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distrofias musculares progressivas e doenças miotônicas

As distrofias musculares progressivas e as doenças
miotônicas englobam uma série de entidades clínicas
que afetam primariamente a musculatura esquelética,
basicamente hereditárias. Caracterizam-se
principalmente por alterações musculares progressivas,
variáveis no tempo de evolução e gravidade conforme
o tipo de afecção. O comprometimento muscular vai
desde a fase pré-clínica, sem nenhuma limitação das
atividades do paciente, até o confinamento ao leito.

Com a progressão das distrofias musculares, o
músculo cardíaco também é afetado, variando o tipo de
comprometimento conforme a entidade clínica 1-17.

O objetivo do presente estudo é analisar os
eletrocardiogramas de 77 pacientes portadores de
distrofias musculares progressivas e doenças

miotônicas, correlacionando tais achados com o grau
de invalidez dos pacientes.

Material e métodos
Foram analisados os eletrocardiogramas

convencionais, obtidos com eletrocardiógrafo de
inscrição direta de 77 portadores de distrofias
musculares progressivas e doenças miotônicas. Estes
pacientes foram estudados pela Especialidade de
Neurologia do Departamento de Clínica Médica do Setor
de Ciências da Saúde da Universidade Federal do
Paraná, sendo utilizados para o diagnóstico, dados
clínicos, exames físico e complementares, obedecendo
a um protocolo desenvolvido pela Disciplina de
Neurologia. A distribuição por doença, média e
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Foram estudados os eletrocardiogramas (ECG), de 77 pacientes portadores de distrofias musculares progressivas
e doenças miotônicas, sendo 34 (44,20%) com distrofia tipo Duchene (D); 19 (24,70%) com distrofia de cinturas
pélvica e escapular (C); 7 (9,10%) com distrofia fáscio-escápulo-umeral (FEU); 2 (2,60%) com distrofia muscular
ocular (DO); 2 (2,60%) com miotonia congênita (MC) e 13 (16,90%) com distrofia miotônica (DM). Os pacientes
foram classificados em estádios clínicos de acordo com o comprometimento muscular.

No grupo D, 82,40% dos ECG apresentavam alterações, destacando-se ondas Q anormais e R > S em V1 em
58,50% dos casos e taquicardia sinusal em 50,0%. No grupo C, 52,60% dos ECG foram anormais, apresentando
taquicardia sinusal, alteração da repolarização ventricular, ondas Q anormais e R > S em V1, representando os
principais achados. No grupo FEU, apenas dois ECG apresentaram alterações, sendo que um deles apresentou
onda Q em V1 e o outro, alteração difusa da repolarização ventricular. Nos dois casos do grupo DO, os ECG foram
normais. Um dos casos do grupo MC apresentou QTc anômalo e, no outro o ECG foi normal. Sete casos (53,80%)
do grupo MD apresentaram EGG anormais (arritmias e/ou bloqueios atrioventriculares e intraventriculares, estiveram
presentes em 100,0% destes ECG).

Não foi possível correlacionar as anormalidades dos ECG com o estádio clínico das distrofias musculares
progressivas e doenças miotônicas estudadas.
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Os estádios clínicos foram classificados de acordo com
a gravidade da invalidez em graus 18: grau 0 (pré-clínico) -
todas as atividades normais; grau 1 - marcha normal;
impossibilidade de correr livremente; grau 2 - defeitos na
postura e marcha; o paciente sobe escada sem auxílio de
corrimão; grau 3 - o paciente sobe escada somente com
auxílio de corrimão; grau 4 - marcha sem auxílio; o paciente
não sobe escada; grau 5 - marcha sem auxilio; paciente
não se levanta de uma cadeira; grau 6 - paciente deambula
somente com auxílio de bengalas e muletas; grau 7 - o
paciente não deambula; senta-se ereto em cadeira; é capaz
de mobilizar uma cadeira de rodas, bebendo e comendo
normalmente; grau 8 - o paciente senta-se sem suporte em
cadeira; não consegue locomover a cadeira de rodas e é
incapaz de beber de um copo sem auxílio; grau 9 - o paciente
não consegue sentar-se ereto sem suporte ou não come
ou não bebe sem auxílio; grau 10 - o paciente encontra-se
confinado ao leito, necessitando de auxilio para todas as
atividades.

Os pacientes constantes do presente estudo, foram
classificados em grupos pelo diagnóstico e grau de
invalidez (tab. II). Os eletrocardiogramas foram obtidos
por ocasião do estudo neurológico.

