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La non-compaction ventriculaire isolée (NCVI) est une affection congénitale rare qui a été
décrite pour la première fois chez une femme âgée de 33 ans par Engberding et coll.1 en 1984.
Ultérieurement, de nombreux rapports de cas et plusieurs séries de cas chez des enfants et des
adultes ont été publiés2-9. LA NCVI a été classifiée récemment comme une cardiomyopathie géné-
tique10 causée par une anomalie de l’embryogenèse de l’endocarde et du myocarde in utero11,
entraînant des trabéculations ventriculaires proéminentes avec de profonds récessus intertrabécu-
laires (figure 1). La non-compaction peut survenir isolément ou en association avec diverses autres
anomalies cardiaques, telles qu’une obstruction de la voie de chasse ventriculaire droite ou gauche,
une cardiopathie congénitale cyanotique complexe et des anomalies coronariennes12,13. Cependant,
par définition, la NCVI survient en l’absence d’autres anomalies cardiaques coexistantes14.  

Les manifestations cliniques de cette maladie sont assez diverses et le diagnostic est souvent
retardé en raison de la connaissance limitée de ses caractéristiques d’imagerie et cliniques uniques5.
Dans ce numéro de Cardiologie – Conférences Scien tifiques, nous résumons la littérature sur la
NCVI, notamment sur l’embryogenèse, le tableau clinique, les critères diagnostiques, la prise en
charge et le pronostic.

Épidémiologie

La NCVI a été décrite chez des enfants et des adultes. Sur la base de tous les rapports de cas
actuels, son incidence est plus élevée chez les hommes que chez les femmes. Une étude épidémi-
ologique récente des cardiomyopathies primaires chez des enfants australiens indique que la NCVI
représentait 9,2 % de tous les cas et que c’était la troisième cause la plus fréquente de cardiomyopathie
après les cardiomyopathies dilatée et hypertrophique15.  Ce taux est similaire à celui observé au Texas
Children’s Hospital aux États-Unis, où la NCVI représentait 9,5 % des cardiomyopathies identifiées
chez les enfants pendant une période de 5 ans9. Dans la population adulte, parmi les patients orientés
vers un centre de soins tertiaires pour une échocardiographie, deux séries de rapports de cas ont
indiqué une prévalence de 1,4 à 26 pour 10 000 personnes4,16. Cependant, étant donné que toutes les
données actuelles sur la prévalence sont fondées sur des rapports de cas, on ne connaît pas précisément
la prévalence réelle de la NCVI chez les adultes.

Facteurs génétiques

La NCVI est une affection génétiquement hétérogène comprenant des formes familiale et spo-
radique. Jusqu’à présent, on a identifié des mutations de 7 gènes différents17. Cependant, actuellement,
le gène G4.5 (gène TAZ) situé sur la région chromosomique Xq28 ayant subi des mutations et ayant
été identifié dans la NCVI néonatale, est l’unique locus confirmé causant la maladie18. Ce gène code
pour une protéine appelée la taffazine, qui joue un rôle dans le maintien de la couche de cardiolipine
dans la membrane interne des mitochondries, ainsi que dans la promotion de la différentiation et de la
maturation des ostéoblastes, et dans la prévention de la maturation des adipocytes19. Des mutations du
gène TAZ n’ont pas été identifiées chez des adultes. En outre, contrairement à la transmission poten-
tielle liée au chromosome X dans la NCVI néonatale, on a proposé que le mode de transmission chez
les adultes soit autosomique dominant20. Cette proposition est fondée sur l’observation qu’environ
50 % des descendants de patients atteints de NCVI héritent de la maladie, qu’il existe des cas de trans-
mission de l’homme à l’homme et que la maladie peut survenir chez des femmes.
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Embryologie cardiaque

