaire ant�erieure 27 (5,4)
Art�ere circonflexe 235 (47,4)
Art�ere coronaire droite 165 (33,3)
Autre art�ere 9 (1,8)

Site de connexion, n (%)
Sinus controlat�eral ou art�ere controlat�erale 451 (90,8)
Sinus appropri�e 4 (0,8)
Sinus non coronaire 2 (0,4)
Aorte ascendante 29 (6,0)
Art�ere coronaire unique 6 (1,2)
Art�ere pulmonaire 4 (0,8)

Trajet initial, n (%)
Pr�epulmonaire 30 (6,0)
R�etropulmonaire 46 (9,3)
Interart�eriel 154 (31,1)
R�etroaortique 242 (48,8)
Autre 7 (1,4)
Normal 14 (2,8)
Ind�etermin�e 3 (0,6)

ANOCOR : anomalies de connexion proximale des art�eres coronaires.

Tableau 2
R�epartition des ANOCOR selon le trajet initial ectopique.

Caract�eristiques

Nombre d’anomalies coronaires, n 487
Tronc commun ou art�ere interventriculaire ant�erieure, n (%) 87 (17,8)

Trajet pr�epulmonaire 26 (29,9)
Trajet r�etropulmonaire 37 (42,5)
Trajet interart�eriel 5 (5,7)
Trajet r�etroaortique 12 (13,8)
Autre trajet 7 (8,1)
Art�ere circonflexe, n (%) 235 (48,2)
Trajet r�etroaortique 228 (97,0)
Autre trajet 7 (3,0)

Art�ere coronaire droite, n (%) 165 (33,9)
Trajet interart�eriel 148 (89,7)
Autre trajet 17 (10,3)

ANOCOR : anomalies de connexion proximale des art�eres coronaires.

P. Aubry, X.H. du Fretay, S. Zendjebil et al. Annales de cardiologie et d’ang�eiologie 72 (2023) 101690
1.3. Qualit�e du diagnostic des ANOCOR

Les ANOCOR restent des anomalies rares avec de multiples for-
mes anatomiques, aussi, l’erreur diagnostique par un praticien
rarement confront�e �a ce type d’anomalies est possible. �A partir des
donn�ees du registre ANOCOR, nous avons �etudi�e la variabilit�e inte-
r-observateur du diagnostic entre les cardiologues investigateurs
et les membres du comit�e de validation angiographique [12]. Cette
�etude portait sur l’art�ere coronaire concern�ee, le site de connexion
et le trajet initial ectopique. La concordance �etait tr�es bonne pour
l’art�ere coronaire concern�ee (ⱪ = 0,92, 95 % IC = 0,86−0,98, p <
0.05), moyenne pour le site connexion (ⱪ = 0,50, 95 % IC = 0,42
−0.58, p < 0,05) et basse pour le trajet initial ectopique (ⱪ = 0.32,
95 % CI = 0,28−0,37, p < 0,05). Par ailleurs, la concordance inter-
observateur �etait moyenne (ⱪ = 0,497, 95 % CI = 0,40−0,59, p <
4