A análise eletrocardiográfica foi feita da maneira
convencional, adotando critérios já estabelecidos 19,25.

Os dados foram analisados, utilizando-se o pacote
estatístico para ciências sociais e seguindo os critérios
propostos por Steel e Torrie 26. O nível de significância foi
0,05.

Com o objetivo de detectar possíveis correlações
entre o grau de invalidez e as diversas variáveis medidas,
foi determinado o coeficiente de correlação de
Spearman.

Tabela I - Número de pacientes, idade (média e desvio padrão) e
sexo conforme o diagnóstico.
Diagnóstico Idade(anos) Sexo N.º de

pacientes
D (5 a 15 anos) 9,71 ± 2,36 11 34
C (8 a 43 anos) 22,84 ± 10,26 M 13

F 6
FEU (12 a 53 anos) 30,71 ± 14,91 M 4

F 3
DO 15 a 28 anos F 2
MC 9 dias M 1

26 anos F n
DM (12 a 53 anos) 35,54 ± 12,90 M 10

F 3

D: Duchenne; C: distrofia de cinturas pélvica e escapular;
PEU:distrofia fáscio-escápulo-umeral; 130: distrofia muscular ocular;
MC: miotonia congênita; DM: distrofia miotônica; M: masculino; F:
feminino.

Tabela II - Número de pacientes conforme o diagnóstico e o grau
de invalidez.
Grau D C FEU DO MC DM Total
0 1 - 3 1 - 2 7
1 - - 1 1 1 2 5
2 1 5 1 - - 1 8
3 3 3 1 - - 3 10
4 5 1 - - - 2 8
5 11 2 - - - 1 14
6 3 - - - - 1 4
7 7 6 1 - - - 15
8 2 2 - - - - 4
9 1 - - - - - 1
10 - - - - - - -
Total 34 19 7 2 1 13 76

D: distrofia tipo Duchenne; C: distrofia de cinturas pélvica e escapular;
FEU: distrofia fáscio-escápulo-umeral; DO: distrofia muscular ocular;
MC: miotonia congênita; DM: distrofia miotônica (OBS: um paciente
com MC com 9 dias de idade não pode ser classificado).

Tabela III - Distrofia tipo Duchenne: dados eletrocardiográficos.
Casos

Taquicardia sinusal 20
Relação anormal R/S e R/R + S em V1 20
Ondas Q anormais (total) 17

II, V2 1
I, III, aVF 2
AVL 4
V3, V6 7
V5 8
V4 11

Intervalo PR curto 3
Bloqueio incompleto de ramo direito 1
Taquiarritmia sinusal 1
Q-Tc de duração aumentada 1
Alteração de repolarização ventricular (face inferior) 1

Resultados

Distrofia, tipo Duchenne - Vinte e oito (82,40%) dos 34
eletrocardiogramas apresentaram-se anormais (tab. III).
Não houve correlação estatisticamente significativa entre
o grau de severidade da doença e as alterações
eletrocardiográficas. No entanto, levando-se em
consideração os valores normais das relações R/S e R/
R+S em V1 (1,0 e 0,5 respectivamente), verificou-se
significância estatística ao nível de 95,0% dos valores
encontrados nas medidas dos traçados
eletrocardiográficos destes pacientes, e os valores normais
dos índices citados (fig. 1).

Distrofia de cinturas pélvica e escapular - Dos 19
casos, 52,60% apresentaram eletrocardiogramas anormais
(tab. IV). Houve correlação significativa apenas entre o
grau de severidade da doença e o aumento da freqüência
cardíaca (fig. 2).

Distrofia fáscio-escápulo-umeral - Dos sete
eletrocardiogramas dos pacientes deste grupo, apenas 2
apresentaram alterações, sendo um com onda Q isolada na
derivação V1 e o outro com ondas T praticamente
isoelétricas em todas as derivações.

desvio-padrão das idades e sexo, encontraram-se
resumidas na tabela I.
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A análise estatística revelou significância entre o grau
de invalidez e ÂQRS que tendeu a se desviar para a direita,
bem como, com as relações R/S e R/R+S em V1, que
tenderam a aumentar (fig. 3).

Distrofia muscular ocular - Os dois pacientes deste
grupo apresentavam eletrocardiogramas normais.

Miotonia congênita - Dos dois pacientes que
apresentavam esta miopatia, um apresentava
eletrocardiograma normal e o outro, traçado com QTc
aumentado.

