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LEXIQUE 
 
BNP  Peptide natriurétique de type B  
 
CCVG  Chambre de chasse du ventricule gauche 
 
CMD  Cardiomyopathie dilatée idiopathique 
 
DAI   Défibrillateur automatique implantable 
 
DTDVG(i)  Diamètre télé-diastolique du ventricule gauche (indexé) 
 
DTSVG(i)  Diamètre télé-systolique du ventricule gauche (indexé) 
 
ECG   Electrocardiogramme 
 
ETT   Echographie trans-thoracique 
 
FA   Fibrillation atriale 
 
FEVG   Fraction d’éjection du ventricule gauche 
 
HTA   Hypertension artérielle 
 
HTAP   Hypertension artérielle pulmonaire 
 
IEC   Inhibiteurs de l’enzyme de conversion 
 
IM  Insuffisance mitrale 
 
IT  Insuffisance tricuspide 
 
NC/C  Rapport du muscle non compacté sur compacté 
 
NCVGi  Non-compaction isolée du ventricule gauche  
 
NCVG  Non-compaction du ventricule gauche 
 
OG  Oreillette gauche 
 
PAPs  Pressions artérielles systoliques 
 
PMI  Pacemaker implantable 
 
VTDVG(i)  Volume télé-diastolique du ventricule gauche (indexé) 
 
VTSVG(i)  Volume télé-systolique du ventricule gauche (indexé) 
 
SIVd   Septum inter-ventriculaire diastolique  
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1. INTRODUCTION 

La non compaction isolée du ventricule gauche (NCVG) caractérise un phénotype particulier 

de cardiomyopathie. Décrite pour la première fois par Grant en 1926, sa définition fait encore 

débat. Elle associe une hypertrabéculation du ventricule gauche, antéro-apicale le plus 

souvent, avec de profonds récessus, et la présence de 2 couches de myocarde, une fine 

compactée et une couche de myocarde plus épaisse dite non compactée. Sa dénomination 

sous-tend une étio-pathogénie embryologique lors des dernières phases de formation 

myocardique, liée à un défaut de compaction du muscle cardiaque qui reste immature. (1) 

Le diagnostic repose essentiellement sur l’analyse du rapport du muscle non compacté sur 

compacté (NC/C) en échographie transthoracique (ETT), associée à l’IRM cardiaque 

considérée comme plus sensible et plus spécifique. (2–4) Anciennement considérée comme 

une cause rare de cardiomyopathie, elle est reconnue comme responsable de 3 à 4% des 

insuffisants cardiaques graves avec toutefois le risque de diagnostic par excès en lien avec 

l’évolution des techniques d’imagerie et des analyses génétiques. (5,6) 

Différentes formes cliniques ont pu être observées selon les cohortes : des formes à pronostic 

sombre chez des sujets jeunes en lien avec un risque rythmique, embolique ou encore 

hémodynamique (7,8) ; aux formes de description plus récente, asymptomatiques dites 

bénignes. (9,10) Ces séries sont cependant limitées par la faible durée de leur suivi et le faible 

nombre de patients inclus. De plus, les dernières publications soulignent l’hétérogénéité des 

gènes impliqués et l’existence de phénotypes combinés. (11) 

Devant des définitions disparates mais aussi la variabilité des pronostics, nous avons 

mis en place une étude prospective multicentrique française dans le cadre d’un projet 

hospitalier de recherche clinique (PHRC 2011-A-00987-34) avec pour objectif de préciser le 

pronostic et les facteurs pronostiques des patients nouvellement diagnostiqués comme 

porteurs d’une NCVG (cas incidents) comparés à une population appariée de 

cardiomyopathies dilatées idiopathiques.  
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2. POPULATION ET METHODES 

2.1. Schéma de l’étude 

Le schéma de l’étude est celui d’une cohorte prospective multicentrique dont la durée totale 

est de 4 ans avec 2 ans d’inclusion. Les équipes de 24 centres français, appartenant pour la 

majorité d’entre eux, au Réseau National Maladies Rares des Cardiomyopathies ont assuré le 

recrutement des patients.  

Trois groupes de patients ont été définis : 

Groupe A : cas incidents de NCVG diagnostiquée lors de la période d’inclusion 

Groupe B : patients appariés porteurs d’une CMD idiopathique diagnostiquée dans la même 

période 

Groupe C : cas identifiés au travers de l’enquête familiale (échocardiographie de dépistage 

chez tous les apparentés du 1er degré des patients atteints de NCVG). 
 

a- Définition de la NCVG : groupe A et C 

Les patients atteints de NCVG ont été définis selon les critères écho-cardiographiques 

classiques, validés après une relecture centralisée de l’échographie :  

           1 - présence de trabéculations ventriculaires gauches multiples             

           2 - présence de récessus profonds inter-trabéculaires       

           3 - flux doppler couleur à l’intérieur des récessus et en communication avec la cavité 

ventriculaire gauche 

           4 - absence de cardiopathie associée  

           5 - rapport zone non compactée / zone compactée > à 2. 

b- Définition du groupe contrôle (CMD) : groupe B 

Les patients atteints d’une cardiomyopathie dilatée idiopathique ont été définis selon les 

critères classiques décrits dans le rapport du Working Group on Myocardial and 

Pericardial Diseases de la Société Européenne de Cardiologie : 

1-  présence d’une dilatation ventriculaire gauche avec altération de la fonction 

systolique ventriculaire gauche   

2-  non expliquée par les conditions de charge (hypertension, valvulopathie) 

3- absence de coronaropathie significative 

4- absence d’hypertrophie ventriculaire significative                   

5- absence de critères échocardiographiques de non-compaction 
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A cette définition purement morphologique, utilisée pour la sélection des patients, est venue 

récemment s’ajouter une définition quantitative, à savoir une FEVG inférieure à 45% avec ou 

sans dilatation cavitaire, non expliquée par des conditions de charge anormale ou une 

coronaropathie. Cette dernière définition (12) n’a pas été utilisée pour la sélection des patients 

mais pour les analyses en sous-groupe détaillée ci-après. 

2.2. Critères d’inclusion 

- Homme ou femme âgé de plus de 18 ans 

- Présentant une NCVG isolée ou une CMD idiopathique telle que définie ci-dessus 

- A distance d’une poussée d’insuffisance cardiaque aigue (> 1 mois) 

- Nouvellement diagnostiquée (moins de 6 mois) 

- Dont le diagnostic a été posé par une échocardiographie associée ou non à une Imagerie 

par Résonnance Magnétique (IRM) confirmée après relecture centralisée 

- Ayant donné son consentement éclairé 
 

2.3. Critères de non-inclusion 

- Âge < 18 ans 

- Patient chez qui le diagnostic de NCVG ou de CMD idiopathique a été porté il y plus de 6 

mois (cas prévalents) 

- Présence d’une pathologie cardiaque associée, notamment valvulaire, ischémique, ou 

congénitale 

- Refus de consentement ou impossibilité par le patient ou la famille de le donner 

 

2.4. Appariement et analyse en sous-groupe  

Il a été estimé que l’étude porterait sur environ 100 patients soit 100 cas incidents de NCVG. 

Les patients étaient appariés sur le sexe, l'âge au diagnostic (±2 ans) et la fraction d'éjection 

ventriculaire gauche (± 10%), de manière à avoir un patient présentant une CMD idiopathique 

pour 1 patient présentant une NCVG.  

