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Resumo: Introducdo: A cardiomiopatia hipertréfica (CHM) é uma doenga autossbmica dominante rara,
com incidéncia anual de 4,7/1.000.000 criancas. Pode estar associada a neuropatias, doencas
neuromusculares, erros inatos do metabolismo e sindromes. A complicacdo mais temivel da
doenca € o risco de morte subita. Descricado do Caso: Paciente do sexo masculino, 12 anos de
idade, pesando 17,0 Kg, compareceu ao ambulatdrio de cardiopediatria por sopro cardiaco
auscultado em consulta de rotina. Antecedentes. ao nascer, Apgar 9/9, peso 3,5 Kg, perimetro
cefdlico 35 cm, estatura 53 cm. Alta hospitalar no quinto dia de vida. Ictericia neonatal e
episodios de hipertonia/espasticidade no primeiro més de vida. Atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor aos sete meses. Realizado exames (el etroencefalograma, eletroneuromiografia e
ressonancia nuclear magnética de cranio) sem evidéncias de anormalidades. Diagnosticada
paralisia cerebral associada a quadro de ictericia neonatal. A importante deformidade fisica e
limitacdo funcional do paciente prejudicaram sua avaliacdo quanto as queixas cardiolégicas e
exame fisico. Encaminhado para ecocardiograma, que evidenciou CHM. Diante deste achado, foi
solicitado ecocardiograma dos parentes em primeiro grau, Holter do paciente e iniciado
propranolol para o mesmo. Solicitou-se avaliacdo da genética e reavaliacdo da neurologia quanto
a etiologia da paralisia cerebral, diante da associacéo da cardiopatia com outras desordens. Com
0 inicio da terapéutica medicamentosa, o paciente evolui com diminuicéo da frequéncia cardiaca
( de 120 bpm para 60-80 bpm), melhora do sono, diminuicdo da agitacdo psicomotora e dos
episodios de “sustos’ referidos pela mée. Discussdo: A CHM pode estar associada a neuropatias
ou a sindromes e tem maior mortalidade no grupo etério pediétrico, principamente por morte
stibita. O diagnéstico precoce € de suma importancia, sendo o ecocardiograma a principal
ferramenta diagndstica. Conclusdo: Apresenta-se quadro de cardiopatia grave e rara,
diagnosticada ao exame ecocardiografico e que permitiu a reinvestigagdo do quadro neurol égico
associado.
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