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Resumo: O miocérdio ndo compactado de ventriculo esquerdo € cardiomiopatia genética rara decorrente
de de uma malformacdo embrioldgica, com persisténcia de recessos profundos e sinusbides na
parede do ventriculo esquerdo. Embora ndo seja uma patologia comum, nos Ultimos anos tem
sido mais diagnosticada e relatada, devido ao seu maior conhecimento e avangos dos métodos de
imagem. O objetivo deste estudo foi relatar um caso de miocardio ndo compactado isolado de
ventriculo esguerdo, diagnosticada em uma paciente de 6 meses de idade, a qual apresentava
baixo ganho ponderal e déficit do desenvolvimento neuropsicomotor. As manifestacdes clinicas
ndo sdo especificas e, mais frequentemente, sdo secundérias a disfuncdo do ventriculo esquerdo,
arritmias e eventos cardioembdlicos. Os pacientes podem ser assintomaticos, no entanto, o inicio
dos sintomas pode ocorrer em qualquer idade. O prognéstico € variavel: aproximadamente 50-
60% das pacientes recuperam completamente a funcéo cardiaca, na maioria das vezes dentro dos
primeiros seis meses. A ecocardiografia € o procedimento diagnostico mais utilizado, porém o
pouco conhecimento sobre doenca e a limitagdo da técnica ecocardiogréfica empregada
fazem com que o diagndstico sga postergado. O tratamento é semelhante a0 de outras
cardiomiopatias e compreende 0 manejo da insuficiéncia cardiaca, das arritmias e anticoagulacéo
oral para prevencéo de eventos embolicos.
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