0,05) pour identifier un trajet interart�eriel par rapport aux autres
trajets. Si une erreur diagnostique sur le site de connexion porte
peu �a cons�equence, ce n’est pas le cas d’une erreur faite sur le tra-
jet initial ectopique. En effet, il est reconnu que deux formes anato-
miques (trajet pr�epulmonaire et trajet r�etroaortique) n’exposent
pas au risque de mort subite, au contraire du trajet interart�eriel. Le
trajet r�etropulmonaire n’est pas li�e au risque de mort subite, mais
peut causer une isch�emie myocardique dans de tr�es rares cas. L’er-
reur diagnostique la plus fr�equemment observ�ee dans le registre
ANOCOR �etait la confusion pour les ANOCOR gauches entre le trajet
r�etropulmonaire (sous diagnostiqu�e) et le trajet interart�eriel (sur
diagnostiqu�e) (Fig. 5). �A la d�echarge des investigateurs du registre
ANOCOR, le SCor (qui n’�etait pas obligatoire) n’avait �et�e effectu�e
que chez 40 % des patients. Une analyse pr�ecise de l’imagerie, en
particulier celle fournie par le SCor, doit permettre de limiter les
risques d’erreur. Si besoin, l’avis d’un centre expert peut être
demand�e. Pour l’�evaluation angiographique des ANOCOR, le SCor
est devenu l’examen de r�ef�erence [15]. Lorsque le diagnostic est
port�e ou suspect�e par la CInv, il est l�egitime de compl�eter par un
SCor sauf pour les ANOCOR Cx. Inversement, lorsque le diagnostic
est port�e par le SCor, l’indication d’une CInv se fait au cas par cas,
en particulier pour �eliminer une maladie coronaire associ�ee, pr�eci-
ser une anatomie particuli�ere ou r�ealiser une �evaluation physiolo-
gique.

1.4. Diagnostic du passage intramural aortique

Un passage intramural aortique est consid�er�e comme un �el�ement
anatomique p�ejoratif en cas de trajet interart�eriel [1,16−17]. Cepen-
dant il n’existe pas de d�efinition universelle en imagerie tomogra-
phique. G�en�eralement l’association d’une r�eduction de
diam�etre > 50 %, d’un degr�e d’excentricit�e > 1,5 et d’un angle de
connexion < 30° fait porter le diagnostic de passage intramural aor-
tique (Fig. 6). L’analyse de la graisse p�eri-vasculaire (absente en cas
de passage intramural aortique) autour de l’art�ere ectopique est une
autre forme de diagnostic [18]. Une autre d�efinition a �et�e propos�ee
r�ecemment en se basant sur l’espace minimum mesur�e entre la
lumi�ere aortique et la lumi�ere coronaire avec un seuil < 0,95 mm
pour reconnâıtre un passage intramural aortique [19]. Le diagnostic
est donc port�e avec le SCor sur des �el�ements indirects car la paroi aor-
tique n’est pas ou mal visualis�ee. L’�echographie endocoronaire est
reconnue comme la modalit�e d’imagerie de r�ef�erence pour confirmer
ou infirmer la pr�esence d’un passage intramural aortique car elle per-
met de visualiser les parois de l’aorte et de l’ANOCOR [20]. Cette
�evaluation peut se faire au cours d’une CInv (Fig. 7). En plus des infor-
mations morphologiques fournies sur l’ANOCOR, le SCor permet une
�evaluation physiologique coronaire via une mesure de la FFR (Fractio-
nal Flow Reserve) appel�ee FFRCT en utilisant des algorithmes de la
dynamique des fluides. Cette approche pourrait être int�eressante
pour les ANOCOR. Dans une analyse post hoc du registre ANOCOR, 62
SCor (12 troncs communs ou art�eres IVA, 14 art�eres Cx et 37 art�eres
CD) ont �et�e analys�es avec un calcul de la FFRCT (syst�eme Heartflow
Inc., Redwood, California) [21] (Fig. 8). Une valeur de FFRCT ≤ 0,83
assurait une sensibilit�e de 96 % et une sp�ecificit�e de 100 % pour iden-
tifier un passage intramural aortique d�efini par les crit�eres morpholo-
giques pr�ecit�es (aire sous la courbe �a 0,89). Par ailleurs, la FFRCT �etait
apparue plus reproductible (ⱪ = 0.90) que la mesure des trois crit�eres
morphologiques du SCor (ⱪ = 0,45) entre des observateurs experts et
non-experts.