En cas d’un appariement insuffisant, il a été prévu une analyse post hoc visant à éliminer un 

biais de confusion éventuel. Pour cette analyse, et au vu de la définition récente (2019) des 

CMD, trois sous-groupes ont été définis, incluant : 

le groupe 1 : NCVG avec FEVG < 45% ;  

le groupe 2 : NCVG avec FEVG ≥ 45% ; 

le groupe 3 : CMD avec FEVG < 45%. 
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2.5. Pré-inclusion 

Lors de la visite de pré-inclusion, une échographie cardiaque avec doppler était pratiquée chez 

les patients suspects de NCVG ou de CMD idiopathique. Pendant cette période, d’une durée 

maximale de 1 mois, les examens suivants pouvaient être pratiqués afin de redresser le 

diagnostic : 

- IRM cardiaque (si possible)  

- Coronarographie ou coro-scanner afin d’éliminer une origine ischémique à la 

cardiomyopathie (si jugé nécessaire par l’investigateur).  

 

2.6. Inclusion 

Lors de la visite d’inclusion, ont été inclus les patients chez qui le diagnostic de NCVG ou de 

CMD idiopathique étaient définitivement retenus. Un consentement éclairé écrit et signé était 

obtenu après explication du design de l’étude.  

Les critères usuels d’analyse écho-cardiographique selon les recommandations actuelles, la 

recherche de thrombus intra ventriculaire, et de trouble cinétique étaient systématiquement 

réalisés ainsi qu’une étude tridimensionnelle et la réalisation du speckle tracking imaging si 

disponible. 

Les examens suivants étaient également pratiqués :  

- examen clinique complet et détermination de la classe fonctionnelle NYHA 

- électrocardiogramme 

- Prélèvements biologiques usuels, incluant numération et formule sanguine, 

ionogramme, urée, créatininémie, uricémie, bilan hépatique, dosage du BNP ou du 

NT-proBNP, bilan biologique thyroïdien 

Un examen échographique de dépistage était proposé aux apparentés du premier degré des 

patients porteurs d’une NCVG ainsi qu’aux apparentés du groupe témoin.  

 

2.7. Suivi et visite de fin d’étude 

Le suivi de chaque patient inclus dans l’étude était d’une durée maximale de 2 ans à partir de 

la date du diagnostic.  

Pour chaque patient, les mêmes investigations que lors de la visite de pré-inclusion, à 

l’exception de l’IRM, facultative, ont été réalisé lors des visites de suivi à 1 et 2 ans. Les 

examens écho-cardiographiques étaient de nouveau transmis au centre de relecture. La visite 
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de fin d’étude était la visite de suivi à 2 ans après la visite d’inclusion pour les patients 

survivants. Pour les patients décédés ou transplantés, la dernière visite avant l’évènement 

(décès ou transplantation) était considérée comme la visite de fin d’étude. 

Les informations relatives aux évènements étudiés (type et date de survenue) ont été obtenues 

par déclaration du patient et/ou de son médecin traitant, ainsi que lors des visites annuelles de 

suivi.  

Pour les patients appartenant au groupe 1 (NCVG à FEVG < 45 %) et au groupe 3 (CMD à 

FEVG < 45 %), un suivi à 5 ans a été réalisé de façon rétrospective par recueil téléphonique 

des informations relatives aux évènements étudiés (type et date de survenue) auprès des 

patients et/ou de leur médecin ou cardiologue traitant.  

 

2.8. Critères de Jugement 

a- Le critère de jugement principal était la survenue d’un critère combiné : décès 

d’origine cardiaque ou transplantation cardiaque ou hospitalisation pour complication 

cardiovasculaire (hémodynamique, rythmique, ou embolique) à 2 ans. 

 

b- Les critères de jugement secondaires étaient : 

- La survenue d’un des éléments du critère combiné  

o Décès d’origine cardiaque 

o Transplantation cardiaque 

o Hospitalisation pour insuffisance cardiaque 

o Hospitalisation pour évènement embolique 

o Hospitalisation pour complication rythmique 

- Les modifications des volumes ventriculaires et de la fraction d’éjection ventriculaire 

gauche mesurée à l’échocardiographie entre l’inclusion et les contrôles pratiqués à 1 

an et 2 ans  

 

Les évènements hémodynamiques incluaient la survenue d’un œdème pulmonaire ou une 

hospitalisation pour poussée d’insuffisance cardiaque 

Les évènements emboliques incluaient la survenue d’un accident vasculaire cérébral ou la 

survenue d’une embolie cliniquement détectable dans n’importe quel territoire et ayant 

nécessité une hospitalisation  
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Les évènements rythmiques incluaient la survenue d’une tachycardie ventriculaire soutenue, 

une syncope, ou un choc approprié chez les patients porteurs d’un défibrillateur, ainsi que la 

survenue d’une fibrillation auriculaire permanente ou paroxystique. La nécessité de mise en 

place d’un stimulateur cardiaque ou d’un défibrillateur était également colligée.   

 

2.9. Gestion des données 

Tous les enregistrements échocardiographiques étaient anonymisés. Elles étaient ensuite 

transmises au centre investigateur principal (Service de Cardiologie de l’Hôpital de la 

Timone, Marseille). Un code spécifique unique a permis d’identifier chacun des centres. La 

base de données anonymisée a été validée par le CNIL. 

 

2.10. Analyses statistiques 

Les variables continues ont été décrites par leur moyenne, écart-type, valeur minimum et 

maximum. Les variables catégorielles ont été décrites par leur effectif et pourcentage. 

Les variables continues ont été comparées par le test non paramétrique U de Mann-Whitney 

ou le test t de Student, selon les conditions d’application. Les variables catégorielles ont été 

comparées par le test du chi-deux ou par le test de Fisher, selon les conditions d’application. 

Les distributions de survie sans évènements ont été estimées avec la méthode de Kaplan-

Meier. Le test du log-rank a été utilisé pour comparer les distributions de survie pour les 

variables catégorielles. L’effet des variables continues, sur le risque de survenue d’un 

évènement, a été estimé et testé à l’aide d’un modèle de Cox. 

Les analyses multivariées ont été testées à l’aide d’un modèle de Cox. Les variables ont été 

préalablement sélectionnées sur plusieurs critères : résultat significatif avec p < 0.2 en analyse 

univariée, nombre de valeurs manquantes < 10 %, pertinence clinique à priori, et, variable 

présente chez au moins 5 patients. Les modèles finaux ont été sélectionnés par méthode AIC. 

Les tests ont été réalisés en situation bilatérale et ont été considérés comme statistiquement 

significatifs pour p ≤ 0.05. L’analyse statistique a été réalisée avec le logiciel R (version 

3.6.2) et RStudio (v 1.2.5). 
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3. RESULTATS 

3.1. Caractéristiques de la Population  

a- Généralités 

Un total de 94 patients porteurs d’une NCVG a été inclus de début 2012 à février 2014. Les 

patients porteurs d’une CMD ont été inclus de début 2012 à octobre 2015 pour un total de 67 

patients. Chaque patient a bénéficié d’un suivi de 2 ans maximum, soit jusqu’en février 2016 

pour les NCVG et jusqu’en novembre 2017 pour les CMD, correspondant à la date de fin 

d’étude prévue par le protocole. Dix centres hospitaliers ont participé l’inclusion sur le 

territoire français. Les patients inclus dans le groupe C, diagnostiqués par dépistage familial 

n’étaient qu’au nombre de 4 patients et ne figurent pas dans l’analyse présentée ci-dessous. 

