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RESUME :

La non-compaction ventriculaire gauche (NCVG), ou plutét le myocarde hypertrabéculé, est une pathologie cardiaque rare qui
décrit un phénotype pouvant survenir isolément ou en association avec d’autres anomalies du développement du myocarde, en par-
ticulier une hypertrophie ou une dilatation ventriculaire et/ou une altération de la fonction systolique. Elle est caractérisée par des
anomalies architecturales comprenant un myocarde hypertrabéculé en deux couches, une couche compactée et 1’autre non compac-
tée avec de profonds récessus intertrabéculaires. On estime que la NCVG touche 8 a 12 personnes sur un million par an, avec une
prédominance masculine. Selon des études récentes, le phénotype NCVG peut étre observé prés de 5% de la population générale.
Cependant, dans la majorité des cas, il s’agit d’une anomalie bénigne sans manifestations cliniques. Nous rapportons le cas d’un
patient jeune aux antécédents de mort subite dans la fratrie, qui s’est présenté en consultation pour une dyspnée d’effort avec des
palpitations dont le bilan échographique a révélé des images évocatrices en faveur de cette anomalie particuliére.
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ABSTRACT : HYPERTRABECULED MYOCARDIUM IN YOUNG ADULT.

Left ventricular non-compaction (LVNC), or rather hypertrabeculation, is a rare cardiac pathology that describes a phenotype that
can occur in isolation or in association with other abnormalities of myocardial development, particularly ventricular hypertrophy or
dilation, and/or impaired systolic function. It is characterized by architectural abnormalities including a hypertrabeculation of myo-
cardium in two layers, one compacted and the other non-compacted with deep intertrabecular recesses. LVNC is estimated to affect
8 to 12 people per million per year with a male predominance. According to recent studies, the LVNC phenotype can be observed
in up to 5% of the general population; however, in the majority of cases, it is a benign anomaly with no clinical manifestations.
We report the case of a young patient with a history of sudden death in siblings, who presented for dyspnea with palpitations. The
ultrasound assessment of which revealed images in favor of this particular anomaly.
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INTRODUCTION

a non-compaction ventriculaire gauche (NCVG), ou plutot

le myocarde hypertrabéculé, est une pathologie cardiaque
rare qui décrit un phénotype pouvant survenir isolément ou en
association avec d’autres cardiomyopathies, en particulier une
hypertrophie ou une dilatation ventriculaire, et/ou une dysfonc-
tion systolique [1]. Elle est caractérisée par une paroi ventricu-
laire gauche trabéculée et par la présence de profonds récessus
proéminents avec de vastes espaces intertrabéculaires. La struc-
ture myocardique est constituée d’une double couche: endocar-
dique épaisse non-compactée semblable a une éponge et d’une
couche épicardique plus fine compactée [2,3].
Cette pathologie touche préférentiellement le sujet jeune de sexe
masculin. Chez I’enfant, son incidence a été estimée a 0.12 pour
100 000. Chez I’adulte, sa prévalence réelle est encore inconnue
[4-6].

OBSERVATION

Un patient de 32 ans, sans facteurs de risque cardiovasculaire,
aux antécédents familiaux de mort subite dans la fratrie (frére a
I’age de 27 ans), s’est présenté en consultation de cardiologie
pour une dyspnée survenant a 1’effort avec notion de palpita-
tions. L’examen clinique était sans particularité.
L’¢électrocardiogramme (ECQG), illustré dans la figure 1, a mon-
tré un rythme sinusal régulier a 60 cycles par minutes sans
troubles de la repolarisation ni de la conduction. L’ECG des 24h
a retrouvé quelques extrasystoles ventriculaires monomorphes
isolées a type de retard droit sans passage en tachycardie ven-
triculaire.

Figure 1. ECG sans particularité.

L’échographie cardiaque (figures 2 et 3) a objectivé une dila-
tation du ventricule gauche (VG) avec une fonction systolique
préservée (Fraction d’éjection simpson biplan a 53 %) et un
aspect trabéculé de la paroi latérale et apicale.

Figure 2. Multiples
trabéculations et
récessus inter-tra-
béculaires a I’écho-
graphie cardiaque.

Figure 3. VG
dilaté avec
FE systolique
Ppréservée.

Nous avons complété par une imagerie par résonnance magné-
tique du coeur (IRM) (figure 4) qui a permis de confirmer la di-
latation du VG et de mettre en évidence un aspect du myocarde
en deux couches avec un rapport entre la surface non compactée
et la surface compactée supérieur a 2.3.

Figure 4. Rapport myocarde non-compacté/myocarde
compacté supérieur a 2.3 en télédiastole a ’'IRM cardiaque
(Indice de Petersen).

Le traitement par un bétabloquant, le bisoprolol, et par un inhi-
biteur de I’enzyme de conversion, le ramipril, a été intauré avec

une enquéte familiale qui n’a pas été réalisée par le patient.