Une compréhension approfondie de la NCVI nécessite
de connaître l’embryogenèse cardiaque. Au cours de la 1re et
de la 2e semaine de vie in utero, les myocytes cardiaques
migrent et forment l’endocarde et le myocarde primitifs21.  À
la 3e semaine, les deux couches se fusionnent en un seul tube
cardiaque battant sans couche épicardique21.  Afin d’améliorer
l’apport de nutriments au cœur qui se développe rapidement,
le myocarde forme un réseau lâche de trabéculations et
 d’espaces intertrabéculaires qui est relié à la cavité ventricu-
laire gauche (VG) par des récessus profonds (figure 2)21. Les
trabéculations augmentent la surface et facilitent l’apport de
nutriments au myocarde par échange et diffusion. À partir de
la 5e– 8e semaine, une couche épicardique se forme autour du
myocarde et un réseau vasculaire commence à se former dans
l’espace sous-épicardique, devenant finalement la principale
source de nutriments myocardiques21. Au cours de cette
 période, le myocarde trabéculé subit une compaction, gradu-
ellement de l’épicarde à l’endocarde et de la base à l’apex dans
la même direction que la formation des vaisseaux coronaires
épicardiques5. Les récessus intertrabéculaires sont convertis en
capillaires qui se lient ensuite aux vaisseaux épicardiques22. Ce
processus de compaction est généralement terminé au début
de la période fœtale et la couche externe du myocarde devient
donc compacte avec quelques trabécules sous-endocardiques
résiduels (figure 2).

On pense que la non-compaction ventriculaire est due à
l’interruption du processus normal de morphogenèse du
myocarde21. La durée de l’arrêt de ce processus déterminera le
degré de non-compaction du ventricule myocardique21.
Cependant, la raison de l’arrêt prématuré de ce processus n’a
pas été totalement élucidée. On a observé au moyen de l’ima -
gerie par résonance magnétique (IRM), de la tomographie
par émission de positrons (TEP) et de la scintigraphie au
201thallium qu’il existe des perturbations dans la microcircula-
tion du cœur de patients présentant une NCVI qui correspon-

dent aux zones de non-compaction21. En outre, la réserve
coronaire est réduite dans les segments non compactés ainsi
que dans d’autres segments présentant des anomalies de la
contractilité de la paroi myocardique21. Cependant, on n’a
pas élucidé si la persistance d’un schéma embryonnaire
de myocarde à l’aspect trabéculé est due à l’absence de
développement de la microcirculation coronaire dans la masse
ventriculaire accrue ou si le développement anormal du
myocarde a empêché la progression normale du développe-
ment de la fonction microvasculaire des artères coronaires21.

Tableau clinique

Le tableau clinique de la NCVI est extrêmement variable
allant d’un diagnostic échocardiographique accidentel sans
symptômes à une insuffisance cardiaque incapacitante.
 Souvent, les raisons de l’orientation vers un cardiologue chez
les patients qui recevront finalement un diagnostic de NCVI
incluent une insuffisance cardiaque inexpliquée, certaines
observations échocardiographiques, des palpitations ou un
essoufflement à l’effort4. Les trois tableaux cliniques les plus
fréquents incluent l’insuffisance cardiaque (IC), les arythmies
et les événements emboliques11,24. D’autres symptômes présen-
tés incluent les douleurs thoraciques et la syncope24.

Insuffisance cardiaque

Dans l’IC, les tableaux cliniques varient d’une dysfonction
du VG asymptomatique à une IC sévère incapacitante. Dans
une comparaison de toutes les séries de cas adultes publiées, la
prévalence de l’IC symptomatique est de 30 à 73 %, alors que
la fraction d’éjection systolique du VG est de 58 à 82 %2-9. Ces
taux sont similaires au taux de prévalence dans des rapports de
cas d’enfants atteints de NCVI. Bien que la plupart des patients
souffrent de dysfonction systolique du VG, on a également
décrit une dysfonction diastolique chez autant de patients
qu’un tiers dans plusieurs séries de cas3,24,25. La cause de la dys-
fonction systolique chez les patients atteints de NCVI n’a pas
été élucidée, mais il existe deux principales hypothèses :
• Hypoperfusion sous-endocardique chronique et dysfonc-

tion microcirculatoire26

• Épaisseur de la couche myocardique compacte réduite due
au myocarde trabéculé dans les régions affectées21

En revanche, la dysfonction diastolique peut être liée à un
relâchement anormal et à un remplissage restrictif causé par
les nombreuses trabéculations proéminentes25.    

Figure 1 : Vues échocardiographiques du
ventricule gauche avec ou sans agent de contraste
illustrant la non-compaction

A-C : Non-compaction sur le court axe, vue apicale chambre 4 et
apicale chambre 3, respectivement.  
D : Cliché échocardiographique avec agent de contraste montrant les
zones de non-compaction dans la paroi latérale du ventricule gauche.
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Figure 2: Images de microscopie électronique à
balayage illustrant le processus de compaction
normal durant la vie embryologique
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Figure 2A : Reproduit de Sedmera D et coll.22 Copyright © 2000
Wiley-Liss Inc. Réimprimé avec permission.
Figures 2B and 2C: Reproduit de Wessels A et coll.23 Copyright ©
2003 the American Physiological Society. Réimprimé avec permission.



patients atteints de NCVI sont la gravité de la dysfonction
systolique sous-jacente, la présence de tachyarythmies auricu-
laires et la présence d’événements thromboemboliques
antérieurs plutôt que la non-compaction en elle-même.

