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O eletrocardiograma nas distrofias musculares progressivas e
doencas miotonicas. Estudo de 77 pacientes

Paulo Bezerra de Araljo Galvao *, Lineu Cesar Werneck **, Hélio Germiniani ***,
Gastdo Pereira da Cunha ****

Foram estudados os el etrocardiogramas (ECG), de 77 pacientes portadores de distrofias muscul ares progressivas
e doengas miotbnicas, sendo 34 (44,20%) com distrofiatipo Duchene (D); 19 (24,70%) com distrofiade cinturas
pélvicaeescapular (C); 7 (9,10%) com distrofiafasci o-escapul o-umeral (FEU); 2 (2,60%) com distrofiamuscular
ocular (DO); 2 (2,60%) com mictoniacongénita(MC) e 13 (16,90%) com distrofiamioténica(DM). Os pacientes
foram classificados em estédios clini cos de acordo com 0 comprometimento muscular.

No grupo D, 82,40% dos ECG apresentavam alteragdes, destacando-se ondas Q anormaiseR>SemV1em
58,50% dos casos e taquicardia sinusal em 50,0%. No grupo C, 52,60% dos ECG foram anormais, apresentando
taguicardia sinusal, alteracdo da repolarizacdo ventricular, ondas Q anormaise R > S em V1, representando os
principais achados. No grupo FEU, apenas dois ECG apresentaram alteracfes, sendo que um deles apresentou
ondaQemV1eooutro, alteracao difusadarepolarizagéo ventricul ar. Nosdois casos do grupo DO, osECG foram
normais. Um dos casos do grupo M C apresentou QTc anémal o e, no outro 0 ECG foi normal. Sete casos (53,80%)
do grupo M D apresentaram EGG anormais (arritmias e/ou bloquei os atrioventricul areseintraventricul ares, estiveram
presentesem 100,0% destes ECG).

N&o foi possivel correlacionar as anormalidades dos ECG com o estadio clinico das distrofias musculares

progressivas e doengas miotbnicas estudadas.

As distrofias musculares progressivas e as doengas
miotonicas englobam uma série de entidades clinicas
gue afetam primariamente a musculatura esguel ética,
basicamente  hereditarias. Caracterizam-se
principal mente por alteragcbes muscul ares progressivas,
varidveis no tempo de evolucéo e gravidade conforme
o tipo de afeccdo. O comprometimento muscular vai
desde a fase pré-clinica, sem nenhuma limitagdo das
atividades do paciente, até o confinamento ao leito.

Com a progressdo das distrofias musculares, o
muscul o cardiaco também é af etado, variando o tipo de
comprometimento conforme aentidade clinica®?’.

O objetivo do presente estudo é analisar 0s
eletrocardiogramas de 77 pacientes portadores de
distrofias musculares progressivas e doencas

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

Material e métodos

Foram analisados os eletrocardiogramas
convencionais, obtidos com eletrocardiégrafo de
inscricdo direta de 77 portadores de distrofias
musculares progressivas e doengas miotonicas. Estes
pacientes foram estudados pela Especialidade de
Neurologiado Departamento de ClinicaMédicado Setor
de Ciéncias da Saude da Universidade Federal do
Parang, sendo utilizados para o diagndstico, dados
clinicos, examesfisico e complementares, obedecendo
a um protocolo desenvolvido pela Disciplina de
Neurologia. A distribuicdo por doenca, média e
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desvio-padréo das idades e sexo, encontraram-se
resumidas natabelal.

Tabelal - Namer o de pacientes, idade (média e desvio padr &o) e
sexo confor me o diagnéstico.