 

Les caractéristiques cliniques et échocardiographiques des groupes A (cas incidents de 

NCVG) et B (cas incidents de CMD idiopathiques sur définition anatomique) sont résumées 

dans le Tableau 1. L’âge au diagnostic était similaire pour les 2 groupes : 46.6 ans pour le 

groupe A ; 49.4 ans pour le groupe B. Les patients différaient de façon significative sur les 

critères de taille, poids, surface corporelle et d’obésité avec des patients plus grands (169.16 

cm vs 173.3 cm) et de poids plus élevé (69.45 Kg vs 80.49 Kg) dans le groupe des 

cardiomyopathies dilatées sans que cela n’impacte l’interprétation des résultats et mesures 

échocardiographiques, puisque celles-ci étaient indexées à la surface corporelle. Aucune 

différence significative n’a été relevée concernant la symptomatologie présentée par les deux 

groupes hormis sur la survenue de syncope, plus souvent rapportée chez les patients porteurs 

d’une NCVG [9 (9.57 %) vs 1 (1.49 %) ; p = 0.047]. A noter un plus fort taux d’éthylisme 

chronique dans le groupe B 16.42 % vs 5.32 % pour un p-value à 0.02 sans autres différences 

concernant les comorbidités. Concernant les caractéristiques échographiques, la FEVG 

moyenne des patients porteurs d’une NCVG étaient de 43.45 % alors qu’elle était de 35.78 % 

pour les CMD idiopathiques, différant de façon nettement significative : p = 0.001. Le 

corollaire est la différence significative rapportée sur les volumes et diamètres ventriculaires 

en systole comme en diastole.  
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Tableau 1 : Caractéristiques cliniques et démographiques de la population A vs B  
A : cas incidents de NCVG ; B : cas incidents de CMD sur définition morphologique 

 

 GROUPE A 
N = 94 (%) 

GROUPE B 
N = 67 (%) 

p-value 

CLINIQUE 
Age  46.62 [18-81] 49.4 [21-84] 0.238 

Sexe masculin 56 (59.57) 47 (70.15) 0.168 
Taille  169.16 [149-196] 173.3 [150-201] 0.006 
Poids  69.45 [40-125] 80.49 [50-150] < 0.001 

Surface Corporelle 1.79 [1.30-2.28] 1.94  [1.5-2.67] < 0.001 
Fréquence Cardiaque 68.73 [36-127] 70.45  [48-108] 0.468 

NYHA 
NYHA I 
NYHA II 
NYHA III 
NYHA IV 

 
49 (52.13) 
38 (40.43) 
5 (5.32) 
2 (2.13) 

 
22 (32.84) 
36 (53.73) 
8 (11.94) 
1 (1.49) 

0.056 
 
 

Palpitations  22 (23.4) 15 (22.39) 0.88 
Douleur thoracique  12 (12.77) 6 (8.96) 0.449 

Lipothymie  14 (14.89) 9 (13.43) 0.794 
Syncope 9 (9.57) 1 (1.49) 0.047 

Insuffisance Cardiaque droite 2 (2.13) 0 (0) 0.511 
Insuffisance Cardiaque gauche 2 (2.13) 1 (1.49) 1 

ATCD DE Mort Subite 
Familiaux 8 (8.51) 4 (5.97) 0.762 

FRCV 
Hypertension artérielle 26 (27.66) 14 (20.9) 0.328 

Diabète 4 (4.26) 7 (10.45) 0.202 
Tabac 29 (30.85) 30 (44.78) 0.071 

Obésité 6 (6.38) 14 (20.9) 0.006 
Dyslipidémie 13 (13.83) 8 (11.94) 0.726 

Hérédité coronaire  13 (13.83) 7 (10.45) 0.521 
ATCD autres que CV 

Insuffisance hépatique 1 (1.06) 1 (1.49) 1 
Insuffisance rénale chronique 7 (7.45) 2 (2.99) 0.307 

Insuffisance respiratoire 2 (2.13) 4 (5.97) 0.235 
Asthme 5 (5.32) 4 (5.97) 1 

Néoplasie 2 (2.13) 4 (5.97) 0.235 
Ethylisme 5 (5.32) 11 (16.42) 0.02 

EVENEMENTS CARDIOVASCULAIRES 
Infarctus du Myocarde 4 (4.26) 1 (1.49) 0.403 

Accident Vasculaire Cérébral 8 (8.51) 4 (5.97) 0.533 
Pacemaker implantable 3 (3.19) 0(0)  0.267 

Défibrillateur automatique interne 18 (19.15) 10 (14.93) 0.512 
COMPLICATIONS  

Trouble du rythme 23 (24.47) 16 (23.88) 0.932 
Embolie 4 (4.26) 5 (7.46) 0.492 

Insuffisance cardiaque 25 (26.6) 23 (34.33) 0.262 
BIOLOGIE 

Kaliémie 4.12 [3.02-5.5] 4.07 [3.2-5.1] 0.5 
Calcémie 2.37 [2.08-2.73] 2.38 [2.2-2.6] 0.386 

NT pro BNP 1170.93   
[5-16784] 

1030.15 
[961.76-3558] 

0.011 
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ECG 
Normaux 26 (27.66) 19 (28.36) 0.942 

Fibrillation Atriale 3 (3.19) 1 (1.49) 0.266 
Troubles conductifs 

Bloc de branche gauche 
Bloc de branche droit 

Bloc atrio-ventriculaire 

 
22 (23.4) 
6 (6.38) 
4 (4.26) 

 
23 (34.33) 

3 (4.48) 
2 (2.99) 

 
0.133 
0.735 

1 

QT corrigé 432.19 
[357-530] 

426.62  
[334-504] 

0.719 

ETT 
DTDVG 58.43 [33-81] 65.01 [52-80] <0.001 
DTSVG 45.64 [17.9-75] 52.98 [39-75] <0.001 

SIVd  9.62 [5-19] 9.46 [6-15] 0.902 
Masse VG 206.85 [71-531] 265.79 [95.9-

532] 
<0.001 

Diamètre OG 41.1 [23-60] 40.74 [29-63] 0.774 
Volume OG 70.83 [22.7-170] 69.42 [22-163] 0.902 

FEVG 43.45 [15-71] 35.78 [15-55.7] 0.001 
VTDVG 158.15 [34-360] 196.44 [90-395] <0.001 
VTSVG 94.83 [23-279] 132.08 [53-298] <0.001 

Pressions de Remplissage élevées 19 (20.21) 15 (22.39) 0.836 
Débit cardiaque 4.51 [2.01-12] 4.41 [2.42-

10.33] 
0.473 

Index cardiaque 2.54 [1.15-6.38] 2.43 [1.37-4.6] 0.547 
PAPs 32.18 [14-75] 28.18 [12-52] 0.106 
HTAP 10 (10.64) 3 (4.48) 0.128 

IM 
Grade 1  
Grade 2 
Grade 3 
Grade 4 

  
41 (43.62) 
9 (9.57) 
1 (1.06) 
1 (1.06) 

 
32 (47.46) 
8 (11.94) 

0 
0 

0.991 

IT 
IT sévère 

45 (47.87) 
3 (3.19) 

35 (52.24) 
1 (1.49) 

0.82 

Thrombus Ventriculaire gauche 4 (4.26) 0  0.138 
Atteinte Ventriculaire droite  9 (9.57) 8 (11.94) 0.672 

Atteinte bi-ventriculaire 15 (15.96) 
Modérée 

Modérée à Sévère 
Sévère 

17 (18.09) 
8 (8.51) 
2 (2.13) 

 

NC/C> 2 en systole 2.15 [0.2-2.8]   
NC/C >2 en diastole 2.4  [0.1 – 3.6]   

 
Légende : DTDVG : diamètre télé-diastolique ventriculaire gauche ; DTSVG : diamètre télé-systolique 

ventriculaire gauche ; SIVd : septum inter ventriculaire diastolique; OG : oreillette gauche ; FEVG : 
fraction d’éjection ventriculaire gauche ; VTDVG : volume télé-diastolique ventriculaire gauche; 