Caractéristiques associées

Dans des séries de cas pédiatriques, de paire avec la NCVI,
des caractéristiques faciales dysmorphiques (p. ex. front pro -
éminent, strabisme, oreilles basses, palais ogival et micrognatie)
ont été décrites3. Cependant, ces caractéristiques n’ont pas été
observées chez des adultes5,8. Stollberger et coll.5,8 ont plutôt
décrit une incidence élevée de troubles neuromusculaires
(TNM) en association avec la NCVI dans la population adulte.
Bien que la prévalence ait été beaucoup moins élevée, ces obser-
vations sont confirmées dans une série de cas par Lofiego et
coll.7, mais elles ne le sont pas dans deux autres séries de cas8,24.

Diagnostic

Échocardiographie
Traditionnellement, le diagnostic de NCVI est fondé sur

une échocardiographie en 2 D et caractérisé par la présence
de nombreuses trabéculations proéminentes avec des récessus
profonds dans des segments hypertrophiés et souvent  hypo -
kinétiques du myocarde du VG (figure 1)11. Les zones les plus
fréquemment atteintes sont l’apex du VG et les parois latérale
et inférieure moyenne28. On peut également observer une
hypokinésie de la paroi ventriculaire dans les segments com-
pactés du myocarde, ce qui appuie l’hypothèse d’une dysfonc-
tion microcirculatoire myocardique diffuse chez ces patients4.
Les critères échocardiographiques les plus fréquemment util-
isés pour le diagnostic de la NCVI chez les adultes sont con-
formes à la proposition d’Oechslin et coll. (tableau 1, figure
3)14. La validité de ces critères pour différencier la NCVI
d’autres cardiomyopathies fréquentes a été établie dans une
publication ultérieure31. 

On a également décrit une non-compaction ventriculaire
droite, mais en raison de la difficulté à distinguer les variantes
normales observées dans un ventricule droit hautement
 trabéculé d’un ventricule non compacté pathologique, de
nombreux auteurs remettent en question l’existence de cette
entité4. Actuellement, il n’existe pas de critères standard pour
le diagnostic de la non-compaction ventriculaire droite.

Imagerie par résonance magnétique

L’IRM a un nouveau rôle dans le diagnostic et le pronostic
des patients atteints de NCVI32. Actuellement, le rôle de l’IRM
comprend la confirmation des observations échocardio-
graphiques, la détection des formes subtiles de NCVI, la
localisation et la détermination du degré d’atteinte myocar -
dique, l’obtention de données sur la perfusion myocardique,
l’évaluation du degré de fibrose myocardique, l’identification
de thrombi ventriculaires et la différentiation entre la NCVI
et d’autres diagnostics potentiels33. Les constatations à l’IRM
dans le cas d’une NCVI incluent (figure 4) :
• Nombreuses trabéculations excessives dans le VG avec une

atteinte prédominante des segments apicaux et moyen des
parois latérale et inférieure32

• Amincissement de la paroi du VG lors de la diastole
• Présence d’un myocarde structuré en deux couches avec

un rapport myocardique entre la surface compactée et la
 surface non compactée > 2,333.

Arythmies

Les deux arythmies cliniquement significatives les plus
fréquentes chez les patients atteints de NCVI sont la fibrilla-
tion auriculaire et la tachycardie ventriculaire. On observe
une fibrillation auriculaire chez 5 à 29 % des patients, alors
que la tachycardie ventriculaire a été décrite chez 3 à 47 % de
patients2-9. La mort subite est survenue chez 18 % des patients
suivis dans deux séries de cas4,5. On a rapporté également une
tachycardie supraventriculaire paroxystique et un bloc car-
diaque complet chez des patients atteints de NCVI3,5.
Plusieurs hypothèses ont été proposées pour expliquer l’inci-
dence élevée des arythmies ventriculaires et de la mort
 cardiaque subite chez les patients atteints de NCVI. Celles-ci
incluent la ramification et la connexion irrégulières des fais-
ceaux myocardiques aux segments non compactés, la contrac-
tion isométrique avec un stress accru sur la paroi et une
altération localisée de la perfusion coronarienne causant une
activation électrique désorganisée et retardée27. De plus, les
analyses post-mortem ont permis d’identifier la présence de
lésions ischémiques sous-endocardiques accompagnées de
fibrose, probablement due à une ischémie chronique. Ces
lésions peuvent également être à la base des arythmies ven-
triculaires28. En outre, de nombreux patients atteints de NCVI
souffrent de dysfonction du VG significative, laquelle est à
son tour un facteur de risque d’arythmies ventriculaires24.

