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Origine

Trajet

Terminaison

ANOMALIES CORONAIRES CONGENITALES

Connexion anormale
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Pont musculaire

Fistule



 Anomalies sur le trajet
 Anomalies de terminaison
 Anomalies de connexion

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Pont musculaire

Trajet coronaire intramyocardique

IVA

IVA

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Trajet normal

 coronarographie

 scanner coronaire

 IVA moyenne  

5%

20%

95%



Trajet coronaire intramyocardique
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Trajet coronaire intramyocardique

diastole systole
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Systole avant nitré Systole après nitré

Trajet coronaire intramyocardique

IVA IVA
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Trajet coronaire intramyocardique ?
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Imagerie endocoronaire
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Trajet coronaire intramyocardique ?



Trajet coronaire intramyocardique

IVA I         IVA II (pont musculaire)     IVA III
Atheroma free 

Half-moon sign
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Trajet coronaire intramyocardique

douleur thoracique suspecte
(événement cardiaque fréquent) 

+
trajet coronaire intramyocardique

(particularité anatomique non rare)

lien de causalité ?situation non rare 

trajet intramyocardique incident trajet intramyocardique pathologique
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Trajets coronaires intramyocardiques
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Adenosine testing

Microvascular dysfunction

Acetylcholine testing

Coronary spasm

Dobutamine testing

Hemodynamically significant MB

Diagnostic d’élimination



Trajet coronaire intramyocardique
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Trajets coronaires intramyocardiques

Description dans un compte-rendu 

 trajet intramyocardique : certain/possible 

 compression systolique : oui (degré) / non
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 Anomalies sur le trajet
 Anomalies de terminaison 
 Anomalies de connexion
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Prévalence angiographique ≈ 0.1% 

Anomalies de terminaison ou fistules coronaires
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Classification

NombreVaisseau donneur1

Segment de connexion (vaisseau donneur)
Proximal/Moyen/Distal 

2

3 Site de drainage

4

5

6

Taille
Large/Moyenne/Petite

Retentissement



Fistules coronaires – Sites de drainage 

ANOMALIES DE 
TERMINAISON 

= 

FISTULES 
CORONAIRES

DRAINAGE : OD VD OG VG

CONGÉNITALES +++

DRAINAGE : TRONC PULMONAIRE

CONGÉNITALES SOUVENT

ANASTOMOSES AVEC 

RESEAU ARTERIEL BRONCHIQUE 

ACQUISES SOUVENT

CORONARO -
BRONCHIQUES

CORONARO -
PULMONAIRES

CORONARO -
CAMÉRALES
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CORONARO -
VEINEUSES

DRAINAGE : VCS VCI SC

CONGÉNITALES +++



Fistules coronaires

Classification

 Vaisseau donneur 

 Segment de connexion : 
type A : tiers proximal  
type B : tiers moyen ou distal
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Type A Type B

Fistule droite proximale-AP
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Fistule IVA-AP type A

AP
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AP

Fistules multiples IVA-AP

Fistules coronaro-pulmonaires

Trajets tortueux

Multiples

Collecteur distal

Petite taille



Fistule CX-sinus coronaire (type B)
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Fistule CX-sinus coronaire (type B)



Fistule droite-sinus coronaire (type B)
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Fistules coronaires
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Classification de la taille

 Fistule de type A
- fistule large : 

Φ fistule > 2 fois Φ vaisseau donneur en aval connexion
- fistule moyenne : 

Φ taille fistule 1-2 fois Φ vaisseau donneur en aval connexion 
- fistule petite :  

Φ fistule < 1 fois Φ vaisseau donneur en aval connexion

 Fistule de type B
- comparaison à artère controlatérale ou homolatérale

- Φ vaisseau donneur / Φ artère controlatérale ou homolatérale
- mêmes critères que précédemment
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Reddy G et al. Circ Cardiovasc Int. 2015.

Al-Hijji M et al. JACC cv int. 2021.

IVA

SC

AP



Fistule droite - sinus coronaire (type B)
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Fistules coronaires

 Retentissement physiologique : pas toujours présent
- shunt gauche-droit significatif
- shunt gauche-gauche significatif
- vol coronaire significatif

 Retentissement anatomique : fréquent avec le temps
- déformation anévrismale
- allongement vasculaire avec tortuosités
- calcifications
- thrombus
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• insuffisance cardiaque droite

• dilatation VG

• angor/ischémie myocardique
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Fistules coronaires
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 Procédure complexe

type B > type A

 Procédures multiples

 Risque IDM (10%)

type B

chirurgie/interventionnel
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Fistules coronaires

Risque de rupture

Fistule droite-sinus coronaire



 Anomalies sur le trajet
 Anomalies de terminaison
 Anomalies de connexion
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Nombreuses formes anatomiques 
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J