1.5. Diagnostic d’isch�emie myocardique

Une isch�emie myocardique peut être observ�ee pour certaines
ANOCOR mais avec une pr�evalence reconnue comme faible, même
chez les patients symptomatiques ou dans les formes anatomiques
basse risque. Les m�ecanismes �a l’origine d’une isch�emie myocardique



Fig. 3. Image tomographique (panel A) d’une art�ere circonflexe (fl�eche) connect�ee dans l’art�ere coronaire droite avec un trajet r�etroaortique. Image tomographique d’une art�ere
coronaire droite (fl�eche) connect�ee dans le sinus gauche avec un trajet interart�eriel.
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restent encore incompl�etement �elucid�es. Quand une ANOCOR est
associ�ee �a un trajet interart�eriel, la morphologie art�erielle est tou-
jours modifi�ee par une adaptation n�ecessaire �a l’espace restreint
entre l’art�ere pulmonaire et l’aorte. Ces modifications morpholo-
giques sont particuli�erement marqu�ees lorsqu’un passage intra-
mural aortique est pr�esent. Ces param�etres peuvent expliquer une
isch�emie myocardique, mais seulement en partie car la r�eduction
de surface correspondant �a la composante fixe du r�etr�ecissement
est g�en�eralement proche de 50 % et d�epasse rarement 70 %. Il fau-
drait donc envisager une composante dynamique associ�ee �a la
composante fixe d�ecrite pr�ec�edemment [22]. Lors d’un effort phy-
sique intense, l’augmentation de la tension pari�etale aortique
pourrait comprimer un passage intramural aortique limitant
encore plus l’apport d’oxyg�ene d�ej�a amput�e par la composante
fixe. Il existe plusieurs m�ethodes pour rechercher une isch�emie
myocardique. Le test id�eal qui consisterait �a �evaluer �a la fois la
composante fixe et la composante dynamique d’une ANOCOR,
n’existe pas. La FFRCT comme d�ecrite pr�ec�edemment a �et�e calcul�ee
dans un sous-groupe de 54 patients du registre ANOCOR avec 8
troncs communs, 16 art�eres CX et 32 art�eres CD [23]. La valeur
moyenne de la FFR CT �etait significativement plus basse dans les
segments distaux en comparaison avec les segments proximaux
imm�ediatement apr�es le trajet ectopique (0,82 § 0,11 versus
0,87 § 0,20 respectivement, p < 0,0001). Cependant, la valeur
moyenne de la FFRCT �etait comparable entres les formes anatomi-
ques �a risque et celles sans risque avec tr�es peu de valeurs < 0,80
observ�ees. Une autre approche physiologique a �et�e r�ealis�ee avec
Fig. 4. Images tomographiques d’un tronc commun ectopique (fl�eche) avec un trajet pr�epu
(panel D).
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l’analyse du Quantitative Flow Ratio (QFR software MEDIS) qui per-
met un calcul de la FFR en utilisant les images d’une CInv avec une
reconstruction en trois dimensions de l’art�ere coronaire (3D-QCA)
coupl�ee �a la progression du produit de contraste (Fig. 9). La valeur
moyenne du QFR �etait de 0,90 § 0,10 dans un sous-groupe de 41
ANOCOR droites du registre ANOCOR [24]. Ces donn�ees ont
confirm�e qu’une isch�emie myocardique est rarement mise en
�evidence dans les ANOCOR �a risque.

1.6. Mort subite

Dans la cohorte ANOCOR, la pr�esentation initiale avec un arrêt
cardiaque r�ecup�er�e �etait observ�ee seulement chez 12 patients (2,5 %).
Parmi eux, un lien a �et�e �etabli entre l’ANOCOR et l’arrêt cardiaque
chez 3 patients (25 %). L’ANOCOR en cause �etait une art�ere CD avec
un trajet interart�eriel chez deux patients et un tronc commun avec
une connexion pulmonaire chez un patient, avec des âges respectifs
de 30, 33 et 16 ans. La taille r�eduite de cet effectif n’a pas permis
d‘identifier d’�eventuelles particularit�es cliniques ou angiographiques.
Par ailleurs, la population jeune (< 35 ans) o�u le risque de mort subite
est le plus �elev�e, �etait faiblement repr�esent�ee dans la cohorte ANO-
COR (11 cas soit 2,3 % des patients).