La plupart des patients atteints de NCVI présentent
plusieurs anomalies électrocardiographiques (ECG) non spé-
cifiques8,24, qui incluent une hypertrophie du VG, un bloc de
branche gauche, des retards dans la conduction intraventri-
culaire, une onde T inversée et la déviation de l’axe cardiaque.
Chez environ 15 % des patients pédiatriques, on a décrit le
syndrome de Wolff-Parkinson-White. Cependant, sa préva-
lence dans la population adulte est négligeable.

Thrombo-embolie

La thrombo-embolie peut inclure les systèmes cérébro -
vasculaire, pulmonaire, vasculaire périphérique ou mésen-
térique. Des rapports de cas initiaux indiquent une prévalence
aussi élevée que 24 % dans les populations adultes5. Cepen-
dant, des publications plus récentes indiquent une prévalence
de 0 à 9 % pendant une période de suivi de 2,4 à 3,8 ans7,8,24.
Cette prévalence plus faible est due en partie à l’anticoagula-
tion sélective avec l’acide acétylsalicylique ou la warfarine
dans deux des trois récents rapports de cas et les populations
plus importantes reflètent une estimation plus précise7,24. La
prévalence de la thrombo-embolie dans deux séries de cas
pédiatriques est beaucoup moins élevée et aucun cas de
thrombo-embolie systémique n’a été rapporté dans la plus
grande série de cas. Les événements thrombo-emboliques ont
été attribués à la formation de thrombi dans le myocarde ven-
triculaire extensivement trabéculé, à une dysfonction du VG
et/ou à une fibrillation auriculaire. Cependant, des données
pathologiques récentes suggèrent que la formation de thrombi
dans des ventricules non compactés n’est pas très fréquente29.
De plus, l’une des études rétrospectives cas-témoins les plus
importantes menée auprès de patients atteints de NCVI a
révélé que lorsque des patients étaient appariés à des témoins
souffrant d’un degré similaire de dysfonction du VG, il n’y
avait pas de différence dans le taux de thrombo-embolie sys-
témique30. En conséquence, il apparaît que les principaux fac-
teurs de risque d’événements cardioemboliques chez les



En outre, on pense que plusieurs caractéristiques vis-
ibles à l’IRM ont une faible valeur pronostique. Celles-ci
incluent un signal T2 de haute intensité dans la couche
endocardique34, la présence d’anomalies de perfusion
sous-endocardique35 et la prise de contraste retardée de la
couche sous-endocardique36.

Autres modalités diagnostiques

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 NCVI et il
n’existe aucun critère diagnostique. La TEP a été utilisée
pour illustrer la présence d’une dysfonction micro-
circulatoire dans le cœur de patients atteints de NCVI26,
mais elle manque d’utilité dans le diagnostic de la NCVI.
Dans la NCVI, on a également observé un « myocarde
relâché » à la ventriculographie durant une angio-
graphie37. Cependant, la ventriculographie de contraste
et l’angiographie coronarienne sont utiles pour exclure
d’autres anomalies cardiaques concomitantes, plutôt que
pour diagnostiquer une NCVI.

Histoire naturelle

Le pronostic pour les patients atteints de NCVI est
extrêmement variable, le spectre variant d’une évolution
asymptomatique prolongée à une IC rapidement évolu-
tive, 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
NCVI, quels que soient les symptômes présents lors du
diagnostic3. 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 la
fraction d’éjection du VG au cours d’une période de trois
ans24. L’hospitalisation pour IC est fréquente chez les

adultes, survenant chez un taux aussi élevé que 50 % des
patients dans une étude4,7,24. Des études antérieures par
Ritter et coll.5 et par Oechslin et coll.4 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 à
15 %, suggérant que le pronostic peut ne pas être aussi
mauvais que celui décrit antérieurement. Cela est proba-
blement dû au fait que de nombreux patients identifiés
dans de récentes études présentaient des phénotypes de
la maladie plus modérés et une plus faible incidence de
symptômes lors du diagnostic. En outre, chez ces
patients, la prévalence de l’utilisation d’un défibrillateur
implantable était plus élevée, le traitement médical fondé
sur des données probantes était mieux utilisé et les tech-
niques échocardiographiques étaient meilleures pour
faciliter la détection des cas asymptomatiques non iden-
tifiés antérieurement. Certaines caractéristiques semblent
être associées aux patients qui présentent un risque plus
élevé de mortalité, incluant un diamètre télédiastolique
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Tableau 1 : Critères diagnostiques pour la
NCVI du myocarde par Oechslin et coll4