Classification
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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

Présent

Haut/Bas

Absent

Mal connu

Risque ACR

1 2
3

4

Présent

Possible/Probable

Absent

Lien de causalité 5

Connexion

ACR

Symptômes ischémiques

Ischémie myocardique

Asymptomatique

Présentation/Retentissement
6

Intramyocardique

Intramural

Passage 

7



Etape 3 Etape 4

Sinus non-
coronaire

Oui

TC IVA Cx Septale

Prépulmonaire

Rétropulmonaire

Interartériel

Rétroaortique

Normal
Non

Oui Non

Passage 
intramyocardique

Passage intramural
aortique

Etape 2

Site Trajet Passage

Artère 
unique

Aorte 
tubulaire

Artère 
pulmonaire

Sinus
controlatéral

Artère 
controlatérale

Sinus 
approprié

CD

Etape 1

Artère
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Classification anatomique



 Embryologie et anatomie
 Classification anatomique
 Classification clinique et fonctionnelle
 Classification pronostique
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Origine anormale / naissance anormale
Développement à partir de l’aorte
Connexion anormale 
Développement à partir de l’aorte (ébauche des ostia)
Développement vers l’aorte (réseau coronaire en formation) 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Lluri G. Clin Cardiol 2014

Embryologie
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Bogers AJJC Anat Embryol 1989

Sharma B Annu Rev Physiol 2017



Embryologie et anatomie
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Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Connexions coronaires normales
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Connexions coronaires anormales (     )



ANT

POST

AO

Trajets ectopiques pour tronc/IVA

AP prépulmonaire
rétropulmonaire (intraseptal)
interartériel (préaortique)
rétroaortique

T
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ANT

POST

AO

Trajet ectopique pour artère circonflexe

AP

rétroaortique

C
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ANT

POST

AO

Trajets ectopiques pour coronaire droite

AP prépulmonaire
interartériel (préaortique)
rétroaortique

D
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Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Adaptation vasculaire
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Adaptation vasculaire



 Embryologie et anatomie
 Classification anatomique
 Classification clinique et fonctionnelle
 Classification pronostique
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Echocardiographie

0.2%

Coronarographie Scanner

0.8% 1.0%

Prévalence selon le type d’imagerie 
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Prévalence angiographique selon l’artère coronaire

Circonflexe

50% 
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Prévalence selon le trajet ectopique : rétroaortique 99% 



Prévalence angiographique selon l’artère coronaire

Droite

30% 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Prévalence selon le trajet ectopique : interartériel 95% 



Prévalence angiographique selon l’artère coronaire
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Prévalence selon le trajet ectopique : variable

20% 

Tronc
IVA

Rétropulmonaire Prépulmonaire Rétroaortique Interartériel

45% 30% 15% 10% 



Prévalence angiographique toutes anomalies de connexion ≈ 0.9%   
Prévalence angiographique selon le trajet 

Prévalence anomalies avec trajet interartériel ≈ 0.3% 
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Gauche

28% 2% 

Droite



Prévalence selon le site de connexion

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

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

CD

> 5 mm

High take-off

Connexion aortique haute
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TC

Connexion sinus non-coronaire Connexion pulmonaire

TC



Artère coronaire unique
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Piège à éviter

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Trajet prépulmonaire
Trajet rétroaortique
Trajet interartériel
Trajet rétropulmonaire

Congenital Heart Disease 2017

Classification du trajet (tronc/IVA)



Trajet interartériel Trajet rétropulmonaire

Formes anatomiques à ne pas confondre Interartériel

Rétropulmonaire
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AP IP

Classification du trajet (tronc/IVA)



ANOCOR gauches
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Trajet interartériel Trajet rétropulmonaire
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Passage intramyocardique

Tronc commun/IVA

Trajet rétropulmonaire
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Passage intramural aortique

Tronc commun

Droite

Trajet interartériel



Right ANOCOR with an intramural course
Hata Y et al. Cardiovasc Pathol. 2014.
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Passage intramural aortique



Passage intramural aortique
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Droite

Trajet interartériel



A B

BA
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Echographie endocoronaire

Passage intramural Passage intramural

Passage intramural aortique

+ -



A CB
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Analyse tomographique

ANOCOR droite avec trajet interartériel

Angle connexion Degré d’excentricité : GA/PA Réduction de diamètre et de surface



Critères de sévérité anatomique

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

• Angle de connexion ≤ 35°

• Réduction de diamètre ≥ 50% 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

• Réduction de surface ≥ 50% 

ANOCOR avec trajet interartériel



 Embryologie et anatomie
 Classification anatomique
 Classification clinique et fonctionnelle
 Classification pronostique
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• Mort subite/arrêt cardiaque récupéré

• Symptômes d’allure ischémique (angor/lipothymie/syncope/dyspnée)

• Asymptomatique (échocardiogramme/scanner coronaire)

• SCA

• Palpitations
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Classification clinique
Présentation initiale

Lien avec effort physique sportif +++



Recherche d’ischémie myocardique
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Prévalence ≈ 10%

Ischémie myocardique  +

Classification fonctionnelle



Ischémie myocardique
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Bigler MR. et al. Front Cardiovasc Med. 2021.

