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Groupe ANOCOR

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Groupe de travail multidisciplinaire sur les ANOmalies CORonaires congénitales

Staffs
• Récupération des éléments du dossier
• Analyse du dossier
• Avis adressé au cardiologue référent
• Consultation avec le patient (exceptionnelle)

≈ 1.600 dossiers (2010-2024)



 Embryologie et anatomie
 Classification
 Prévalence
 Imagerie
 Ischémie myocardique
 Mort subite
 Dépistage
 Prise en charge
 Chirurgie
 Angioplastie
 Activités sportives
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Embryologie et anatomie
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Bogers AJJC Anat Embryol 1989

Sharma B
Annu Rev Physiol 2017
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Trajets ectopiques possibles pour la coronaire gauche
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Adaptation vasculaire
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Nombreuses formes anatomiques 
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Classification anatomique

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

• Type d’artère 

Tronc

IVA

Circonflexe

Droite

Septale

Artère controlatérale

Sinus controlatéral

Sinus non coronaire

Sinus approprié

Aorte thoracique

Artère pulmonaire

• Trajet

Prépulmonaire

Rétropulmonaire

Interartériel

Rétroaortique

Normal

Passage myocardique

Passage intramural

1 2

3

4

• Site de connexion



Classification clinique

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Entre anomalie coronaire et symptomatologie

Entre anomalie coronaire et ischémie myocardique

Entre anomalie coronaire et arythmie ventriculaire

Entre anomalie coronaire et arrêt cardiaque

Absent Possible/Probable Certain

5

Mort subite

Arrêt cardiaque

Arythmies V

Ischémie myocardique

Absents

• Risques

• Liens de causalité 6
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Classification

Homme de 35 ans – Maladie Rendu-Osler – MAV cérébrales/pulmonaires
SCA ST+ inférieur lors activité sportive
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Classification

Homme de 35 ans – Maladie Rendu-Osler – MAV cérébrales/pulmonaires
SCA ST+ inférieur lors activité sportive

Diagnostic d’embolie paradoxale sur MAV pulmonaires
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Echocardiographie

0.2%

Coronarographie Scanner

0.8% 1.0%

Prévalence 
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Prévalence selon l’artère 
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Circonflexe
• sinus droit
• coronaire droite

Prévalence angiographique 
• 4/1000

Coronaire droite
• sinus gauche

Prévalence angiographique 
• 3/1000

Tronc commun/IVA
• sinus droit
• coronaire droite

Prévalence angiographique 
• 1/1000  



Prévalence selon le trajet 
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PrépulmonaireInterartérielRétroaortique

99%

Rétroaortique

Coronaire droiteCirconflexe

95%



Prévalence selon le trajet 
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Prépulmonaire Rétropulmonaire Interartériel Rétroaortique

30% 45% 10% 15%

Tronc / IVA



Prévalence selon le site de connexion

* à partir des données du registre ANOCOR (ESC 2015)
472 patients – 496 anomalies coronaires

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

site de connexion %

connexion dans sinus controlatéral 47.0

connexion dans artère controlatérale 43.5

connexion au-dessus jonction sinotubulaire 1.0

connexion anormale dans sinus habituel 1.0

artère coronaire unique 1.0

connexion avec artère pulmonaire 1.0

connexion dans sinus non coronaire 0.4

autres connexions anormales 0.1
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Connexion coronaire droite dans aorte thoracique
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Connexion tronc commun dans 
sinus non-coronaire



Artère coronaire unique
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Connexion IVA pulmonaire
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Angelini P Texas Heart Journal 2018 

MRI-based study (n = 5.255)
Middle school children (mean age 13 years)

2010-2017 

 L-ACAOS-IA  
 R-ACAOS-IA
 Total ACAOS-IA

 Prevalence L-ACAOS-IA            
 Prevalence R-ACAOS-IA                 
 Total prevalence ACAOS-IA

= 2
= 17
= 19

= 0.04%

= 0.32%

= 3/1000

ACAOS: anomalous coronary artery from opposite sinus; IA: interarterial.
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Outils d’imagerie 
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Piège à éviter
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Trajet prépulmonaire
Trajet rétroaortique
Trajet interartériel
Trajet rétropulmonaire

Koutsoukis A Congenital Heart Disease 2017



Tronc avec trajet interartériel
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Tronc avec trajet rétropulmonaire

Formes anatomiques gauches à ne pas confondre



Tronc avec trajet interartériel Tronc avec trajet rétropulmonaire

Formes anatomiques gauches à ne pas confondre
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Tronc avec trajet interartériel
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Tronc avec trajet rétropulmonaire

Formes anatomiques gauches à ne pas confondre



Passage aortique intramural
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Passage aortique intramural

