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1. Ce que l’on sait assez bien

• Prévalence des types anatomiques
• Risques selon l’anatomie
• Modes d’imagerie
• Techniques chirurgicales
• Maladie coronaire associée

Connexions aortiques anormales
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Classification anatomique par le trajet

Prépulmonaire

Rétropulmonaire

Interartériel

Rétroaortique
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G G G

Prépulmonaire Interartériel

30% 45% 10% 15%

RétroaortiqueRétropulmonaire
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Classification anatomique par l’artère (tronc/IVA) et le trajet
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Classification anatomique par l’artère (circonflexe) et le trajet

C

99%

Rétroaortique Rétroaortique
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Classification anatomique par l’artère (droite) et le trajet

PrépulmonaireInterartériel

D D95% < 5%

High takeoff



Echocardiographie

0.2%

Coronarographie Scanner

0.6% 0.8%

Prévalence selon le mode d’imagerie 
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Angelini P Texas Heart Journal 2018 

 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%

= 3.5/1000
ACAOS: anomalous coronary artery from opposite sinus; IA: interarterial.

Prevalence of AAOCA with interarterial course in general population

Définition européenne d’une maladie rare : qui n’affecte pas plus d’1 personne sur 2 000 dans la population européenne.
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1. Ce que l’on sait assez bien

• Prévalence des types anatomiques
• Risques selon l’anatomie
• Modes d’imagerie
• Techniques chirurgicales
• Maladie coronaire associée

Connexions aortiques anormales
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Anomalies de connexion aortique à risque

ANOCOR droite interartérielle ANOCOR gauche interartérielle
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Trajet interartériel et adaptation vasculaire



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Trajet interartériel et adaptation vasculaire



Hata Y et al. Cardiovasc Pathol. 2014.

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Trajet interartériel avec passage intramural aortique
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Anomalies de connexion aortique très rarement à risque

ANOCOR gauche rétropulmonaire

A

B
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ANOCOR prépulmonaire ANOCOR rétroaortique

Anomalies de connexion aortique non à risque
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Cardiopathie Prévalence* 

ANOCOR droite avec trajet interartériel 0.3%

Cardiomyopathie hypertrophique 0.2%

Syndrome pré-excitation ventriculaire 0.15%

Syndrome du QT long 0.04%

Cardiomyopathie dilatée idiopathique 0.04%

Dysplasie ventriculaire droite arythmogène 0.04%

ANOCOR gauche avec trajet interartériel 0.03%

Syndrome de Brugada 0.02%

Tachycardie ventriculaire catécholergique 0.01%

*Prévalence de la cardiopathie en population générale (estimations)

Prévalence des cardiopathies congénitales à risque 
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1. Ce que l’on sait assez bien

• Types anatomiques et prévalence
• Risques selon l’anatomie
• Modes d’imagerie
• Techniques chirurgicales
• Maladie coronaire associée

Connexions aortiques anormales



Outils d’imagerie 
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Analyse tomographique coronaire droite avec trajet interartériel

22

Angle de connexion Grand axe Petit axe Référence



Diagnostic 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 
• 0/1 critère présent : passage intramural aortique absent

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 
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Diagnostic tomographique d’un passage intramural aortique
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Diagnostic tomographique d’un passage intramural aortique
Echographie endocoronaire (IVUS)
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Diagnostic tomographique d’un passage intramural aortique
Tomographie par cohérence optique (OCT)
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Trajets à ne pas confondre

RétropulmonaireInterartériel

Koutsoukis A. Congenit Heart Dis. 2017.
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Interartériel Rétropulmonaire

Trajets à ne pas confondre
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Trajet rétropulmonaire avec passage intramyocardique

Profondeur :
• 0 
• < 3.0 mm
• ≥ 3.0 mm
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Anomalie de connexion avec trajet rétroaortique

RAC* sign

*Retroaortic anomalous coronary
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2. Ce que l’on sait plus ou moins bien

• Prévalence et mécanismes de l’ischémie myocardique
• Prévalence et incidence de la mort subite
• Recommandations sur la prise en charge
• Restriction sportive

Connexions aortiques anormales
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Connexions aortiques anormales et ischémie myocardique

Prévalence ≈ 15%



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Connexions aortiques anormales et ischémie myocardique

Réduction de surface : 35-70%

Réduction de surface : > 70% 63%92%

ATHEROME
ANOCOR
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Connexions aortiques anormales et ischémie myocardique

Bigler MR et al. Front Cardiovasc Med. 2021.

