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La Non compaction du ventricule gauche : Ce qu’il faut savoir ! 

Left ventricular non compaction cardiomyopathy : What
should be known!

Résumé
La non-compaction isolée du ventricule gauche est une cardiomyopathie congénitale rare résultant de
l’arrêt de l’embryogenèse normale du myocarde. Sa principale caractéristique anatomique est l’existence
de trabéculations ventriculaires myocardiques nombreuses et profondes, en général localisées au niveau
de l’apex du ventricule gauche. Le diagnostic repose sur l’échocardiographie et l’imagerie par Résonance
Magnétique, et peut être difficile dans les formes limites. La présentation clinique et le pronostique sont
très variables. Les formes familiales ne sont pas rares, rendant obligatoire un dépistage familial.

Summary
Isolated non-compaction of the left ventricle is a rare congenital cardiomyopathy resulting from the
shutdown of normal embryogenesis of the myocardium. Its mainfeatureistheexistenceofmanydeepheart-
relatedventricular trabeculations, generally located at the level of the apex of the left ventricle. Diagnosis
is based on echocardiography and Magnetic Resonance imaging, and may be difficult in the atypical
forms. The clinical presentation and the prognosis is very variable. Familial forms are not rare, ordering
a family screening
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la non compaction du ventricule gauche (nCVg) est une
cardiomyopathie congénitale rare résultant de l’arrêt de
l’embryogenèse normale du myocarde. initialement
décrite chez l’enfant [1,2] et placée par l’organisation
mondiale de la santé (oMs) dans le groupe des
“cardiomyopathies non classées  » [3]. elle a été
“redécouverte” ces dernières années, puisque plus de
300 cas ont été rapportés, dont plus de 85 % après 1997.
l’intérêt de cette pathologie réside dans ses
caractéristiques anatomiques variables qui sont à
l’origine de critères diagnostiques, reposant
essentiellement sur l’échocardiographie et l’irM et
enfin, dans ses caractéristiques pronostiques ainsi que
dans son caractère parfois familial.

eMbryogénèse 

la nCVg serait la conséquence d’un arrêt du phénomène
embryologique de compaction progressive du myocarde
ventriculaire qui se produit normalement entre la
cinquième et la huitième semaine provoquant la
persistance, à des degrés divers, de tabulations
proéminentes et de profonds espaces inter
trabéculaires. la principale caractéristique anatomique
de la nCVg est donc l’existence de tabulations
ventriculaires myocardiques nombreuses et profondes,
en général localisées au niveau de l’apex du ventricule
gauche (figure 1).

epidéMiologie eT généTique 

la nCVg est une cardiomyopathie rare dont l’incidence
est de 0.05% [4-6]. sa prévalence semble nettement plus
importante chez l’enfant que chez l’adulte.  elle
représenterait chez l’enfant la troisième cause de
cardiomyopathie après les cardiopathies dilatées et
hypertrophiques [3]. sa prévalence exacte chez l’adulte
n’est pas connue mais semble faible. la nCVg touche
préférentiellement les sujets jeunes ou d’âge moyen
avec une prédominance masculine (environ 2 cas sur 3).
la prévalence de l’atteinte gauche est d’environ 0,014 %
[7-9]. Celle de l’atteinte droite est inconnue.
l’association américaine de cardiologie (aHa) définit la
nCVg comme une  cardiomyopathie génétique [10] alors
que la société européenne de cardiologie la considère
comme une cardiomyopathie non classée [11].
Cette cardiomyopathie peut être génétique ou acquise
d’une façon sporadique.dans la forme génétique, la
nCVg peut être isolée ou associée à d’autres anomalies
congénitales.le risque majoré d’atteinte des membres
de la famille du malade a été noté dès les premières
études [12]. les mutations du gène g4.5 du chromosome
Xq28 entrainent des cardiomyopathies liées à X dans la
population pédiatrique telles quebarth syndrome et la
nCVg [13-15]. Cependant, ces mutations n’ont pas été
trouvées dans la population adulte où la transmission
autosomale dominante est la plus fréquente [14-16].
Ceci suggère que la présentation génétique de la nCVg
chez l’adulte est différente de celle de l’enfant.  

