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Resumo: Introducdo: Miocardiopatia ndo compactada (MNC) é uma rara doenca, com incidéncia
pediétrica anual menor que 0,1/100.000, prevaléncia em adultos entre 0,05 e 0,24%, podendo
haver ocorréncia familiar em até 44% dos casos. O sexo masculino tende a predominar (56 a
82%). Geralmente esta associada a outras anomalias cardiacas congénitas, sendo raro seu achado
isolado. Descricdo do caso: Paciente do sexo feminino, 13 anos de idade, compareceu ao
ambulatorio de cardiopediatria pois sua irmé, de um ano e sete meses de idade, foi diagnosticada
com MNC. A paciente apresentava-se assintomatica, com exame fisico e eletrocardiograma
normais. Antecedentes pessoais sem alteracOes. Foi encaminhada para ecocardiograma (ECO)
gue evidenciou MNC em ventriculo esquerdo (VE). Angiotomografia confirmou o diagnostico.
Na reavaliacdo clinica, apds a paciente ter ciéncia do diagndstico, ela relatou que apresentava, ha
cerca de um ano, crises de dispnéia de inicio sUbito, associadas a vertigem e papitacéo.
Solicitado Holter e avaliacdo da Neurologia ECO dos seus parentes em primeiro grau revelou
MNC com suspeita de trombo em VE na mée da paciente, que se encontrava gravida a época
deste diagndstico. O pai da paciente e seus dois irmdos apresentaram ECO dentro da
normalidade. Discusséo: Este caso ilustra o forte cardter familiar dessa rara cardiopatia e a
importancia do rastreamento, mesmo em pacientes assintomaticos. Apesar de predominar no sexo
masculino, neste caso somente as mulheres foram afetadas. Em 82% dos casos de MNC ha
distarbio neuromuscular associado, sendo indicado o encaminhamento ao neurologista. A historia
natural da doenca € indeterminada, com quadro clinico variando de assintométicos a morte
slibita, destacando-se a importancia do diagnéstico precoce. Conclusdo: Apresenta-se caso raro
de paciente do sexo feminino com MNC isolada, que recebeu o diagndstico a partir de um
rastreamento familiar da miocardiopatia. O carater heredité&rio da doenca enfatiza a necessidade
de busca ativa, mesmo em assintométicos.
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