Anomalie avec trajet interartériel



Hata Y Cardiovasc Pathol 2014
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Passage intramural aortique
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Passage intramural aortique



Echographie endocoronaire

Normal Juxta aortique Intramural Ostium
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Passage intramural aortique
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Analyse tomographique coronaire droite avec trajet interartériel

Volume rendering VR) Multiplanar reconstructions (MPR)
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Analyse tomographique coronaire droite avec trajet interartériel



Analyse tomographique d’un passage intramural aortique

• Degré d’excentricité (grand axe/petit axe) ≥ 2.0

• Angle de connexion ≤ 35°

• Réduction de diamètre ≥ 50% 

• ≥ 3 critères présents : passage intramural aortique certain
• 2 critères présents : passage intramural aortique incertain 
• < 2 critères présents : passage intramural aortique absent

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

• Réduction de surface ≥ 50% 



Tronc commun avec trajet interartériel
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Tronc commun avec trajet rétropulmonaire

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Tronc commun 
avec trajet 

rétropulmonaire
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Symptômes ischémiques Ischémie myocardique ACR/MS

FFR: 0.73 
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Amioka N Tex Heart Inst J 2022

• Garçon de 17 ans
• Activité sportive (course à pied)
• Syncope d’effort
• Test d’effort
• ANOCOR gauche
• Pas d’arythmie ventriculaire

Syncope d’effort
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Diamètre luminal normal : 3.6 mm
Diamètre luminal minimal : 1.3 mm
Réduction de diamètre luminal : 64%

Surface luminale normale : 10.2 mm2

Surface luminale minimale : 4.8 mm2

Réduction de surface luminale : 53%

3.6 mmIschémie myocardique documentée

Prévalence ≈ 10-15%



Ischémie myocardique
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Bigler MR Front Cardiovasc Med 2021



Recherche d’ischémie myocardique
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Bigler MR Front Cardiovasc Med 2021
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Raisky O, Vouhé P. EMC 2007.

Exertional dynamic compression

Never demonstrated
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Compression extrinsèque d’un trajet rétroaortique
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A B C

Chirurgie aortique valvulaire

Transcatheter aortic valve implantation (TAVI)



A
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Athérome coronaire et trajets ectopiques

B C



Prevalence and location of coronary artery disease

Zendjebil S Cor Art Dis 2024

AAOCA (RCA) 
with interarterial course

N = 122

AAOCA (Cx artery) 
with retroaortic course

N = 219

AAOCA (LM artery) 
with subpulmonic course

N = 24

AAOCA (LM artery) 
with prepulmonic course

N = 25

0.0%

43.8%

20.8%

28.0%

Ectopic courses
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Petek BJ Circulation 2024 
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Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

1. Anomalous Origin of the Right Coronary Artery (ARCA):
1. Studies suggest that ARCA is one of the more common types of AAOCA.
2. The incidence of SCD associated with ARCA has been reported to be relatively low, but exact figures 

may vary.
2. Anomalous Origin of the Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery (ALCAPA):

1. ALCAPA, also known as Bland-White-Garland syndrome, is a rare but serious congenital anomaly.
2. SCD is a recognized complication of untreated ALCAPA, particularly in infants, where it can occur 

early in life due to myocardial ischemia.
3. Anomalous Origin of the Left Coronary Artery from the Right Sinus (ALCA):

1. The incidence of SCD associated with ALCA can vary.
2. Some studies have suggested that ALCA may carry a higher risk of SCD compared to other types of 

AAOCA, especially when the anomalous artery takes an interarterial course between the aorta and 
pulmonary artery.

4. Other Anomalous Origins (e.g., Anomalous Origin of Circumflex Artery):
1. Incidence rates of SCD for less common variants of AAOCA may be less well-documented.
2. The risk of SCD in these cases may depend on factors such as the specific anatomical course of the 

anomalous artery and the presence of associated cardiovascular abnormalities.

Q. Please give me the incidence of sudden cardiac death for each AAOCA.



Cardiopathie congénitale à risque de mort subite Prévalence** 

ANOCOR* droite 0.3%

Cardiomyopathie hypertrophique 0.2%

Syndrome pré-excitation ventriculaire 0.15%

Syndrome de QT long 0.05%

Cardiomyopathie dilatée idiopathique 0.04%

Dysplasie ventriculaire droite arythmogène 0.04%

ANOCOR* gauche 0.03%

Syndrome de Brugada 0.02%

Tachycardie ventriculaire catécholergique 0.01%

* Anomalie de connexion avec trajet interartériel

** Prévalence à la naissance (estimations)
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Cardiopathie congénitale à risque de mort subite Incidence annuelle** 

