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Resumo: INTRODUCAO: As miocardiopatias restritivas sdo doengas primérias do miocérdio, que levam a
reducdo significativa da sua complacéncia e a disfuncdo diastélica, sem haver comprometimento
importante da funcdio sistélica DESCRICAO DO CASO: JVXS, sexo masculino, oito anos,
procedente de Natal, Rio Grande do Norte. Crianca higida até os onze meses de idade, quando
passou a apresentar quadros de pneumonias de repeticdo e dispneia aos esforcos, quando foi
diagnosticado aos seis anos com Insuficiéncia Cardiaca e Hipertensdo Pulmonar. Passou a fazer
uso de Furosemida, Carvedilol, Espironolactona, Digoxina, Sildenafil e Hidroclorotiazida. Ao
exame fisico, apresentava desnutricdo grave e sinais de congestdo sistémica, como ascite e
hepatomegalia. A ecocardiografia indicou Miocardiopatia Restritiva, com hipertensdo pulmonar e
disfuncdo diastélica biventricular (padréo relaxamento alterado). A crianca foi avaliada pela
Cardiopediatria, que concluiu doenca sem indicagdo cirurgica, apresentando descompensacdo e
indo a 6bito aos oito anos de idade. DISCUSSAO: As miocardiopatias restritivas sio a forma
menos comum de miocardiopatia e se apresentam com sintomas relativamente mais rel acionados
com as camaras direitas, como edema, desconforto abdominal e ascite. O diagnostico se baseia
nesses achados, associadas a métodos de imagem, tais como a ecocardiografia e a ressonancia
magnética. Eventualmente, quando indicado, pode-se readizar cateterismo cardiaco e bidpsia
miocardica. O paciente citado evoluiu com piora progressiva da congestdo sistémica, com
hipertensdo pulmonar significativa, sem indicagdo cirargica e culminando com o Obito.
CONCLUSAO: A Miocardiopatia Restritiva é caracterizada por disfuncgo diastdlica e reducio
da complacéncia cardiaca, sem comprometer a funcdo sistélica, sendo clinicamente caracterizada
por sinais de congestdo sistémica. O paciente apresentou um quadro primério de miocardiopatia
restritiva com hipertensdo pulmonar secundéria, indo a 6bito apds descompensacéo.
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