DISCUSSION

Pour la premiére fois chez une femme de 33 ans en 1984 [7],
la non-compaction du ventricule gauche (NCVG), ou myocarde
spongieux, a ét¢ décrite comme une cardiomyopathie congéni-
tale rare. De plus en plus diagnostiquée dans le monde, elle a été
classée comme une maladie musculaire héréditaire avec des cas
familiaux rapportés dans la littérature [1,8].

Sur le plan embryologique, elle est due a I’interruption du dé-
veloppement embryonnaire normal de 1’endocarde et du myo-
carde au cours du premier trimestre [6], entrainant la formation
de deux couches myocardiques : une couche compactée et une
couche non compactée formant de multiples trabéculations ven-
triculaires proéminentes avec de profonds récessus inter-trabé-
culaires [9]. Une nouvelle théorie a été proposée, suggérant que
cette pathologie est due au sous-développement congénital de la
couche compactée qui devient mince, a I’origine d’une altéra-
tion de la fonction systolique du VG [1].

Cette pathologie peut survenir en association avec d’autres car-
diomyopathies, hypertrophique ou dilatée, avec ou sans dys-
fonction systolique. Elle décrit également un phénoméne acquis
et parfois transitoire d’hypertrabéculation du VG dans certaines
conditions physiologiques, en particulier 1’activit¢ physique
intense et la grossesse [10—12].

En conséquence, les auteurs des recommandations de la société
européennes de cardiologie de 2023, sur les cardiomyopathies,
ont suggéré d’utiliser le terme « myocarde hypertrabéculé » plu-
tot que « non-compaction du VG » et I’ont considéré comme un
trait phénotypique isolé ou associé plutot qu’une cardiomyopa-
thie distincte [13,14]. Plus récemment, on a restauré le terme de
« NCVG » mais en distinguant le « phénotype d’hypertrabécu-
lation » ou les trabéculations sont excessives, du « phénotype
de non-compaction » ou la couche compactée est amincie [1].
En plus de I’atteinte du ventricule gauche, la présence de trabé-
culations dans le ventricule droit (VD) a été également décrite
chez certains patients porteurs de NCVG [15,16]. L’association
avec d’autres pathologies a été décrite dans la littérature, notam-
ment avec des valvulopathies et/ou des anomalies coronaires
comme des ponts myocardiques ou des formations anévrys-
males [8].

Sur le plan clinique, la majorité des patients restent asympto-
matiques [6]. Dans certains cas, la non-compaction du VG se
manifeste par un tableau d’insuffisance cardiaque avec une dys-
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fonction systolique et une dilatation du VG [13]. Parfois, elle est
révélée par des accidents thromboemboliques ou des anomalies
¢lectrocardiographiques non spécifiques [17].

Le diagnostic de la NCVG est essentiellement basé sur les cri-
teres échographiques de Jenni et al., (figure 5) : absence d’ano-
malie cardiaque associée, trabéculations excessives, profonds
récessus inter-trabéculaires, rapport du myocarde non-com-
pacté/compacté (NC/C) >2 en télésystole sur une coupe para
sternale petit axe [18].

Figure 5. Critéres diagnostiques de NCVG selon Jenni et al [19].

L’IRM cardiaque est actuellement ’examen de référence qui
permet de réunir les critéres diagnostiques de ce trait phéno-
typique du myocarde hypertrabéculé, en 1’occurrence 1’indice
de Petersen défini par un rapport NC/C >2.3 en télédiastole en
petit axe [13]. Elle met en evidence un aspect similaire a 1’écho-
graphie avec au moins trois trabéculations par plan de coupe
au niveau de [’apex, une paroi libre du ventricule gauche et de
nombreux récessus avec un rapport masse trabéculations/masse
VG >20% en télé diastole [19-22].
Dans les formes familiales, la NCVG est génétiquement hété-
rogéne et partage des mutations génétiques avec la cardiomyo-
pathie hypertrophique [12,23]. Le géne G4.5 (TAZ), situé sur
la région chromosomique Xq28, est le principal responsable.
D’autres mutations génétiques ont également été décrites no-
tamment le géne Cypher/ZASP sur le chromosome 10 codant
pour une protéine cytosquelettique des myocytes et le géne
E101K codant pour une protéine sarcomérique [17,18]. Des
formes sporadiques ont également été décrites.
La prise en charge des patients ayant une hypertrabéculation
VG n’est pas codifiée et dépend en général de la symptomato-
logie. Elle correspond au traitement de I’affection sous-jacente
incluant un traitement de I’insuffisance cardiaque, des troubles
du rythme et/ou des embolies systémiques [8].

 CONCLUSION

Le myocarde hypertrabéculé est une entité rare qui décrit un

trait phénotypique pouvant survenir isolément sans signification
clinique et pronostique, ou en association avec d’autres cardio-
myopathies au prognostic trés différent. Ainsi, la présence de
trabéculations excessives n’indique pas nécéssairement la pré-
sence d’'une NCVG. En fait, le concept de la non-compaction
du VG a changgé, allant des conditions génétiques aux conditions
acquises et méme transitoires.
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