S. Fennira & al.

Figure 1 : Aspect macroscopique et histologique de la NCVG. D’après Lofiego [27]
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la nCVg peut être due à des mutations de gènes qui
codent pour les protéines cytosquelétiques [17], des
protéines de la membrane nucléaire et des protéines
mitochondriales [18]. une liaison génétique entre la
nCVg et les autres cardiomyopathies dont la
cardiomyopathie dilatée et la cardiomyopathie
hypertrophique a été rapportée [14].

présenTaTion Clinique 

la présentation clinique est très variable. Cette
cardiomyopathie peut se révéler à tous les âges de la vie
[19], voire rester totalement asymptomatique, comme le
prouvent les cas découverts fortuitement par l’enquête
familiale.
souvent, les motifs de consultation chezles patients qui
seront finalement classés comme ayant la nCVg incluent
une insuffisance cardiaque inexpliquée, des palpitations
ou une dyspnée d’effort. les malades consultent,
rarement, pourdes douleurs thoraciques ou syncope. les
trois tableaux cliniques les plusfréquents et les plus
évocateurs du diagnostic de nCVg sont l’insuffisance
cardiaque (iC), les arythmies et les événements
emboliques [20,21].
la pratique d’électrocardiogramme devrait être
systématique en cas de nCVg, pouvant objectiver des
troubles du rythme et de la conduction dont la sévérité
est variable. des signes d’hypertrophie myocardique, des
modifications du segment sT, des blocs de branche ou
encore des extrasystoles ventriculaires [22]. aucun signe
électrique n’est spécifique de la nCVg. 

diagnosTiC 

l’échocardiographie, le scanner et l’irM cardiaque sont
les examens de référence pour le diagnostic de nCVg.
l’échocardiographie transthoracique (eTT), du fait de sa
simplicité, est la méthode la plus utilisée. C’est
l’examen clé qui permet le diagnostic de la nCVg, en
objectivant la présence de critères conduisant à la
suspecter [23]:
- présence de trabeculations ventriculaires gauches

multiples 
– présence de récessus profonds inter trabéculaires 
– flux doppler couleur à l’intérieur des récessus et en

communication avec la cavité ventriculaire gauche 
– classiquement, le diagnostic de non-compaction est

retenu lorsque le rapport zone non compactée/zone
compactée est supérieur à 2 (figure2). la localisation
de la zone non compactée est caractéristique
prédominant à l’apex, et sur les segments latéro et
inféro-médians[24].

quelle que soit la méthode choisie, la difficulté
diagnostique est très variable. le diagnostic est aisé
dans les formes typiques. dans les cas douteux, l’irM
cardiaque apportent des éléments diagnostiques
similaires, permettant de visualiser parfaitement les
trabéculations et les récessus ainsi que leur localisation
[25] (figure 3). l’irM a un rôle majeur dans le diagnostic
des patients atteints de nCVg. elle permet, en effet, la
confirmation des observations échographiques, la
détection de formes subtiles, la détermination du degré
d’atteinte myocardique, l’obtention de données sur la
perfusion myocardique, l’évaluation du degré de fibrose

LA NoN CoMpACTioN du VeNTriCuLe gAuCHe : Ce qu’iL FAuT SAVoir ! 

Figure 2: Rapport zone non compactée/zone compactée>2 à l’ETT coupe parasternale petit axe
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myocardique, l’identification de thrombi ventriculaires
et la différentiation entre la nCVg et les autres
diagnostics potentiels [25].
le diagnostic est cependant parfois plus délicat : la
principale difficulté, en échographie comme en irM, est
de différencier une hypertrabéculation “physiologique”
d’une trabéculation pathologique surtout en cas
d’atteinte du Vd. la limite définie par un rapport zone
non compactée/zone compactéesupérieur à 2 est
arbitraire, reposant sur des études corrélatives
comportant très peu de cas comparés à l’anatomie. par
ailleurs, des trabéculations excessives mais ne répondant
pas aux critères de nCVg sont parfois observées chez des
apparentés de sujets atteints [25]. le diagnostic denCVg
peut égalementêtre difficile dans les formes localisées,
dans les formes à fonction systolique préservée et dans
l’atteinte du Vd  : formes qui ne répondentplus à la
stricte définition de la nCVg isolée.enfin, certains
diagnostics différentiels seront éliminés avec plus ou
moins de facilité : les cardiomyopathies hypertrophiques
et restrictives et les thrombi apicaux ventriculaires
gauches. Ces derniers peuvent parfois s’y associer. 
plusieurs autres modalités diagnostiques ont été
décrites. Cependant, aucune ne s’est avérée supérieure
à l’échocardiographie ou à l’irM. Jusqu’à présent, la
tomodensitométrie (TdM) n’a pas été largement utilisée
dans la description des patients atteints de nCVg et il
n’existe aucun critère diagnostique bien établi.