AO AO

PA PA

Strenuous Exertion

Wall stress

Reduction in lumen area: 35-70% Reduction in lumen area: > 70%
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Connexions aortiques anormales et ischémie myocardique

Bigler MR et al. Front Cardiovasc Med. 2021.
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2. Ce que l’on sait plus ou moins bien

• Prévalence et mécanismes de l’ischémie myocardique
• Prévalence et incidence de la mort subite
• Recommandations sur la prise en charge
• Restriction sportive

Connexions aortiques anormales



Petek BJ et al. Circulation. 2024. 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Sudden cardiac death in young athletes
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Incidence de la mort subite

?
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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.
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Incidence de la mort subite

Cardiopathie 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 avec trajet interartériel 0.2%

Syndrome pré-excitation ventriculaire 0.1%

ANOCOR droite avec trajet interartériel 0.02%

*Incidence annuelle de mort subite (estimations)

Cardiopathies congénitales à risque 



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

3. Ce que l’on ne sait pas bien

• Mécanismes de la mort subite
• Score de risque de mort subite
• Dépistage chez le sportif
• Place de l’angioplastie

Connexions aortiques anormales



20101990
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Mort subite Arrêt cardiaque récupéré

Corrado et al. Br Heart J. 1992.

G

Mécanisme(s) de la mort subite

D



Cause de la mort subite = fibrillation ventriculaire

?

24/07/2024 
12.56

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Mr G. 
32 ans 
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Mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire

CAD

AAOCA
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Mécanisme(s) de la fibrillation ventriculaire

CAD

AAOCA
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3. Ce que l’on ne sait pas bien

• Mécanismes de la mort subite
• Score de risque de mort subite
• Dépistage chez le sportif
• Place de l’angioplastie

Connexions aortiques anormales
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Stratification du risque de mort subite

…

Risk calculator
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Stratification du risque de mort subite

Hoffman JIE. Cardiol Young. 2014. Shiwani H et al. ACC. 2018.

Age distribution of SCD due to L-AAOCA
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2. Ce que l’on sait plus ou moins bien

• Prévalence et mécanismes de l’ischémie myocardique
• Prévalence et incidence de la mort subite
• Recommandations sur la prise en charge
• Restriction sportive

Connexions aortiques anormales



Guidelines for cardiac arrest
Secondary prevention

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Zeppenfeld K et al. Eur Heart J. 2022.



Guidelines for cardiac arrest
Secondary prevention

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

?

No information
Zeppenfeld K et al. Eur Heart J. 2022.



Guidelines

Stout KK et al. Circulation. 2019. Baumgartner H et al. Eur Heart J. 2020.

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 
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ANOCOR interartérielle avec symptômes ischémiques 
et/ou ischémie myocardique 

ANOCOR interartérielle gauche asymptomatique et 
sans ischémie myocardique 

ANOCOR interartérielle droite asymptomatique, sans 
ischémie myocardique et avec critères anatomiques 
de sévérité

Correction est recommandée

Correction doit être discutée

Correction peut se discuter 
dans de rares situations

Principales indications de correction
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Surgery group

Conservative group

Time (years)

Su
rv

iv
al

 p
ro

b
ab

ili
ty

 (
%

)

Surgical vs conservative therapy in AAOCA
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Surgery group

Conservative group

Time (years)
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No data from RCT

Surgical vs conservative therapy in AAOCA
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1. Ce que l’on sait bien

• Prévalence des types anatomiques
• Risques selon l’anatomie
• Modes d’imagerie
• Techniques chirurgicales
• Maladie coronaire associée

Connexions aortiques anormales



Techniques chirurgicales

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Gaudino M. et al. 
Ann Thorac Surg. 2023.
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Unroofing technique

Techniques chirurgicales

Molossi S et al. MD Cardiovasc J. 2019



Techniques chirurgicales

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Vouhé P. Bulletin Académie Nationale Médecine. 2014.