1.7. Limites

Le registre ANOCOR pr�esentait plusieurs limites. La pr�evalence
angiographique dans une population adulte explor�ee principalement
lmonaire (panel A), r�etropulmonaire (panel B), interart�eriel (panel C) et r�etroaortique



Fig. 5. Images angiographiques et tomographiques d’un tronc commun (fl�eche) avec un trajet r�etropulmonaire (panels A et B) et interart�eriel (panels C et D).
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par la CInv n’a pu être �evalu�ee en l’absence d’informations sur le
nombre total d’examens r�ealis�es. La p�eriode de recrutement d�ebut�ee
il y a plus de dix ans pouvait expliquer le taux de SCor peu �elev�e (pro-
che de 40 %). En l’absence de ce dernier, consid�er�e aujourd’hui
comme l’outil d’imagerie de r�ef�erence, des donn�ees utiles n’ont pu
être collig�ees chez certains patients. La pr�evalence �elev�ee de la mala-
die coronaire ath�eromateuse observ�ee dans la cohorte ANOCOR pou-
vait rendre difficile l’interpr�etation d’une symptomatologie d’allure
isch�emique ou d’une isch�emie myocardique document�ee. Le profil
d’âge des patients (souvent > 35 ans) n’�etait pas celui des patients les
plus expos�es au risque de mort subite. Du fait du mode de recrute-
ment, une majorit�e des ANOCOR diagnostiqu�ees (69,1 %) n’�etaient
pas identifi�ees comme des formes anatomiques �a risque. Ces
�el�ements ont limit�e l’interpr�etation des r�esultats sur la question de la
mort subite.
Fig. 6. Images tomographiques d’une art�ere coronaire droite (fl�eche) connect�ee dans le
d’excentricit�e > 1.5 (panel C) �evocateurs d’un passage intramural aortique.
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2. Perspectives

La visualisation de plusieurs centaines de dossiers d’ANOCOR a
permis au comit�e de validation angiographique de renforcer son
exp�erience, en particulier dans le domaine de l’imagerie cardiovascu-
laire. Cette confrontation r�eguli�ere a aussi suscit�e des interrogations
dans plusieurs domaines. La pr�evalence et la localisation de
l’ath�erome sur les ANOCOR n’ont pas encore �et�e �etudi�ees �a une large
�echelle. Il a �et�e sugg�er�e qu’une surrepr�esentation de la maladie coro-
naire ath�eromateuse pouvait être observ�ee sur certains trajets ectopi-
ques ou qu’au contraire d’autres trajets ectopiques pouvaient être
prot�eg�es du d�eveloppement d’ath�eroscl�erose. Le profil des patients
de la cohorte ANOCOR expliquait la forte pr�evalence d’une maladie
coronaire ath�eromateuse associ�ee avec au moins une st�enose ≥ 50 %
sur une art�ere connect�ee normalement chez 205 patients (43,4 %).
sinus gauche (panel A) avec un angle de connexion < 30° (panel B) et un degr�e



Fig. 7. Image d’�echographie endocoronaire d’une art�ere coronaire droite avec un trajet
interart�eriel et passant dans la paroi aortique (fl�eches). AP : art�ere pulmonaire.
AO : aorte.

Fig. 8. Mesure de la FFRCT pour une art�ere coronaire droite (fl�eche) connect�ee dans le
sinus gauche. CT : computed tomography. FFR : fractional flow reserve.