VTSVG : volume télé-systolique ventriculaire gauche ; PAPs : pression artérielle pulmonaire systolique ; 
HTAP : hypertension pulmonaire ; IM : insuffisance mitrale ; IT : insuffisance tricuspide ; NC/C : 

rapport de myocarde non compacté sur compacté  
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b- Analyse en sous-groupe 

 

L’absence de populations comparables nous conduit à détailler l’analyse en sous-groupe 

prévue en post hoc ci-après qui en excluant tout patient dont la FEVG était supérieure ou 

égale à 45 % a permis de gommer les différences, notamment écho-cardiographiques, 

entre les populations A et B comme en témoigne le Tableau 2. En effet, seule la masse 

ventriculaire gauche persiste comme paramètre échographique significatif avec une masse 

plus importante dans la population des CMD idiopathiques [235.78 g vs 276.2 g ; p = 

0.034]. Le groupe 1 était donc constitué de toutes les NCVG à FEVG inférieure à 45 % 

avec un total de 56 patients. Le groupe 3 comprenait 51 patients porteurs d’une CMD à 

FEVG < à 45 %. Dans ces sous-groupes, il n’y a aucune différence sur la 

symptomatologie présentée. Nous ne retrouvons plus de différence statistique sur les 

antécédents d’éthylisme chronique ni sur des paramètres biologiques tels que le taux de 

NT-proBNP.  
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Tableau 2 : Caractéristiques cliniques et démographiques de la population 1 vs 3  
1 : cas incidents de NCVG à FEVG < 45 % ; 3 : cas incidents de CMD  FEVG < 45 % 

 

CLINIQUE GROUPE 1 
N = 56 

GROUPE 3 
N = 51 

p-value 

Age  51.55 [19-81] 51.65 [23-84] 0.947 
Sexe masculin 34 (60.71) 36 (70.59) 0.283 

Taille  167.7 [149-195] 172.1 [150-186] 0.008 
Poids  71.23 [40-136] 81.2 [50-150] 0.003 

Surface Corporelle 1.8 [1.30-2.6] 1.94  [1.5-2.67] 0.002 
Fréquence Cardiaque 69.8 [44-119] 70.23 [48—108] 0.94 

NYHA   
NYHA I 
NYHA II 
NYHA III 
NYHA IV 

 
21 (37.5) 
28 (50) 
5 (8.93) 
2 (3.57) 

 
14 (27.45) 
28 (54.9) 
8 (15.69) 
1 (1.96) 

0.546 
 
 

Palpitations  11 (19.64) 11 (21.57) 0.806 
Douleur thoracique  4 (7.14) 3 (5.88) 1 

Lipothymie  5 (8.93) 5 (9.8) 1 
Syncope 5 (8.93) 1 (1.96) 0.209 

Insuffisance Cardiaque droite 3 (5.36) 0 (0) 0.245 
Insuffisance Cardiaque gauche 2 (3.57) 1 (1.96) 1 

ATCD DE Mort Subite 
Familiaux 5 (8.93) 4 (7.84) 1 

FRCV 
Hypertension Artérielle 17 (30.36) 11 (21.57) 0.302 

Diabète 4 (7.14) 6 (12) 0.511 
Tabac 17 (30.36) 23 (45.1) 0.115 

Obésité 6 (10.71) 14 (27.45) 0.027 
Dyslipidémie 10 (17.86) 8 (15.69) 0.764 

Hérédité coronaire  9 (16.07) 7 (13.73) 0.734 
ATCD autres que CV 

Insuffisance hépatique 1 (1.79) 1 (1.96) 1 
Insuffisance rénale chronique 6 (10.71) 2 (3.92) 0.275 

Insuffisance respiratoire 0 (0) 3 (5.88) 0.105 
Asthme 1 (1.79) 2 (3.92) 0.604 

Néoplasie 1 (1.79) 4 (7.84) 0.19 
Ethylisme 4 (7.14) 10 (19.61) 0.056 

EVENEMENTS 
CARDIOVASCULAIRES 

   

Infarctus du Myocarde 3 (5.36) 1 (1.96) 0.62 
Accident Vasculaire cérébral 7 (12.5) 4 (7.84) 0.428 

Pacemaker implantable 3 (5.36) 0(0)  0.245 
Défibrillateur automatique interne 18 (32.14) 8 (16) 0.054 

COMPLICATIONS     
Trouble du rythme 16 (28.57) 10 (19.61) 0.28 

Embolie 4 (7.14) 5 (9.8) 0.734 
Insuffisance cardiaque 24 (42.86) 21 (42) 0.929 

BIOLOGIES    
Kaliémie 4.19 [3.02-5.5] 4.1 [3.2-5.1] 0.338 
Calcémie 2.37 [2.08-2.73] 2.38 [2.2-2.6] 0.627 

NT pro BNP 1889.22 
[24-16784] 

1036.21 
[56-3558] 

0.791 
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ECG    
Normaux 9 (16.36) 10 (20) 0.629 

Fibrillation Atriale 2 (3.7) 0 0.496 
Troubles conductifs 

Bloc de Branche gauche 
Bloc de Banche droit 

Bloc atrio-ventriculaire 

 
19 (37.25) 
2 (3.92) 
3 (5.88) 

 
19 (39.58) 

3 (6.25) 
1 (2.08) 

 
0.812 
0.672 
0.618 

QT corrigé 420.09 
[357-530] 

426.62  
[334-504] 

0.796 

ETT    
DTDVG 63.94 [40-82] 66.79 [52-80] 0.067 
DTSVG 53.83 [36-75] 56 [42-75] 0.212 

SIVd  9.47 [5-15] 9.41 [6-15] 0.957 
Masse VG 235.78 [75-531] 276.2 [95.9-532] 0.034 

Diamètre OG 43.48 [23-60] 42.14 [29-63] 0.425 
Volume OG 82.26 [30-170] 77.67 [26-163] 0.809 

FEVG 32.54 [15-44] 31.5 [15-44] 0.482 
VTDVG 192.6 [73-360] 206.52 [90-395] 0.26 
VTSVG 130.47 [43.4-279] 147.14 [59-298] 0.148 

Pressions Remplissage élevées 16 (37.21) 15 (31.91) 0.598 
Débit cardiaque 4.09 [2.01-8.2] 4.34 [2.42-7.7] 0.257 
Index cardiaque 2.29 [1.15-4.95] 2.26 [1.37-4.4] 0.651 

PAPs 36.3 [27-60] 30.9 [12-52] 0.025 
HTAP 8 (15.69) 3 (6.12) 0.127 

IM 
Grade 1  
Grade 2 
Grade 3 
Grade 4 

  
28 (52.83) 
7 (13.21) 
1 (1.89) 
1 (1.89) 

 
26 (50.98) 
8 (15.69) 

0 
0 

0.962 

IT 
IT sévère 

26 (49.06) 
3 (5.66) 

27 (52.94) 
1 (1.96) 

0.739 

Thrombus ventriculaire gauche 4 (7.41) 0  0.119 
Atteinte Ventriculaire droite 4 (7.41) 8 (16.33) 0.159 

Atteinte bi-ventriculaire  
Modérée 

Modérée à Sévère 
Sévère 

17 (17.34) 
8 (8.16) 
2 (2.04) 

  

NC/C> 2 en systole 2.15 [0.2-2.8]   
NC/C >2 en diastole 2.4  [0.1 – 3.6]   

 
Légende : DTDVG : diamètre télé-diastolique ventriculaire gauche ; DTSVG : diamètre télé-systolique 

ventriculaire gauche ; SIVd : septum inter ventriculaire diastolique; OG : oreillette gauche ; FEVG : 
fraction d’éjection ventriculaire gauche ; VTDVG : volume télé-diastolique ventriculaire gauche; 

VTSVG : volume télé-systolique ventriculaire gauche ; PAPs : pression artérielle pulmonaire 
systolique ; HTAP : hypertension pulmonaire ; IM : insuffisance mitrale ; IT : insuffisance tricuspide ; 

NC/C : rapport de myocarde non compacté sur compacté 
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3.2. Résultats du Critère de Jugement Principal 

 

Les patients ont pu être suivis 2 ans maximum avec une moyenne de suivi de 18.2 mois pour 

le groupe 1 et de 17.8 mois pour le groupe 2. On recense respectivement 8 et 10 patients 

perdus de vue dans le groupe des NCVG et des CMD.  