A

B

C

D

Création nouvel ostium



Techniques chirurgicales

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Réimplantation directe

Mainwaring RD et al. Ann Thorac Surg. 2025.



Techniques chirurgicales

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Création nouvel ostium



Risques de la chirurgie

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Padalino MA et al. Eur J Cardiothorac Surg. 2019.
Gaillard M et al. Eur J Cardio Thorac Surg. 2020.
Jegatheeswaran A et al. J Thorac Cardiovas Surg. 2020.
Pregaldini F et al. Eur J Cardiothorac Surg. 2023.
Mainwaring RD et al. Ann Thorac Surg. 2025.

Nouvelle intervention coronaire (PCI/chirurgie) : 3-10%  

Mortalité hospitalière : 0-1% 
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3. Ce que l’on ne sait pas bien

• Mécanismes de la mort subite
• Score de risque de mort subite
• Dépistage chez le sportif
• Place de l’angioplastie

Connexions aortiques anormales



Petek BJ et al. Circulation. 2024. 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Sudden cardiac death in young athletes

Causes of death in young athletes



Connexion droite anormale

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 

Echocardiographie transthoracique

Connexion droite normale



Exemple de dépistage d’une ANOCOR interartérielle

Prévalence : 3/1.000

Catégorie espoirs (12-15 ans) : 8.000 sportifs

Population testée : 2.000/an

Test : échocardiogramme transthoracique 

Sensibilité : 90%

Spécificité : 90%

Nombre d’anomalies : 6

• 1 faux négatif

• 1.795 vrais négatifs

• 199 faux positifs

• 5 vrais positifs

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Stratégie préventive : dépistage avant pratique sportive 

Stratégie réactive : prise en charge optimale de l’arrêt cardiaque

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 



Stratégie préventive : dépistage avant pratique sportive 

Stratégie réactive : prise en charge optimale de l’arrêt cardiaque

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Incidence MS/AC

Taux de survie
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Sudden cardiac arrest in athletes



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 ? 



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. 

Ostia coronaires visualisés en position normale. 

Au total : examen dans les limites de la normale. 

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

Faut-il dépister les ANOCOR chez le jeune sportif ? 
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2. Ce que l’on sait plus ou moins bien

• Prévalence et mécanismes de l’ischémie myocardique
• Prévalence et incidence de la mort subite
• Recommandations sur la prise en charge
• Restriction sportive

Connexions aortiques anormales
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Petek BJ et al. Circulation. 2024 

Sudden cardiac death and exertional status
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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

Participation du 
patient à la décision

Pratique dans un 
environnement adapté

Information éclairée 
du patient
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2019 Recommendations for participation in sports in 
athletes-patients with coronary artery disease

Borjesson M et al. Eur Heart J. 2019.
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2020 Guidelines on sports cardiology and exercice in 
patients with cardiovascular disease

Pelliccia A et al. Eur Heart J. 2020.
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Restriction sportive

Pelliccia A et al. Eur Heart J. 2020.

Kim JH et al. JACC. 2025.
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Restriction sportive

Pelliccia A et al. Eur Heart J. 2020.

Kim JH et al. JACC. 2025.
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Restriction sportive

Kim JH et al. JACC. 2025.
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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 lui proposer ?
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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 lui proposer ?

• Pas de restriction sportive ?

• Restriction sur activité sportive d’intensité élevée ? 

• Correction chirurgicale ?



Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 

1. Ce que l’on sait assez bien

• Prévalence des types anatomiques
• Risques selon l’anatomie
• Modes d’imagerie
• Techniques chirurgicales
• Maladie coronaire associée

Connexions aortiques anormales



Prevalence and location of coronary artery disease (CAD) in AAOCA

Zendjebil S et al. 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 (n=390)

Anomalies coronaires congénitales de l’adulte 
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ANOCOR interartérielle ANOCOR rétroaortique

Zendjebil S et al. Cor Art Dis. 2024.