Distrofia miotônica - Sete (53,80%) dos 13 casos
estudados apresentaram eletrocardiogramas anormais. As
alterações encontradas (arritmia e/ou bloqueio
atrioventricular ou intraventricular) estão relacionadas na
tabela V. Cumpre assinalar que um dos pacientes deste
grupo, com ECG normal, foi submetido a teste de esforço
submáximo em bicicleta ergométrica, tendo desenvolvido
fibrilação atrial paroxística na vigência do teste (fig. 4).
Não houve correlação estatisticamente significativa entre
o grau de invalidez e os achados eletrocardiográficos.

Comentários

Distrofia tipo Duchenne - O comprometimento cardíaco
é muito comum neste tipo de doença e já, no século
passado, chamou-se a atenção para o pulso rápido que
apresentavam estes pacientes 27.

Posteriormente, com o registro contínuo da freqüência
cardíaca, através do cardiotacômetro, esta tendência à
taquicardia foi confirmada 8. Uma complicação freqüente e
importante causa de morte neste grupo é insuficiência
cardíaca 2,14,28-30.

O eletrocardiograma apresenta alta sensibilidade e chega
a estar alterado em até 100% dos casos 31. Têm sido
descritas múltiplas alterações eletrocardiográficas, sendo
a presença de ondas Q anormais e ondas R de voltagem
maior do que a das ondas S na derivação V1 de especial
significado, dada a elevada incidência com que ocorrem
2,4-6,13,14,16,29,32-35. Alterações eletrocardiográficas têm sido
descritas em mulheres portadoras assintomáticas desta
afecção 36-38.

Em razão do acentuado comprometimento muscular
esquelético, levando os pacientes à inatividade física, a
avaliação clínica do comprometimento cardíaco torna-se

muito difícil. O eletrocardiograma pode ser de grande valia
na detecção do comprometimento cardíaco. No presente
estudo, 28 (82,40%) casos apresentaram alterações
eletrocardiográficas, destacando-se a taquicardia sinusal
e R > S em V1 presentes em 58,50% dos casos e presença
de ondas Q anormais, em 50,0% dos casos. A taquicardia
sinusal foi a primeira evidência do comprometimento
cardíaco (53,80%) podendo ser manifestação reflexa
da contratilidade ventricular alterada 32. A presença
de tecido cicatricial na porção basal do ventrículo
esquerdo com extensão para o músculo papilar pos-
terior 6, assim como na porção póstero-late-

Tabela IV - Distrofia, de cinturas pélvica e escapular: dados
eletrocardiográficos.

Casos
Taquicardia sinusal 4
Alteração de repolarização ventricular 4
Ondas Q anormais (total) 3

V5-6 2
I, aVL, V3-4 1

Relação anormal R/S e R/R+S em V, 3
Bloqueio Incompleto do ramo direito 2
Arritmia sinusal 1
Sobrecarga ventricular esquerda 1

Fig. 1 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia
muscular pseudo-hipertrófica de Duchenne. O eletrocardiograma mostra
presença de ondas Q anormais em D

1
, aVL, V

4-6
 e R > S em V

1
. O

vectocardiograma mostra alça de QRS com deflexão inicial orientada
para frete e para direita e a maior parte da alça anteriorizada. A duração
das forças orientadas para a direita é compatível com fribose lateral.
Apesar da importante porção anterior da alça no plano horizontal, a
permanência da rotação anti-horária ajuda a afastar o diagnóstico de
sobrecarga ventricular direita. Este achado pode ser compatível com
fibrose dorsal.
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ral 39, fornece uma boa base para explicar os achados
eletrocardiográficos (ondas Q anormais e R > S em V1). Do
ponto de vista clínico, o comprometimento do músculo
papilar posterior pode ser a causa de maior prevalência de
prolapso de valva mitral nestes pacientes 40. Sanyal e col.
41, estudando a ultraestrutura cardíaca, encontraram
alterações celulares e subcelulares semelhantes às
observadas na musculatura esquelética, sendo a porção
póstero-basal do ventrículo esquerdo a mais comprometida.

Vincent e col. 42 estudaram o ecocardiograma em
pacientes portadores desta afecção e observaram redução
da espessura da parede póstero-lateral do ventrículo
esquerdo.