Le critère de jugement principal était la survenue d’un critère combiné : décès d’origine 

cardiaque ou transplantation cardiaque ou hospitalisation pour complication hémodynamique, 

rythmique, ou embolique à 2 ans de l’inclusion. 

Le critère de jugement principal a été atteint pour 20 (35.7 %) patients avec NCVG et FEVG 

inférieure à 45 % et pour 10 (19.6 %) patients du groupe des CMD idiopathiques à FEVG < à 

45 % (Tableau 3). Les courbes de Kaplan Meier de la figure 1 illustrent la survie sans 

évènement des 2 groupes. Malgré une tendance à la plus grande fréquence de survenue du 

critère de jugement principal dans le groupe 1, la différence observée avec le groupe 3 n’est 

pas significative (p = 0.075) sur cette analyse. 
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Tableau 3 : Critère de jugement Principal 

 
Groupe 1 

N = 56 

Groupe 3 

N = 51 

p-value 

1 vs 3 

Incidence 

instantanée avec 

IC 

0.36 

[0.23-0.48] 

0.20 

[0.09-0.31] 
 

Taux d’incidence 

avec IC par 

personne-mois 

0.022 

[0.012-0.032] 

0.011 

[0.004-0.017] 
 

CJP ATTEINT 20 (35.7) 10 (19.6) 0.075 

Légende : IC : intervalle de confiance ; CJP ; critère de jugement principal 

 

 

Figure 1. Survie à 2 ans sans évènement entre le groupe 1 (NVCG à FEVG < 45 %) et le groupe 3 

(CMD idiopathique à FEVG < 45 %)  
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3.3. Résultats du Critère de Jugement secondaires 

Lorsque l’on s’intéresse à  la survenue d’un des éléments du critère combiné pris séparément 

(Tableau 4), nous rapportons : 

- 2 décès d’origine cardiaque, 1 cas dans chacun des deux groupes ;  

- 4 (7.14 %) cas de transplantation cardiaque. Toutes ont concernées des patients porteurs 

d’une NCVG ;  

- 17.86 % vs 7.84 % d’hospitalisations pour insuffisance cardiaque dans le groupe 1 et le 

groupe 3 respectivement ;  

- 3.57 % d’évènement embolique ont nécessité une hospitalisation dans le groupe 1, aucune 

complication embolique n’a été recensée pour le groupe 3.  

- 28.57 % des patients du groupe 1 et 19.61 % des patients du groupe 3 ont été hospitalisé 

pour complications rythmiques.  

Aussi, notre équipe décrit une aggravation des volumes ventriculaires et de la fraction 

d’éjection ventriculaire gauche mesurée à l’échocardiographie entre l’inclusion et les 

contrôles pratiqués à 1 an et 2 ans pour 23.08 % de la population du groupe 1 et 10.87 % du 

groupe 3.  

Notre suivi permet également de souligner un nombre d’évènements cardio-vasculaires par 

patient plus fréquent chez les NCVG par rapport aux CMD (20.75 % vs 8.51 %). De même, à 

2 ans de suivi, une aggravation de la dyspnée selon la classification NYHA, est plus 

fréquemment observée chez les patients porteurs de NCVG que chez ceux porteurs de CMD 

(35.85 % vs  20 %).  
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Tableau 4 : Critères de jugement secondaires 

 
Groupe 1 

N = 56(%) 

Groupe 3 

N = 51(%) 

p-value 

1 vs 3 

Groupe 2 

N = 42(%) 

P-value 

1 v 2 

Complications à type  

d’Insuffisance cardiaque 
10 (17.86) 4 (7.84) 0.125 1 (2.38) 0.022 

Complications 

emboliques 
2 (3.57) 0 0.496 0 0.505 

Complications 

rythmiques 
16 (28.57) 10 (19.61) 0.28 2 (4.76) 0.003 

Transplantations 4 (7.14) 0 0.12 0 0.133 

Décès 1 (1.79) 1 (1.96) 1 0 1 

Modification des 

volumes ventriculaires 

et / ou de la FEVG 

12 (23.08) 5 (10.87) 0.111 3 (7.89) 0.056 

Critères Exploratoires  

Aggravation dyspnée 

selon la NYHA 
19 (35.85) 9 (20) 0.083 7 (18.42) 0.07 

Nombres de patients 

ayant subi un 2ème 

évènement sur les 24 

mois de suivi 

11 (20.75) 4 (8.51) 0.087 1 (2.7) 0.013 
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3.4. Résultats exploratoires à 5 ans de suivi  

 

La figure 2 correspond à la survie sans évènement des patients appartenant au groupe 1 

(NCVG à FEVG < 45 %), comparée à celle du groupe 3 (CMD à FEVG < 45 %). Le groupe 1 

compte 56 patients. Le groupe 3 compte 2 perdus supplémentaires soit un total de 49 patients. 

Il n’existe pas de différence significative sur les critères démographiques ou écho-

cardiographiques.  Le critère de jugement utilisé pour cette analyse est un critère combiné 

identique à celui utilisé pour l’analyse à 2 ans de suivi. Celui-ci a été atteint pour 33 (58.9 %) 

patients porteurs de NCVG à FEVG inférieure à 45 % et pour 18 (36.7 %) patients du groupe 

des CMD idiopathiques avec une différence statistiquement significative (p = 0.02). 

 

 

 

Figure 2. Survie à 5 ans sans évènement entre le groupe 1 (NVCG à FEVG < 45 %) et le groupe 3 

(CMD idiopathique à FEVG < 45 %) 
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4. DISCUSSION 

 

4.1. Résumé des principaux résultats  

Les populations de NCVG et de CMD appareillées sur l’âge et le sexe, incluaient des patients 

relativement jeunes (46 vs 49 ans en moyenne), à prédominance masculine, en concordance 

avec les données de la littérature. Elles se distinguaient sur des facteurs pronostiques majeurs 

tels que la fraction d’éjection ventriculaire gauche, les volumes et diamètres ventriculaires qui 

étaient plus sévèrement altérés dans le groupe des CMD.  L’appariement choisi à +/- 10 % de 

la FEVG s’est avéré trop large et l’analyse post hoc, en s’intéressant aux patients dont la 

FEVG était strictement inférieure à 45 %, a permis d’éliminer ce biais de confusion. Dans ce 

sous-groupe, un suivi de 2 ans montre un critère de jugement principal atteint pour 35.7% des 

NCVG à FEVG inférieure à 45 % et pour 19.6 % des CMD idiopathiques avec une tendance 

marquée à une sur morbi-mortalité (p = 0.075). De plus, une seconde tendance se dégage et 

souligne le pronostic plus sombre des NCVG avec un nombre d’évènements cardio-

vasculaires par patient plus fréquent dans cette population (20.75 % vs 8.51 % ; p = 0.087).  