≈ 45%

Artère circonflexe

Prevalence and location of coronary artery disease (CAD) in AAOCA

CAD

Coronaire droite

0%
CAD
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AO

AP

Prevalence and location of coronary artery disease (CAD) in AAOCA

RCA LM
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3. Ce que l’on ne sait pas bien

• Mécanismes de la mort subite
• Score de risque de mort subite
• Dépistage chez le sportif
• Place de l’angioplastie

Connexions aortiques anormales
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25 years ago Φ 3.0/4.0 mm 

16/24 bars 

Angioplastie de novo
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Angioplastie de novo

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

N=14
N=42

N=17

Aubry P et al. Front Cardiovasc Med. 2021.

N=4

Darki A et al. Cathet Cardio Interv. 2020.
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Angioplastie de novo

Symptômes Ischémie

Population d’âge moyen
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Angioplastie de novo

64 ans – vélo - lipothymie d’effort - ANOCOR droite - test d’effort +
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Angioplastie de novo

Next Guidelines for Adult CHD?

• Cohortes plus larges
• Sécurité de la procédure
• Suivis plus prolongés
• Taux de resténose intrastent ?
• Taux de deformation du stent ?  
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Femme de 55 ans - ectasie aorte - ANOCOR droite - RVA + Bentall - réimplantation coronaire

Angioplastie après chirurgie
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Lau W  Curr Probl Cardiol 2023.

Bigler MR Front Cardiovasc Med 2021.

Koppel CJ Neth Heart J 2022.



Conservative except retropulmonic 
AAOCA with myocardial ischemia: 
• ß-blockers
• calcium channel blockers
• angioplasty/surgery

Left AAOCA

Ischemic symptoms or myocardial
ischemia or high-level athletec

Aborted cardiac arrest

Ischemic symptoms or
myocardial ischemia

Conservative

Physical activity restriction?

High-risk anatomyd

No No

Surgery discussed

Surgery or

Right AAOCA

Prepulmonic
Retropulmonic

Retroaortic
AAOCA

Surgery discussed

High-risk surgery
Surgical failure

Angioplasty

High-level athletec

Other cases
Age ≥35 years

Age <35 years

Angioplasty

High-risk surgery
Surgery failure

ICD?

Surgery recommended

Yes

Surgery discussed

Age ≥35 years

Surgery recommended

AAOCA diagnosis

Age, physical activity
Initial presentation, symptoms

ECG, echocardiography
Non-invasive functional evaluation

Coronary CT, cardiac MRIa

Coronary angiographya, endovascular imaginga

Invasive physiology testsa

Atherosclerotic coronary diseaseb

Patient’s preference

Correction offered

Yes

Yes

aOptional.
bSurgical technique adapted.
cPhysical activity according to ESC guidelines.
dTakeoff angle ≤35, slit-like ostium, diameter reduction ≥50%, or intramural aortic passage.

AAOCA: Anomalous aortic origin of a coronary artery. ANOCOR: Anomalies coronaires congénitales. CT: Computed tomography. ECG: Electrocardiogram. ICD: Implantable cardioverter-defibrillator. MRI: Magnetic resonance imaging. TAVI: transcatheter

aortic valve implantation. 

No

High-risk anatomyd Age <35 years

Surgery recommended

Multidisciplinary meeting

No

Yes

Cardiac arrest
Acute coronary syndrome
Hemodynamic instability

Algorithm for management of patients with AAOCA

Retroaortic AAOCA
Planned TAVI

Coronary protection?

Angioplasty if needed

Aortic surgery

Interarterial AAOCA

Surgery discussed

Angioplasty



https://www.anocor.fr
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Mode de fonctionnement
• Demande d’un cardiologue référent
• Récupération des éléments du dossier
• Analyse du dossier
• Avis adressé au cardiologue référent
• Consultation avec le patient (exceptionnelle)

Activité ≈ 1.750 dossiers (2010-2025) / 115 par an
Activité 2015 : 50 dossiers
Activité 2025 : 220 dossiers
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