1. Absence d’anomalies cardiaques coexistantes
(autres que 2-4 ci-dessous) par définition

2. Structure typique du myocarde à deux couches
avec une bande (épicarde) mince extérieure
compactée et un couche (endocarde) intérieure
non compactée beaucoup plus épaisse compre-
nant un réseau trabéculaire avec des espaces
endocardiques profonds (le rapport télésystoli -
que maximal entre le myocarde non-compacté et
le myocarde compacté de > 2 est caractéristique).
Mesure du court axe parasternal en télésystole
(Figure 3).

3. Localisation segmentaire prédominante de
l’anomalie (c.-à-d., myocarde non-compacté prin-
ci palement [< 80 %] dans les régions apicale et
midventriculaire de la paroi inférieure et latérale)

4. Ligne à l’échocardiographie Doppler couleur 
de récessus intertrabéculaires profondément
perfusés (sans communication avec la circulation
coronarienne)

Figure 3: Vue du court axe illustrant des
zones compactées (C) et non compactées (N)
chez un patient atteint de NCVI. Un rapport
de N/C > 2 est inclus dans les critères
d’Oechslin et al4

Reproduit de Jenni R et coll. Heart. 2001;86(6):666-671.14

Copyright © 2001, BMJ Publishing Group Ltd. et la British
Cardiac Society. Utilisé avec permission.

N: couche non compactée
C : couche compactée

N C

Figure 4 : Images IRM illustrant la non-
compaction du ventricule gauche

A B

A : Image IRM montrant une zone non compactée du myocarde
(flèche).  B : Illustration de la non-compaction au niveau de la
paroi ventriculaire gauche latérale (flèche du bas) et l’amin-
cissement du ventricule gauche en diastole (flèche du haut).
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bien la maladie. La prise en charge est fondée sur les
lignes directrices qui ont été établies pour divers tableaux
cliniques, et le dépistage des parents de premiers degrés
est recommandé.  

Le Dr Thavendiranathan est un stagiaire au sein du programme de
perfectionnement en cardiologie à l’Université de Toronto.
Le Dr Chow est cardiologue à l’hôpital St Michael, et professeur adjoint à
l’Université de Toronto.
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du VG plus élevé lors de la présentation initiale, l’appar-
tenance à la classe III/IV de la New York Heart Asso-
ciation, une fibrillation auriculaire chronique, un bloc de
branche4, des arythmies ventriculaires soutenues et une
oreillette gauche de plus grande dimension7. Les patients
présentant ces caractéristiques pourraient nécessiter un
suivi plus étroit et une prise en charge clinique plus
intensive. 

Prise en charge

Actuellement, il n’existe pas de lignes directrices
pour la prise en charge des patients atteints de NCVI.
Les plans de prise en charge comprennent une confirma-
tion du diagnostic par un échocardiogramme et d’autres
modalités d’imagerie, si nécessaire. Les trabéculations
proéminentes (variante normale), la cardiomyopathie
hypertrophique apicale, la cardiopathie hypertensive, la
cardiomyopathie dilatée, la fibro-élastose endocardique,
les métastases cardiaques et le thrombus du VG sont
d’importants diagnostics différentiels3,6,24. Les patients  ne
présentant pas de compaction souffrant ou non de dys-
fonction systolique du VG devraient être suivis par un
cardiologue sur une base régulière, la fréquence étant
fonction des symptômes. Les visites à la clinique
devraient comprendre une anamnèse, un examen physi -
que et une échocardiographie, ainsi qu’une surveillance
Holter pour identifier la présence d’arythmies silen-
cieuses5,7,27. Les patients symptomatiques devraient être
pris en charge sur la base du tableau clinique, en suivant
les lignes directrices consensuelles respectives7,23. Il y a eu
d’importantes controverses sur l’anticoagulation chez les
patients atteints de NCVI. Certains avancent que tous
les patients devraient recevoir un traitement anticoagu-
lant par la warfarine4,5, alors que d’autres recommandent
l’anticoagulation pour ceux souffrant de dysfonction du
VG, de fibrillation auriculaire, d’antécédents d’événe-
ments emboliques ou pour ceux présentant des thrombi
ventriculaires connus29. L’implantation d’un défibrillateur
cardiaque chez ces patients en raison du risque élevé de
mort cardiaque subite est également extrêmement con-
troversée4. Certains auteurs proposent que chez les
patients ayant des prédicteurs indiquant un risque élevé
de décès (voir ci-dessus), on devrait envisager l’implanta-
tion d’un défibrillateur cardiaque27.  Enfin, les membres
de la famille de premier degré de tous les patients ayant
reçu un diagnostic de NCVI devraient subir un écho-
cardiogramme de dépistage4.