Fig. 2 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia de cintura
pélvica e escapular. O eletrocardiograma mostra onda Q anormal em aVL,
R > S em V

1
, ondas empastadas em V

5
 e r’ em aVR. O vectocardiograma

através do retardo terminal de inscrição da alça QRS nos três planos, acima
de 30 ms (cada cometa: 2,5 ms)é compatível com diagnóstico de bloqueio
incompleto do ramo direito do feixe de His.

Tabela V - Distrofia miotônica: dados eletrocardiográficos.
Casos

Alteração de repolarização ventricular 4
Bloqueio completo de ramo direito 3
Taquicardia, sinusal 2
Bradiarritmia sinusal 2
Bloqueio A-V de 1.o grau 2
Ondas Q anormais (total) 2

I, aVL 1
V2-3 1

Arritmia sinusal 1
Bradicardia sinusal 1
Hemibloqueio anterior esquerdo 1
Sobrecarga ventricular esquerda 1
Efeito dielétrico difuso 1

Fig. 3 - Eletrocardiograma de um paciente com distrofia Fáscio-
escápulo-humeral. O eletrocardiograma mostra ondas T praticamente
isoelétricas em todas as derivações (alteração difusa da repolarização
ventricular).

Fig. 4 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia
miotônica, mostrando bloqueio atrioventricular de 1.º grau, bloqueio
completo doramo direito do feixe de His, hemibloqueio anterior
esquerdo e isquemia subepicárdica em face inferior, bem como ondas
Q em V

2-3
. O vectocardiograma confirma os achados

eletrocardiográficos.
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Este achado, entretanto, não foi confirmado por outros
autores 43.

Outras hipóteses têm sido sugeridas para explicar os
achados eletrocardiográficos, tais como padrão genético
levando à atividade elétrica alterada ,de zonas miocárdicas
específicas 44 e deformidades torácicas, sendo que esta
última não tem sido confirmada 2,5,13,15, pois, não há
correlação entre o grau de comprometimento muscular que
leva às deformidades torácicas e os achados
eletrocardiográficos. Ishikawa e col. estudaram pacientes
portadores desta distrofia, através do eletrocardiograma
ortogonal 45. Este estudo demonstrou correlação entre a
redução da amplitude da onda R (Rx) e o grau de severidade
da doença. Perloff e col. 5 estudaram a doença do ponto de
vista hemodinâmico e verificaram ausência de hipertensão
e hipertrofia de ventrículo direito com explicação para R >
S em V1.

Parece-nos que a explicação mais convincente para os
achados eletrocardiográficos é o comprometimento direto
do miocárdio ventricular, sendo as porções póstero-basal
e póstero-lateral do ventrículo esquerdo especialmente
comprometidas.

Confirmando os dados da literatura, não encontramos
relação estatisticamente significante entre o grau de
invalidez e as alterações eletrocardiográficas.

Distrofia de cinturas pélvica e escapular - O
comprometimento cardíaco não é freqüente e, quando
presente, é pouco severo 3. No entanto, arritmias
supraventriculares, sobrecarga ventricular direita, alteração
da repolarização ventricular, bloqueio incompleto do ramo
direito 1,5,46 ondas Q anormais e .R > S emV1 5, bem como
bloqueio atrioventricular total com insuficiência cardíaca
e evidência de cardiomopatia 47 têm sido descritos.

Em 3 casos do nosso material, estiveram presentes
ondas Q anormais e R > S em V1. Em 2 casos, constatamos
a presença de bloqueio incompleto do ramo direito, o que
discrepa dos dados disponíveis na literatura 1. A correlação
entre o grau de invalidez e o aumento da freqüência cardíaca
poderia traduzir indiretamente um comprometimento
cardíaco que tende a se agravar com o grau de severidade
da afecção. Nossos dados, entretanto, não nos permitem
estabelecer esta conclusão.

Distrofia fáscio-escápulo-umeral - O encontro de
alterações cardíacas é raro 48, sendo registrados poucos
casos na literatura 33,34. A mais importante severa alteração
eletrocardiográfica é a parada atrial persistente 49,50, com
possível relação entre a doença e este achado
eletrocardiográfico 51.

Dos sete pacientes deste grupo cinco (71,40%)
7apresentavam eletrocardiogramas normais. A presença de
ondas Q isoladas em V1, em um caso, e ondas T praticamente
isoelétricas em todas as derivações em outro, foram as únicas
alterações encontradas. Nossos achados estão de acordo
com os de outros autores 1,5,34; que também encontraram
anormalidades eletrocardiográficas pouco freqüentes.