 

4.2.  Mortalité des CMD et des NCVG 

La sévérité des non compactions ventriculaires gauches est depuis toujours  débattue. 

Initialement, la NCVG est considérée comme une cardiopathie rare (< 1 %) du sujet jeune aux 

complications précoces et nombreuses. (7,8) Les données récentes de la littérature 

suggéreraient une prévalence plus importante aux alentours de 3-4 % (13,14) et ferait de la 

NCVG un sous-groupe de CMD sans différence pronostique. (10,15,16) Dernièrement la 

diversité des pronostics et des formes phénotypiques rapportée, a été imputée tantôt au terrain 

génétique, lui-même très hétérogène, tantôt à des problèmes de définition de la cardiopathie 

elle-même ne permettant pas l’exercice de comparaison entre les différentes cohortes 

publiées. (11) 

En effet, les dernières études de morbi-mortalité sont elles aussi contradictoires.  

D’une part, la méta-analyse d’Aung et al publiée en 2020 compare la mortalité cardio-

vasculaire de 2501 NCVG à celle des CMD sur la base de 28 cohortes observationnelles et 

conclut à une mortalité équivalente après suivi médian de 3 ans environ. (17) De même, une 

étude rétrospective espagnole de 2019, menée chez 75 NCVG conclue à l’équivalence des 

pronostics à 5 ans de suivi. (18) Il s’agit toutefois d’études observationnelles rétrospectives 
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avec des biais inhérents à la méthodologie. Clairement la méta-analyse est limitée par des 

définitions disparates quant à la NCVG et aux critères de jugement utilisés ; l’étude espagnole 

est quant à elle limitée par un faible effectif étudié, notamment peu de témoins au nombre de 

13CMD.  

D’autre part, l’équipe de Sedaghat réalise en 2017 une étude prospective, comparant 65 

NCVG à 247 CMD appariées sur l’âge. (19) Ils enregistrent sur un suivi médian de 61 mois, 

un taux de décès d’origine cardio-vasculaire avoisinant 11 % et un taux de transplantation 

cardiaque de 10.3 %. Un nombre plus important de trouble du rythme ventriculaire est 

d’ailleurs observé dans la population des NCVG, alors que la FEVG de ces patients était 

moins altérée que celle des patients atteints de CMD. Les éléments collectés par Sedaghat et 

al. plaident ainsi pour un pronostic plus sévère des non-compactions. En 2014 une étude 

rétrospective chinoise menée sur 106 patients porteurs de NCVG et suivis 3 ans en moyenne, 

décrivait déjà une mortalité inquiétante avec un taux de décès et de transplantation cardiaque 

semblable, à hauteur de 26 %. (20) Du fait d’un recrutement principal en centre tertiaire, il a 

été néanmoins suggéré que la sévérité des NCVG observée dans chacune de ces études fût le 

reflet du statut fonctionnel avancé des patients dont la FEVG était déjà nettement altérée, et 

non la conséquence de l’histoire naturelle de la maladie ou de son terrain génétique. (21,22) 

Notre étude est la plus large série qui compare de façon prospective les non 

compactions aux CMD idiopathiques. Dix centres hospitaliers français ont participé à 

l’inclusion. Tous suivent les recommandations actuelles de la société européenne de 

cardiologie et les patients ont bénéficié de soins selon ces recommandations et les pratiques 

usuelles de chaque centre. Dans la lignée des résultats de Sedaghat, nous rapportons une 

mortalité cardio-vasculaire à 2 ans de suivi d’environ 9 %, transplantation cardiaque incluse. 

Nos résultats évalués dans des conditions de vie courante, dessinent une tendance à une 

surmortalité cardio-vasculaire dans la population des non compactions dès 2 ans de suivi. De 

plus ces patients, bien qu’issus de centres tertiaires, étaient pour plus de 80 % d’entre eux 

côtés au stade I ou II de la classification NYHA à la différence des principaux articles qui 

décrivent une majorité de patient très symptomatique (> 60 % NHYA III et IV). Ceci gomme 

la critique principale attribuée aux premières études qui font de la non compaction une 

cardiomyopathie au pronostic sombre et témoigne d’un biais de sélection atténué par le 

caractère multicentrique de l’étude et l’appariement des patients. (20) 

Enfin, nous avons réalisé un recueil de la survenue du critère de jugement principal à 5 ans de 

l’inclusion pour analyses exploratoires chez les patients des groupes 1 (NCVG à FEVG < 45 

%) et 3 (CMD idiopathique à FEVG < 45%). De façon intéressante la tendance à une sur 
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morbi-mortalité des patients porteurs de NCVG devient nettement significative à 5 ans de 

suivi (p = 0.02). Il faut bien sur analyser ce dernier résultat prudemment devant un effectif 

réduit, à savoir une cinquantaine de patient dans les deux groupes et un recueil des données 

réalisé de façon rétrospective à la différence du recueil et des résultats obtenus à 2 ans de 

suivi. 

 

4.3. Morbidité des CMD et des NCVG 

Cette mortalité cardio-vasculaire découle d’un suivi émaillé de complications multiples, 

hémodynamique, rythmique et embolique dont la responsabilité de chacune fait encore débat.  

 

a- Complications emboliques 

Le risque embolique des non compactions ventriculaires gauches repose sur l’hypothèse 

physiopathologique que les trabéculations font le lit de la formation de micro-thrombi. 

Certains auteurs ont d’ailleurs pu recommander une anticoagulation curative en prévention 

primaire chez ces patients dès lors qu’il existe une altération même modérée de la FEVG (< 

45 %). (21,23–25) Sedaghat décrit jusqu’à 10 % de complications thromboemboliques, un 

taux qui reste très hétérogène avec des séries des années 2000 aux chiffres alarmistes, 24 % de 

thrombo-embolie chez Oeschlin et al, contre 8 % dans des séries plus récentes comme décrites 

par l’équipe d’Habib et al en 2011. (6,8) En accord avec les données de Tian et al ou de Peters 

et al, nos résultats ne rapportent qu’une faible incidence d’évènement thromboembolique (< 

4 %) et ne sont pas en faveur d’une anticoagulation prophylactique large chez ces patients. 

(20,26) Seul un sous-groupe de patient bénéficierait d’une attitude préventive à savoir ceux 

porteur d’une arythmie emboligène type ACFA ou d’une FEVG inférieure ou égale à 35 %. 

(27) 

 

b- Complications hémodynamiques 

Le taux de complication hémodynamiques est lui aussi très variable mais reste considérable : 

de 25 à plus de 50 % à 3 ans de suivi (8,26). Il s’agit de la deuxième complication la plus 

fréquente de cette population, plus sujette aux décompensations que les CMD. (17) En effet 

c’est aussi la deuxième complication de notre cohorte avec 17 % des patients qui ont nécessité 

une hospitalisation pour insuffisance cardiaque et 23 % d’entre eux qui attestent d’une 

dégradation de la FEVG ou des volumes ventriculaires à 2 ans de suivi. Un cut off d’une 
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FEVG < à 45% a été choisi en respect de la dernière définition de la cardiomyopathie dilatée 

idiopathique associant critère morphologique et quantitatif dans l’objectif d’homogénéiser les 

populations et de s’affranchir de facteur de confusion. 

 

c- Complications rythmiques 

Enfin la complication la plus fréquente est d’ordre rythmique dans notre cohorte comme dans 

la littérature, ayant été recensée chez près de 30 % de nos patients. Depuis les premières 

études pronostiques qui décrivent jusqu’à 18 % de mort subite (7), elle est de plus en plus 

reconnue comme la première cause de décès des NCVG. (26) Le taux d’arythmie 

ventriculaire enregistré reste hétérogène, pouvant atteindre jusqu’à 41 % des patients. 

