MIOCARDIO NAO-COMPACTADO ISOLADO. RELATO DE UM CASO.
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Objetivo: Miocérdio ndo-compactado (MNC) € uma anomalia congénitararae
potencialmente fatal, reconhecida como forma distinta de cardiomiopatia ndo classificavel
pela OMS g, relacionada a uma falha na embriogénese endomiocérdica. A doenca
compromete tipicamente o VE, embora alguns autores tenham descrito o
comprometimento do VD. Clinicamente, pode se apresentar como insuficiéncia cardiaca,
tromboembolismo sistémico e arritmias ventriculares. O objetivo é relatar um caso desta
rara patologia em um lactente de quatro meses com evolucéo fatal.

M étodos. Relato de caso de um lactente de quatro meses, encaminhado de outro servigo
para avaliacdo cardiol 6gica com hipétese diagnéstica de MNC e foramen oval pérvio.
Apresentava histéria de crises de cianose e dispnéia desde dois meses de idade,
acompanhados de sinais de insuficiéncia cardiaca congestiva e cianose central. O
eletrocardiograma demonstrava sobrecarga biventricular com predominio de ventriculo
esguerdo e sobrecarga atrial direita. O ecocardiograma confirmou o diagnéstico de MNC e
introduzido propranolol. Contudo, o paciente evoluiu com morte stibita em seu domicilio.
Resultados: O estudo do coragéo revelou quadro tipico de Miocardio ndo-compactado
representado por trabecul agbes proeminentes e profundos recessos intertrabecul ares
comprometendo 2/3 da espessura do miocardio do VE. No VD observou-se padréo

morfol dgico considerado compativel com a normalidade. N&o se observaram
malformagdes associadas, diagnosticando-se a forma isolada de miocardio néo-
compactado. Histol ogicamente ndo se observou fibroel astose endocéardica extensa ou
fibrose intersticial, frequentemente descritos na literatura.

Conclusfes. Embora se trate de doenca grave, o miocérdio ndo compactado nem sempre
evolui para o ébito quando diagnosticado no periodo neonatal. Um nimero significativo de
pacientes alcanga a vida adulta apds um periodo transitorio de remissdo dos sintomas,
piorando tardiamente. Considerando a existéncia de formas esporadicas e familiares, cabe
a0 pediatra a orientacdo quanto a possibilidade de recorréncia familiar (18%), bem como
guanto aevolugao natural da doenca e os riscos de morte stbita.
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