Distrofia muscular ocular - O registro de bloqueio
atrioventricular total com síncope e risco de morte súbita
52-54 torna o eletrocardiograma um importante método para
o acompanhamento destes pacientes, servindo para
detectar precocemente defeitos de condução e auxiliando,
assim, na indicação de implante de marcapasso artificial 55.
Na literatura, tem sido comunicado encontro de sobrecarga
ventricular esquerda e isquemia subepicárdica em face
septal 56.

Existe uma certa relação entre esta afecção e bloqueio
cardíaco 52,56. Dos dois casos de nosso material, ambos
apresentavam eletrocardiograma normal.

Miotonia congênita - O coração, é pouco comprometido
por esta afecção. Assim, Urndahl e col. 7 em seis casos
estudados, encontraram em um QTc aumentado. Em nosso
material, dois pacientes apresentavam esta afecção e um
deles apresentava QTc aumentado. O outro paciente,
apresentava eletrocardiograma normal.

Distrofia miotônica - O comprometimento cardíaco é
muito comum nesta afecção, podendo ser considerado um
elemento fundamental 57. Embora uma pequena
porcentagem de pacientes portadores de distrofia
miotônica, apresente dados clínicos de comprometimento
cardíaco 11, o eletrocardiograma apresenta-se normal em
100% dos casos 56. Arritmias supraventriculares e
ventriculares, bloqueios atrioventriculares e
intraventriculares e padrão de infarto do miocárdio têm
sido descritos 58-62.

Arritmias e/ou bloqueios atrioventriculares e
intraventriculares estiveram presentes em 100% dos sete
eletrocardiogramas anormais. Quatro deles apresentaram
bloqueios atrioventriculares e/ou intraventriculares e seis
apresentaram arritmias. A presença de alteração da
repolarização ventricular ondas Q anormais, sobrecarga
ventricular esquerda e efeito dielétrico difuso, confirmam
o comprometimento miocárdico nesta afecção, parecendo-
nos que há um tropismo especial pelo sistema de condução.

Estudos eletrofisiológicos têm revelado transtorno da
condução intranodal, intraisiana ou transtorno difuso de
condução 63. Prystowsky e col. 64 registraram o eletrograma
do feixe de His, seqüencialmente em nove pacientes
portadores desta afecção, verificando intervalo H-V
aumentado, sem que o traçado periférico revelasse qualquer
alteração.

Kennel e col. descreveram comprometimento específico
do tecido de condução atrioventricular e degeneração
miocárdica semelhante à da musculatura esquelética 65.

Como estes pacientes apresentam tendência a progredir
para bloqueio atrioventricular total, o acompanhamento
clínico torna-se muito importante e, quando os sintomas
que sugerem bloqueio completo estiverem presentes,
torna-se indicado estudo eletrofisiológico a fim de se
instalar o marcapasso artificial 66.
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Não encontramos, nos casos desta afecção, relação
estatisticamente significativa entre o grau de
comprometimento muscular e as variáveis
eletrocardiográficas analisadas.

Summary

The electrocardiograms (ECG) of 77 patients with
muscular dystrophy’s and myotonic disorders were
studied. They were divided in six groups: group D
(Ducchenne’s muscular dystrophy - 34 cases (44.20%);
group C (Limb girdle muscular dystrophy) - 19 cases
(24.70%); group FEU (Fascio scapular muscular
dystrophy) - 7 cases (9.10%); group DO (Oculo-cranio-
somatic dystrophies) - 2 cases (2.60%); group MC
(Congenital myotonia) - 2 cases (2.60%); and group DM
(Myotonic dystrophy) - 13 cases (16.90%). The cases were
separated according to their clinical stage of evolution
(Vignos and Archibald scale) and statistical analysis was
performed to compare the electrocardiographic findings.

In group D, 82.04% of the ECGs were abnormal, with
abnormal Q waves and R > S in V1 in 58.50%, as well sinus
tachycardia in 50% of the cases. In group C, there were
abnormalities in 52.60% represented by sinus tachycardia,
abnormalities of the ventricular repolarization, abnormal Q
waves and R > S in V1. Group FEU presented only with
two abnormal cases, one with Q wave in V1 and the other
with diffuse abnormalities during ventricular repolarization.
Both cases of group DO were normal. Seven cases (53.80%)
of group MD presented with abnormal ECGs, all with
arrhythmias and/or atrio-ventricular or intra-ventricular
blocks. One of the cases of group, MD presented abnormal
QTc.

It was not possible to establish correlation between the
ECG abnormalities and the clinical stage of the patients.
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