Conclusion

La NCVI est un trouble congénital génétique rare
causé par la dysfonction du processus de compaction
embryogénique du myocarde normal. Son tableau
 clinique est extrêmement variable, allant du diagnostic
échocardiographique accidentel à l’insuffisance  cardia -
que symptomatique, à la thrombo-embolie et à l’aryth-
mie. Les principales modalités diagnostiques sont
l’échocardiogramme à 2 D et l’IRM, toutes deux ayant
des critères diagnostiques clairement définis. Les patients
atteints de NCVI  présentent un risque d’apparition de
nombreux événements cliniques indésirables et doivent
être suivis étroitement par des cliniciens qui connaissent
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Résumés scientifiques d’intérêt connexe

Caractéristiques cliniques de la non-compaction
ventriculaire isolée chez des adultes, l’évolution
clinique à long terme, propriétés échocardio-
graphiques et prédicteurs de l’insuffisance
 ventriculaire gauche 
BA R A S D, TU F E K C I O G L U O, ER G U N K, E T C O L L.  
AN K A R A,  TU R Q U I E

RENSEIGNEMENTS GÉNÉRAUX : La non-compaction ventri-
culaire isolée (NCVI) est un trouble rare caractérisé par un réseau
trabéculaire proéminent et des récessus profonds. Nous avons
évalué rétrospectivement les caractéristiques cliniques et l’évolution
naturelle de la NCVI chez des adultes diagnostiqués dans notre
hôpital.   
MÉTHODOLOGIE : Soixante-sept patients adultes (44 hommes,
âge moyen 41 ± 18 ans) ayant reçu le diagnostic de NCVI ont été
évalués dans cette cohorte rétrospective. On a constaté que la
prévalence de cette affection était de 14 %. Quarante-sept patients
(70 %) avaient une capacité fonctionnelle de la classe I/II.
Cinquante-sept patients (85 %) présentaient des anomalies électro-
cardiographiques et la plus fréquente était l’hypertrophie du
ventricule gauche (VG) (25 %). La fonction systolique du VG était
réduite chez 44 patients (66 %), avec une fraction d’éjection (FÉ)
médiane de 35 % (gamme de 20 % à 48 %) lors du diagnostic. Une
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analyse de régression a révélé que l’âge lors de la présentation
initiale, le nombre total de segments affectés et le rapport non-
compaction/compaction (NC/C) étaient des prédicteurs indépen-
dants d’une dysfonction systolique du VG. La prévalence familiale
de la NCVI était de 33 %. Durant un suivi moyen de 30 mois
(éventail de 9 à 50 mois), on a observé des complications majeures
incluant la tachycardie ventriculaire, l’insuffisance cardiaque néces-
sitant une hospitalisation et des événements cérébrovasculaires chez
36 %, 34 % et 9 % des patients, respectivement. Dix patients
(15 %) atteints de NCVI sont décédés dans cette étude. La FÉVG
lors de la présentation initiale et la capacité fonctionnelle à la
dernière visite étaient des prédicteurs indépendants de la mortalité. 
CONCLUSION : Cette étude suggère que la NCVI est une forme
de cardiomyopathie dont la prévalence est plus élevée et le
pronostic relativement meilleur que rapporté antérieurement. L’âge
lors de la présentation initiale, le rapport de NC/C et le nombre de
segments affectés semblent être des déterminants majeurs de
dysfonction systolique du VG, alors que la FÉVG initiale et la
dernière mesure de la capacité fonctionnelle sont des prédicteurs de
la mortalité dans cette cohorte.
J Card Fail. 2006;12(9):726-733.
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