Fig. 9. Mesure du QFR avec une reconstruction 3D pour une art�ere coronaire droite
(fl�eche) connect�ee dans le sinus gauche. QFR : quantitative flow ratio.
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L’analyse de la pr�evalence de la maladie coronaire ath�eromateuse sur
les art�eres ANOCOR est en cours. Par ailleurs, les modifications mor-
phologiques observ�ees au niveau des trajets ectopiques interart�eriels
peuvent être de degr�es variables en termes de s�ev�erit�e (d�eformation
ostiale, r�eduction de diam�etre et de surface, angle de connexion)
avec la pr�esence ou non d’un passage intramural aortique associ�e.
Parmi les facteurs anatomiques potentiellement en cause, l’espace o�u
va cheminer l’art�ere ectopique entre les troncs art�eriels pourrait
jouer un rôle. Cette hypoth�ese est en cours d’�evaluation.

2.1. La suite du registre ANOCOR

Apr�es la fin des inclusions du registre en 2014, le groupe ANOCOR
a continu�e �a colliger des dossiers ANOCOR adress�es par des cardiolo-
gues interventionnels ou non qui souhaitaient avoir un avis coll�egial
sur la prise en charge de leurs patients. Le profil de ces derniers �etait
diff�erent de celui du registre ANOCOR avec une plus grande propor-
tion de patients jeunes (< 35 ans) et une repr�esentation importante
de formes anatomiques �a risque, essentiellement des ANOCOR droi-
tes. Pour chaque dossier, le groupe ANOCOR qui fonctionne sous la
forme d’une R�eunion de Concertation Pluridisciplinaire (RCP), fournit
une classification de l’ANOCOR comme d�ecrite pr�ec�edemment,
pr�ecise la pr�esence d’un passage intramural aortique (certaine, pos-
sible, ou absente), et donne un avis sur le bilan compl�ementaire
�eventuel, la n�ecessit�e de correction de l’anomalie (en pr�ecisant le
mode chirurgical ou interventionnel), et si besoin les restrictions sur
certaines activit�es sportives. Une centaine de dossiers sont analys�es
chaque ann�ee, et les donn�ees cliniques, angiographiques et paraclini-
ques recueillies viennent compl�eter la base initi�ee par le registre
ANOCOR. La chirurgie doit être consid�er�ee en premi�ere intention
selon les recommandations actuelles lorsqu’une correction de l’ANO-
COR est envisag�ee. Cependant assez r�ecemment, l’angioplastie coro-
naire est apparue comme une alternative th�erapeutique chez des
patients adultes, peu expos�es au risque de mort subite et pr�esentant
une symptomatologie d’allure isch�emique ou une isch�emie myocar-
dique document�ee [25]. L’ANOCOR la plus concern�ee est la forme
anatomique droite (Fig. 10). Pour �evaluer cette nouvelle strat�egie, un
registre observationnel nomm�e ANOCOR STENTING a �et�e cr�e�e pour
colliger les cas issus des RCP du groupe ANOCOR.



Fig. 10. Images angiographiques (panels A, C et D) et �echographiques endocoronaires (panels B et E) d’une angioplastie avec stent d’une art�ere coronaire droite (fl�eche) connect�ee
dans le sinus gauche.
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3. Conclusions

Avec le d�eveloppement du SCor pour infirmer ou confirmer une
maladie coronaire, les cardiologues vont être confront�es assez
r�eguli�erement �a la d�ecouverte d’une ANOCOR chez l’adulte. La modifi-
cation des pratiques �echographiques chez les jeunes sportifs avec une
recherche syst�ematique des ostia coronaires vont �egalement augmenter
le nombre d’ANOCOR diagnostiqu�ees. Les praticiens en charge de
patients pr�esentant une ANOCOR doivent disposer de donn�ees factuel-
les pour g�erer des situations parfois d�elicates. La mise en place de larges
registres observationnels avec des suivis prolong�es peut contribuer �a
am�eliorer les connaissances sur les ANOCOR et �a pouvoir r�epondre aux
interrogations encore nombreuses dans ce domaine.
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