eVoluTion eT pronosTiC 

le pronostic pour les patients atteints de nCVg est
extrêmement variable, allant d’une évolution
asymptomatique prolongée à une insuffisance
cardiaque(iC) rapidement évolutive, pouvant entraîner
la nécessité d’une greffe cardiaque ou la mort. sur la
base d’une série de cas pédiatriques, une dysfonction du
Vg se développe inévitablement sur une période de 10
ans chez les patients atteints de nCVg, quels que soient
les symptômes présents lors du diagnostic [26]. de
même, dans une série de cas chez des adultes ayant subi
des échocardiographies en série, 43 %des patients ont
présenté une baisse progressive de lafraction d’éjection
du Vg au cours d’une période de trois ans[21].
l’hospitalisation pour iC est fréquente chez les adultes,
survenant chez plus que 50 % des patients [21,24,27].
des études antérieures par ritter et coll [28] et par
oechslin et coll.[22] ont rapporté un taux de mortalité
de 35 à 47 % pendant des périodes de suivi de 2,5 et 3,7
ans, respectivement. des publications plus récentes,
indiquant des périodes moyennes de suivi similaires,
rapportent un taux de mortalité variant de 2 à15 %,
suggérant que le pronostic peut ne pas être aussi
mauvais que celui décrit antérieurement. en outre, chez
ces patients, la prévalence de l’utilisation d’un
défibrillateur implantable était plus élevée, le
traitement médical était mieux utilisé et les techniques
écho cardiographiques étaient meilleures pour faciliter
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Figure 3 : Rapport zone non compactée/zone compactée>2 à l’IRM.
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la détection des cas asymptomatiques non identifiés.
Certaines caractéristiques semblent être associées aux
patients qui présentent un risque plus élevé de
mortalitéà savoir  :,une dyspnée classe iii/iV de la new
york Heart association, une fibrillation auriculaire
chronique, un bloc de branche [22], des arythmies
ventriculaires soutenues, une oreillette gauche de plus
grande dimension et un diamètre télé diastolique du Vg
plus élevé lors de la présentation initiale [27]. les
patients présentant ces caractéristiques pourraient
nécessiter unsuivi plus étroit et une prise en charge
clinique plus intensive.

TraiTeMenT 

actuellement, il n’existe pas de recommandations pour
la prise en charge des patients atteints de nCVg. le
traitement actuel de la nCVg est donc celui de toute
cardiomyopathie, reposant sur les traitements
conventionnels de l’insuffisance cardiaque [27,29,30]. il
y a eu d’importantes controverses sur l’anticoagulation
chez les patients atteints de nCVg. Certains avancent
que tous les patients devraient recevoir un traitement
anticoagulant [22,28,31], alors que d’autres
recommandent l’anticoagulation pour ceux souffrant de
dysfonction duVg, de fibrillation auriculaire,
d’antécédents d’événements emboliques ou pour ceux
présentant des thrombi ventriculaires connus [32].
l’implantation d’un défibrillateur cardiaque chez ces
patients en raison du risque élevé de mort subite est
également extrêmement controversée. il est logique de

recommander un défibrillateur implantable selon les
indications standards en prévention primaire et
secondaire de la mort subite.la mise en place
prophylactique d’un défibrillateur est indiquée quand la
fraction d’éjection est inférieure à 30 %, comme dans
toute cardiomyopathie, mais elle ne peut pas
êtrerecommandée quand la fonction ventriculaire
gauche est conservée en dehors d’une arythmie
ventriculaire sévère. Certains auteurs proposent
l’implantation systématique d’un défibrillateur
automatique implantable chez lespatients ayant les
facteurs de risque élevé de décès cités ci-dessus [33].un
contrôle périodique par holter eCg de 24H est indiqué
afin d’évaluer le risque d’une éventuelle arythmie
asymptomatique.
enfin, les membres de la famille du premier degré de

tous les patients ayant reçu un diagnostic de nCVg
devraient subir un examen échocardiographique de
dépistage.

ConClusion 

la principale caractéristique anatomique de la nCVg est
l’existence de trabeculations ventriculaires
myocardiques nombreuses et profondes, en général
localisées au niveau de l’apex du ventricule gauche. le
diagnostic repose sur l’échocardiographie et l’imagerie
parrésonance Magnétique (irM). il peut être difficile
dans les formes limites. la présentation clinique et le
pronostic sont très variables. les formes familiales ne
sont pas rares, rendant obligatoire l’enquête familiale.
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