Tachycardie ventriculaire catécholergique 1.5%

Cardiomyopathie hypertrophique 1-2%

Syndrome de Brugada 1%

Syndrome de QT long 0.5-1%

Cardiomyopathie dilatée idiopathique 0.5-1%

Dysplasie ventriculaire droite arythmogène 0.5-1%

ANOCOR* gauche 0.2%

Syndrome pré-excitation ventriculaire 0.1%

ANOCOR* droite 0.02%

* Anomalie de connexion avec trajet interartériel

** Incidence annuelle de mort subite (estimations)
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Sur-risque de mortalité pour les formes gauches

G D

X 10
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Shiwani H ACC 2018
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Petek BJ Circulation 2024 



Shiwani H ACC 2018
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20101990
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Mort subite Arrêt cardiaque récupéré

Corrado et al. Br Heart J. 1992.

G   D

Cause de la mort subite : rythmique



Mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire

?

24/07/2022 
vers 12.30
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Mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire
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Mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Stratification du risque de mort subite

• ANOCOR gauche / ANOCOR droite
• Trajet interartériel
• Passage intramural aortique
• Symptomatologie d’allure ischémique
• Ischémie myocardique documentée avec imagerie
• Activité physique sportive d’intensité élevée
• Age < 35 ans

Mais… pas encore de score de risque validé

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Mort subite ou arrêt cardiaque récupéré sur ANOCOR

 Anomalie cardiaque congénitale présente à la naissance

 Anomalie cardiaque génétique : oui / non

 Caractère héréditaire : oui / non

 Dépistage familial : oui / non

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 
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coronaire droite normale coronaire gauche normale 

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 

Echocardiographie transthoracique
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ANOCOR droite 
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Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 

Echocardiographie transthoracique



Exemple de dépistage d’ANOCOR

Prévalence : 3/1.000

Population : 7.000

Test : échocardiogramme transthoracique 

Sensibilité : 90%

Spécificité : 90%

• 2 faux négatifs

• 6.298 vrais négatifs

• 682 faux positifs

• 18 vrais positifs

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 
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Explorations Fonctionnelles Cardio-Vasculaires 

Laboratoire d'échocardiographie 

Echodoppler cardiaque transthoracique 

Echographe : GE Vivid 9 

Réalisé le 22/07/2021 

M. né le : 01/01/2004 

Motif : bilan d’aptitude sportive, précordialgies atypiques 

Ventricule gauche non dilaté, non hypertrophié de fonction systolique normale et de cinétique homogène. 

Profil et pressions de remplissage gauches normaux. 

Pas de valvulopathie significative. 

Aorte de taille normale. 

Cavités droites non dilatées. 

Pression artérielle pulmonaire systolique et pression de l'oreillette droite normales. 

Pas d'épanchement péricardique. 

Au total : examen dans les limites de la normale. 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 



Proactive strategy with preparticipation screening

Reactive strategy with CPR/AED
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A

B

CPR

IV 

ADR

DEF

C

Sudden cardiac arrest – High school sports activities

15-year old boy – Left coronary anomaly
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Guidelines for cardiac arrest
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Zeppenfeld K Eur Heart J 2022.



Guidelines for cardiac arrest

Al-Khatib SM Circulation 2017.

SCA: sudden cardiac arrest

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

???



Guidelines

Stout KK Circulation 2019. Baumgartner H Eur Heart J 2020.
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Guidelines

Baumgartner H Eur Heart J 2020.
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ANOCOR interartérielle symptomatique et avec ischémie myocardique

ANOCOR interartérielle asymptomatique et avec ischémie myocardique

ANOCOR interartérielle gauche asymptomatique et sans ischémie myocardique

ANOCOR interartérielle symptomatique et sans ischémie myocardique

ANOCOR interartérielle droite asymptomatique et sans ischémie myocardique



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Lau W  Curr Probl Cardiol 2023.

Bigler MR Front Cardiovasc Med 2021.

Koppel CJ Neth Heart J 2022.
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Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Gaudino M Ann Thorac Surg 2023.

Techniques 
chirurgicales
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Techniques chirurgicales

Unroofing technique

Molossi S MD Cardiovasc J 2019.
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Techniques chirurgicales

Réimplantation coronaire 

Pas adapté en général
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Techniques chirurgicales

Création nouvel ostium

Vouhé P Bulletin Académie Nationale Médecine 2014.

A

B

C

D
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Techniques chirurgicales

Création néo-ostium



 Recommandations : souvent ciblées sur une population jeune

 Décisions thérapeutiques : indiquées sans tenir compte de l’âge

 Etudes randomisées contrôlées : aucune

 Histoire naturelle et corrigée : mal connue à long terme

 Effet sur le risque de mort subite : ? 