(8,11,19) En découle un taux élevé d’implantation de défibrillateur (environ 30 %) avec plus 

d’un tiers des patients implantés qui bénéficie d’un choc approprié à 3 ans de suivi. (28) 

D’ailleurs les NCVG à FEVG < à 45 % sont ici deux fois plus porteurs d’un défibrillateur que 

les CMD (32.14 % vs 16 %). Le substrat physiopathologique supposé de l’arythmie est lié à la 

formation de fibrose au niveau des trabéculations à l’origine de circuit de réentrée et 

d’arythmies ventriculaires organisées. (21) Ceci implique un apport de l’IRM aussi bien dans 

le diagnostic que dans le suivi pronostique de cette population, par quantification de la fibrose 

en rehaussement tardif. (4,5,22,29) Il est à noter que le risque de trouble du rythme 

ventriculaire est moins impacté par la diminution de la FEVG comme pour les populations de 

CMD et reste important pour des fractions d’éjection peu altérées.  

Le risque de fibrillation atriale est lui aussi évalué entre 20 et 30 % dans les dernières séries 

sans qu’un lien direct avec le pronostic n’ait été démontré. Ici le critère de survenue d’un 

évènement rythmique incluait trouble du rythme supra ventriculaire et ventriculaire dont 

l’impact pronostique est inégal. Toutefois peu de troubles du rythme supra ventriculaires type 

ACFA ont été recueillis dans les 2 groupes (2 patients des NCVG, aucun dans le groupe des 

CMD), insuffisants pour influencer les résultats principaux et secondaires. Par ailleurs la 

NCVG a été décrite comme étiologie de troubles conductifs à type de bloc atrio-ventriculaire. 

(11) Nos patients présentent 6 % de bloc atrio-ventriculaire (BAV), majoritairement des BAV 

du premier degré, environ 4 % de bloc de branche droit et 37 % de bloc de branche gauche. 

Un pourcentage similaire de bloc de branche gauche est recensé dans le groupe des CMD 

(39 %). Le nombre de patients appareillés d’un stimulateur cardiaque est lui aussi comparable.   
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4.4. Limites  

Nos résultats souffrent toutefois de plusieurs écueils. Tout d’abord il s’agit d’une durée de 

suivi courte, avec 8 perdus de vue dans chacun des groupes, insuffisante à démasquer une 

différence statistique. Deuxièmement, l’appariement avait pour objectif d’atténuer le biais de 

sélection secondaires aux centres tertiaires. Il rencontre néanmoins des difficultés pratiques 

qui sont traduites par la différence significative sur la FEVG entre les deux groupes. Du fait 

d’un appariement trop large sur la FEVG, sont exclus de l’analyse les patients diagnostiqués à 

un stade précoce de la maladie ou ceux au  phénotype « atypique » et dont le pronostic serait à 

préciser par la réalisation d’une étude de propension par exemple.   

Se pose également la question du diagnostic chez ces patients étiquetés NCVG à FEVG 

supérieure à 45 %. En effet nombreux travaux avertissent sur le risque de sur diagnostiquer la 

non-compaction en échographie trransthoracique comme en IRM. (5,6)   

De plus en plus d’articles sur les critères diagnostiques et l’amélioration des méthodes 

diagnostiques sont parus ces dix dernières années sans qu’un consensus ne fasse jour. 

(3,30,31) Certains auteurs décrivent d’ailleurs la NCVG comme un trait phénotypique de 

cardiopathie dilatée et d’autres penchent en faveur d’une équivalence pronostique entre CMD 

et non-compaction quelle que soit la méthode diagnostique utilisée. (32) L’existence de forme 

familiale de NCVG plaide cependant en faveur d’une pathologie à part entière et les résultats 

génétiques récents de notre registre attestent de son caractère singulier et indépendant. (33)  

Les facteurs de risque de complications toutes confondues retenus à ce jour sont le statut 

fonctionnel du patient, la FEVG ainsi que les diamètres et volumes ventriculaires (34) plus 

que l’importance des trabéculations comme cela avait été suggéré dans les populations 

pédiatriques. (11,34) Greutman et al. montre en 2012 un impact moins marqué d’une 

diminution de la FEVG sur le pronostic des NCVG que sur celui des CMD. (35) Egalement, 

Salazar conclut à un pronostic équivalent entre les deux cardiopathies en dépit d’une FEVG, 

facteur pronostic fondamental, plus altérée dans le groupe de CMD idiopathique. Il s’agit là 

d’arguments en faveur d’un pronostic péjoratif inhérent aux NCVG et de raisons 

supplémentaires de sélectionner dans le présent travail les formes sévères de la maladie.  

Enfin, nos résultats ne se sont pas intéressés à l’impact du génotype sur l’histoire naturelle, 

pourtant de plus en plus considéré comme premier déterminant du pronostic. (36) 

D’autres travaux sont  à poursuivre afin de confirmer la tendance péjorative de notre étude par 

un suivi prolongé ainsi que par l’étude d’une corrélation génotype-phénotype et pronostic. 
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5. CONCLUSION  

Nous rapportons la plus large cohorte prospective de NCVG avec une nette tendance à une sur 

morbi-mortalité dans cette population par rapport aux CMD. Les complications les plus 

fréquentes sont rythmiques suivies de complications hémodynamiques puis emboliques. En 

pratique, le dépistage des complications rythmiques apparait comme primordial et doit se faire 

de manière répétée afin d’optimiser précocement les prises en charge et limiter les désordres 

hémodynamiques qui en découlent. Aussi, nos résultats sont en défaveur d’une 

anticoagulation large et son indication reste à évaluer au cas par cas. 

De prochaines études de suivi à long terme devront venir compléter nos données et étayer le 

pronostic péjoratif des NCVG. 
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ABSTRACT 

PROGNOSIS OF ADULTS WITH LEFT VENTRICULAR NON COMPACTION : 

RESULTS FROM A PROSPECTIVE MULTRICENTRIC FRENCH STUDY 

Background 

Left ventricular non compaction (LVNC) is a rare cause of cardiomyopathy related to 

abnormal in utero myocardial development, leading to prominent trabeculations. Its prognosis 

remains unclear with conflicting data and mortality ranging from 2 to 38 %. 

Purpose 

The aim of this study was to define the prognosis of newly diagnosed LVNC as compared to 

recently diagnosed dilated cardiomyopathy (DCM). 

Methods 

A prospective multicentric study with a 2-year follow-up was designed. The primary endpoint 

combined cardiovascular death, heart transplantation and hospitalisation for cardiovascular 

events. Three groups of patients were defined : Group A : new cases of LVNC, Group B : 

new cases of DCM, Group C : 1st degree LVNCs’ relatives identified as affected with LVNC. 

Post Hoc analysis were desgined according to the 2019 DCM definition and 3 LVEF-matched 

subgroups were described : Group 1 : LVNC with LVEF < 45 %, Group 2 : LVNC with 

LVEF > 45%, Group 3 : DCM with LVEF < 45 %. 

Results  

94 LVNC and 67 DCM were included, with significant difference on LVEF, (43.4 % vs 35.7 

%, p = 0.001). The post hoc analysis of the LVEF-matched subgroups showed a tendency to 

more frequent primary endpoint occurrence in LVNC as compared with DCM  (n = 20 [35.7 

%] , vs n = 10 ; [19.6 %], respectively, p = 0.075). In the LVNC population, 28.5 % of 

rhythmic complications, 17.8 % of haemodynamic complications and 3.5 % of 

thromboembolism were observed. We also observed a higher number of cardiovascular events 

by patient in LVNC as compared with DCM patients (20.7 % vs 8.5 %, p = 0.087). 