AO AO

PA PA

Reduction in lumen area : 35-65%

Strenuous Exertion

Wall stress



Recherche d’ischémie myocardique
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Bigler MR. et al. Front Cardiovasc Med. 2021.



Recherche de nécrose myocardique
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IRM cardiaque
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Classification
Lien de causalité

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

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

Diagnostic d’embolie paradoxale sur MAV pulmonaires



 Embryologie et anatomie
 Classification anatomique
 Classification clinique et fonctionnelle
 Classification pronostique

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Connexion aortique avec trajet interartériel
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ANOCOR droite ANOCOR gauche

ANOCOR à risque mort subite/arrêt cardiaque/ischémie myocardique

Connexion pulmonaire

AP



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

 Découverte exceptionnelle chez l’adulte

 Droite > IVA > Tronc commun > Circonflexe

 Dilatation coronaire (2)

 Cardiomyopathie ischémique

 VG dilaté et hypokinétique

 Insuffisance mitrale possible

 Possible séquelle de nécrose/fibrose

 Hypoperfusion myocardique chronique

 Mort subite/AC récupéré (gauche > droite)

Connexion pulmonaire 

AP
AP



ANOCOR gauche avec trajet rétropulmonaire
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ANOCOR à risque d’ischémie myocardique



ANOCOR gauche avec trajet rétropulmonaire
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A

B

Dobutamine



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 aortique avec trajet interartériel

** Nombre de cas à la naissance (estimations)
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ANOCOR et risque de mort subite



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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ANOCOR et risque de mort subite



2020 Guidelines for Adult Congenital Heart Disease

Baumgartner H et al. Eur Heart J. 2020.
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Gaudino M et al.
Ann Thorac Surg. 2023. 



Réunion multidisciplinaire

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

ACA gauche

Symptôme ischémique ou ischémie myocardique 
ou activité sportive intensité élevéec

Arrêt cardiaque

Symptôme ischémique ou
ischémie myocardique

Observation

Restriction sportive discutée

Anatomie à risqued

Non Non

Chirurgie discutée

Chirurgie ou
angioplastie

ACA droite

ACA interartérielle

Non 

Chirurgie indiquée

ACA prépulmonaire
ACA rétropulmonaire

ACA rétroaortique
Autres ACA

Non

Chirurgie proposée

Chirurgie à haut risque
Echec chirurgie

Angioplastie

Activité sportive intensité élevéec

Autres cas

Age ≥ 35 ans

Age < 35 ans

Angioplastie

Chirurgie à haut risque
Echec chirurgie

DAI discuté

Chirurgie indiquée

Anatomie à risqued

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 cardiaquea

Coronarographiea, imagerie endocoronairea

Etude physiologique invasivea

Coronaropathieb

Préférence du patient

Correction proposée

Oui 

Oui

a Optionnel.
b Stratégie de revascularisation à adapter en cas de maladie coronaire associée.
c Activité sportive d’intensité élevée selon la classification des recommandations européennes.
d Angle de connexion < 45, forme elliptique de l’ostium, réduction de diamètre ≥ 50% ou passage intramural aortique.

ACA : anomalie de connexion aortique. ANOCOR : anomalies coronaires congénitales. DAI : défibrillateur automatique implantable. ECG : électrocardiogramme. IRM : imagerie par résonance magnétique. 



Informations dans le compte-rendu de coronarographie

 Fistules coronaires
- artère concernée
- type proximal (A) ou distal (B)
- site de connexion
- taille : petite/intermédiaire/large
- unique/multiple
- morphologie (tortuosités/calcifications)

 Connexions anormales proximales
- artère concernée
- site de connexion
- trajet probable par rapport à AO/AP
- athérome coronaire associé
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 Trajet intramyocardique
- artère concernée
- présent/possible
- écrasement systolique < ou > 50%



Résumé

 Connexions anormales proximales
- nombreuses formes anatomiques
- trajet interartériel à reconnaître
- aide de l’imagerie en coupe
- classification multiple

 Anomalies de terminaison
- très rares
- hétérogénéité anatomique
- retentissement très variable
- aide de l’imagerie en coupe

 Anomalies sur le trajet
- ponts musculaires
- prévalence élevée
- généralement bénignes
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