 Correction chirurgicale : techniques spécialisées 

 Echecs : thrombose précoce, sténose cicatricielle, anévrisme, insuffisance aortique

Anomalies coronaires et chirurgie

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Anomalies coronaires et chirurgie

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

• PCI : 3 patients (5%)
• Redo surgery : 3 patients (5%) 

 N = 61 
 2005-2019
 Age (years - median): 14.7 (3.7 – 66.1)
 AAOCA right: 40 (66%) – AAOCA left : 21 (34%)
 Interarterial course: 56 (92%) – subpulmonic course : 5 (8%)
 Aborted sudden cardiac death: 5 (8%)



Anomalies de connexion coronaire et chirurgie
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Lalombarda F Eur Heart J CV Imag 2014.

1 year after surgery
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Anomalous origins of coronary artery and PCI

Doorey AJ Am J Cardiol 2000.
Angelini P Cathet Cardio Interv 2015.

N=14 N=42

N=17

Aubry P FCVM. 2021.

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Est-ce possible ?

Angioplastie coronaire droite ectopique



ANOCOR stenting registry
n = 40 (2014-2024)
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• 64-year old man

• Intensive sport activities (biking >100 km)

• Dizziness during exercice following by syncope

• Exercice stress test: asymptomatic (250 watts), positif ECG

• CTCA: right coronary AAOCA
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Connexion coronaire droite dans sinus gauche



+ 89%
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Angioplastie

Symptômes d’allure ischémique

Ischémie myocardique

Réduction risque de mort subite

Resténose intrastent

Dissection aortique

Déformation structure du stent

?

Angioplastie coronaire droite ectopique

Effets
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Cas rare mais… à connaître

Etat de choc
Sous-décalage ST latéral

Courtesy of Dr Cavalerie (Toulouse)
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Anomalie coronaire droite et chirurgie aortique
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Anomalie coronaire droite et chirurgie aortique
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2020 Guidelines on sports cardiology and exercice in 
patients with cardiovascular disease

Pelliccia A Eur Heart J 2020.
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2020 Guidelines on sports cardiology and exercice in 
patients with cardiovascular disease

Pelliccia A Eur Heart J 2020.
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Restriction sportive

Eléments décisionnels

 ANOCOR gauche / ANOCOR droite
 Forme anatomique interartérielle
 Age
 Symptomatologie d’allure ischémique
 Ischémie myocardique documentée
 Type de sport
 Niveau de sport
 Pratique en compétition
 Projet sportif
 Avis patient
 Avis entourage familial si besoin
 Avis cardiologue du sport

Pelliccia A Eur Heart J 2020.
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Restriction sportive

 Aucune

 Sur activité sportive d’intensité basse

 Sur activité sportive d’intensité moyenne

 Sur activité sportive d’intensité élevée

 Sur la pratique en compétition

 En attendant une correction de l’anomalie coronaire

 Après la correction de l’anomalie coronaire

Information éclairée du 
patient

Pratique sportive dans un 
en environnement adapté
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Cas complexe à gérer

 Jeune sportif (football) de 15 ans

 Centre de formation (pôle espoirs)

 Echocardiogramme systématique

 Découverte ANOCOR droite avec trajet interartériel

 Pas de symptomatologie d’allure ischémique

 Pas d’ischémie myocardique documentée

Que proposer ?



http://anocor.fr
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Merci



Réunion multidisciplinaire

Observation sauf pour rare 
ACA rétropulmonaire avec
ischémie myocardique : 
• ß-bloquants 
• chirurgie

ACA gauche

Symptôme ischémique ou ischémie myocardique 
ou activité sportive intensité élevée***

Arrêt cardiaque

Symptôme ischémique ou
ischémie myocardique

Observation

Restriction sportive discutée

Passage intramural

Non Non

Chirurgie discutée

Correction proposée

Chirurgie ou
angioplastie

ACA droite

Oui 

ACA interartérielle

Non 

Chirurgie indiquée

ACA prépulmonaire
ACA rétropulmonaire

ACA rétroaortique
Autres ACA

Oui Non

Chirurgie proposée

Chirurgie à haut risque
Echec chirurgie

Angioplastie

Activité sportive intensité élevée***

Autres cas

Age ≥ 35 ans

Age < 35 ans

Angioplastie

Chirurgie à haut risque
Echec chirurgie

DAI discuté

Chirurgie indiquée

Passage intramural

Oui Oui

Chirurgie discutée

Age < 35 ans

Age ≥ 35 ans

Chirurgie indiquée

Diagnostic d’ACA

Age, activité sportive
Présentation initiale, symptômes

ECG, échocardiogramme
Tests fonctionnels avec imagerie

Scanner coronaire, IRM cardiaque*
Coronarographie*

Imagerie endocoronaire*

Etude physiologique invasive*

Coronaropathie**
Préférence du patient