Conclusion  

We report the first prospective study comparing LVNC to DCM showing a tendency to an 

excess morbidity-mortality in the LVNC population. Our results allow to improve patient care 

as rhythmic disorders appear as the main complication, followed by heart failure and 

thrombo-embolism. 
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RESUME 

Introduction : La non compaction isolée du ventricule gauche (NCVG) est une cause rare de 

cardiomyopathie, fréquemment familiale, supposée résulter de l’arrêt de l’embryogenèse 

normale du myocarde, et caractérisée par la persistance de trabéculations ventriculaires 

proéminentes. Le pronostic de la NCVG est mal connu, avec une mortalité rapportée dans la 

littérature variant de 2 à 38 %. Les études à ce sujet rendent comptes de résultats 

contradictoires faisant de la NCVG tantôt une maladie à pronostic sombre tantôt un trait 

phénotypique sans évolution péjorative.  Objectif principal : Préciser le pronostic des cas 

incidents de NCVG par rapport aux cas incidents de cardiomyopathies dilatées idiopathiques 

(CMD). 

Méthodes : Une étude prospective multicentrique française d’un suivi de 2 ans a été mise en 

place. Le critère de jugement principal (CJP) était un critère combiné associant décès 

d’origine cardiaque ou transplantation cardiaque ou hospitalisation pour complication 

cardiovasculaire (hémodynamique, rythmique et embolique). Trois  groupes de patients ont 

été étudiés : Groupe A : cas incidents de NCVG ; Groupe B : cas incidents appariés porteurs 

d’une CMD ; Groupe C : cas identifiés en tant qu’apparentés au 1er degré des patients atteints 

de NCVG. Une analyse statistique post hoc en accord avec la définition de 2019 de CMD était 

prévue chez des patients appariés sur la FEVG et définissant 3 sous-groupes de patients : 

Groupe 1 : NCVG avec FEVG < 45% ; Groupe 2 : NCVG avec FEVG ≥ 45% ;   

Groupe 3 : CMD avec FEVG < 45 %. 

Résultats : 94 NCVG et 67 CMD ont été inclus avec une différence significative sur la 

FEVG, facteur pronostic fondamental (43.45 % vs 35.78 %). L’analyse post hoc en sous-

groupes appariés sur la FEVG montre une survenue du CJP plus fréquente chez les NCVG (n 

= 20 soit 35.7 % des NCVG et ; n = 10 soit 19.6 % des CMD) avec nette tendance à la 

significativité p = 0.075. La population des NCVG recense 28.57 % de complications 

rythmiques ayant nécessité une hospitalisation, 17.86 % d’hospitalisation pour complication 

hémodynamique et 3.57 % d’évènements emboliques.  

Aussi nos résultats témoignent d’un nombre d’évènements cardio-vasculaires par patient plus 

fréquent chez les NCVG par rapport aux CMD (20.75 % vs 8.51 %).

Conclusion : Nous rapportons la plus large cohorte prospective de NCVG publiée avec une 

tendance à une sur morbi-mortalité par rapport aux CMD. Nos résultats permettent d’adapter 

et optimiser la prise en charge de ces patients par l’observation de complications rythmiques 

en premier lieu suivies de complications hémodynamiques puis emboliques. 
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que l'expérience et la science lui ont enseigné, car grandes et sublimes sont les recherches 

scientifiques qui ont pour but de conserver la santé et la vie de toutes les créatures.  

Fais que mes malades aient confiance en moi et mon Art pour qu'ils suivent mes conseils et 

mes prescriptions. Éloigne de leur lit les charlatans, l'armée des parents aux mille conseils, et 

les gardes qui savent toujours tout: car c'est une engeance dangereuse qui, par vanité, fait 

échouer les meilleures intentions de l'Art et conduit souvent les créatures à la mort. Si les 

ignorants me blâment et me raillent, fais que l'amour de mon Art, comme une cuirasse, me 

rende invulnérable, pour que je puisse persévérer dans le vrai, sans égard au prestige, au 

renom et à l'âge de mes ennemis. Prête-moi, mon Dieu, l'indulgence et la patience auprès des 

malades entêtés et grossiers.  

Fais que je sois modéré en tout, mais insatiable dans mon amour de la science. Éloigne de moi 

l'idée que je peux tout. Donne-moi la force, la volonté et l'occasion d'élargir de plus en plus 

mes connaissances. Je peux aujourd'hui découvrir dans mon savoir des choses que je ne 

soupçonnais pas hier, car l'Art est grand mais l'esprit de l'homme pénètre toujours plus avant.  
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RESUME 

Introduction : La non compaction isolée du ventricule gauche (NCVG) est une cause rare de 

cardiomyopathie, fréquemment familiale, supposée résulter de l’arrêt de l’embryogenèse 

normale du myocarde, et caractérisée par la persistance de trabéculations ventriculaires 

proéminentes. Le pronostic de la NCVG est mal connu, avec une mortalité rapportée dans la 

littérature variant de 2 à 38 %. Les études à ce sujet rendent comptes de résultats 

contradictoires faisant de la NCVG tantôt une maladie à pronostic sombre tantôt un trait 

phénotypique sans évolution péjorative.  Objectif principal : Préciser le pronostic des cas 

incidents de NCVG par rapport aux cas incidents de cardiomyopathies dilatées idiopathiques 

(CMD). 

Méthodes : Une étude prospective multicentrique française d’un suivi de 2 ans a été mise en 

place. Le critère de jugement principal (CJP) était un critère combiné associant décès 

d’origine cardiaque ou transplantation cardiaque ou hospitalisation pour complication 

cardiovasculaire (hémodynamique, rythmique et embolique). Trois  groupes de patients ont 

été étudiés : Groupe A : cas incidents de NCVG ; Groupe B : cas incidents appariés porteurs 

d’une CMD ; Groupe C : cas identifiés en tant qu’apparentés au 1er degré des patients atteints 

de NCVG. Une analyse statistique post hoc en accord avec la définition de 2019 de CMD était 

prévue chez des patients appariés sur la FEVG et définissant 3 sous-groupes de patients : 

Groupe 1 : NCVG avec FEVG < 45% ; Groupe 2 : NCVG avec FEVG ≥ 45% ;   

Groupe 3 : CMD avec FEVG < 45 %. 

Résultats : 94 NCVG et 67 CMD ont été inclus avec une différence significative sur la 

FEVG, facteur pronostic fondamental (43.45 % vs 35.78 %). L’analyse post hoc en sous-

groupes appariés sur la FEVG montre une survenue du CJP plus fréquente chez les NCVG (n 

= 20 soit 35.7 % des NCVG et ; n = 10 soit 19.6 % des CMD) avec nette tendance à la 

significativité p = 0.075. La population des NCVG recense 28.57 % de complications 

rythmiques ayant nécessité une hospitalisation, 17.86 % d’hospitalisation pour complication 

hémodynamique et 3.57 % d’évènements emboliques.  

Aussi nos résultats témoignent d’un nombre d’évènements cardio-vasculaires par patient plus 

fréquent chez les NCVG par rapport aux CMD (20.75 % vs 8.51 %).

Conclusion : Nous rapportons la plus large cohorte prospective de NCVG publiée avec une 

tendance à une sur morbi-mortalité par rapport aux CMD. Nos résultats permettent d’adapter 

et optimiser la prise en charge de ces patients par l’observation de complications rythmiques 

en premier lieu suivies de complications hémodynamiques puis emboliques. 
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