Diagnostico  |dade(anos) Sexo N.°ode
pacientes

D (5a15an0s) 9,71+ 2,36 11 34
Cc (8 a43 anos) 22,84 + 10,26 M 13
F 6

FEU (12 a53 anos) 30,71 + 14,91 M 4
F 3

DO 15 a 28 anos F 2
MC 9dias M 1
26 anos F n
DM (12 a53 anos) 35,54 + 12,90 M 10
F 3

D: Duchenne; C: distrofia de cinturas pélvica e escapular;
PEU:distrofia fascio-escipul o-umeral; 130: distrofia muscular ocular;
MC: mictonia congénita; DM: distrofia miotdnica; M: masculino; F:
feminino.

Osestéadios clinicosforam classificados de acordo com
agravidade dainvalidez em graus®®: grau O (pré-clinico) -
todas as atividades normais; grau 1 - marcha normal;
impossibilidade de correr livremente; grau 2 - defeitos na
postura e marcha; o paciente sobe escada sem auxilio de
corrimao; grau 3 - 0 paciente sobe escada somente com
auxilio de corriméo; grau 4 - marchasem auxilio; o paciente
ndo sobe escada; grau 5 - marcha sem auxilio; paciente
ndo selevantade umacadeira; grau 6 - paciente deambula
somente com auxilio de bengalas e muletas; grau 7 - o
paciente ndo deambul a; senta-se ereto em cadeira; é capaz
de mobilizar uma cadeira de rodas, bebendo e comendo
normal mente; grau 8 - 0 paciente senta-se sem suporte em
cadeira; ndo consegue locomover a cadeira de rodas e é
incapaz de beber deum copo sem auxilio; grau 9- o paciente
ndo consegue sentar-se ereto sem suporte ou ndo come
ou ndo bebe sem auxilio; 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 diagnostico e grau de
invalidez (tab. 11). Os eletrocardiogramas foram obtidos
por ocasido do estudo neurol 6gico.

A anélise eletrocardiogréfica foi feita da maneira
convencional, adotando critérios ja estabelecidos 19,

Os dados foram analisados, utilizando-se o pacote
estatistico para ciéncias sociais e seguindo os critérios
propostos por Steel e Torrie . O nivel de significanciafoi
0,05.

Com o objetivo de detectar possiveis correlacGes
entreo grau deinvalidez easdiversasvaridveis medidas,
foi determinado o coeficiente de correlacéo de
Spearman.
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Tabelall - NUmer o de pacientes confor me o diagnéstico e o grau
deinvalidez.

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: distrofiatipo Duchenne; C: distrofia de cinturas pélvica e escapular;
FEU: digrofia fascio-escipulo-umeral; DO: digtrofia muscular ocular;
MC: miotonia congénita; DM: distrafia mioténica (OBS: um paciente
com MC com 9 dias de idade ndo pode ser classificado).

Resultados

Distrofia, tipo Duchenne- Vinte eoito (82,40%) dos 34
eletrocardiogramas apresentaram-se anormais (tab. 111).
N&o houve correlag8o estatisticamente significativaentre
0 grau de severidade da doenca e as alteracdes
eletrocardiogréficas. No entanto, levando-se em
consideracdo os valores normais das relacdes R/S e R/
R+S em V1 (1,0 e 0,5 respectivamente), verificou-se
significancia estatistica ao nivel de 95,0% dos valores
encontrados nas medidas dos tracados
eletrocardiograficos destes pacientes, e osvaloresnormais
dosindicescitados (fig. 1).

Tabelalll - Distrofiatipo Duchenne: dados eletr ocar diogr &ficos.

Casos
Taquicardia sinusal 20
Relagdo anormal R'SeR/R+SemV; 20
Ondas Q anormais (total) 17
11, V, 1
1,111, avF 2
AVL 4
V3, Vs 7
Vs 8
V, 11
Intervalo PR curto 3
Blogueio incompleto de ramo direito 1
Taquiarritmia sinusal 1
Q-Tc de duragdo aumentada 1
Alteracdo de repolarizacdo ventricular (faceinferior) 1

Distrofia de cinturas pélvica e escapular - Dos 19
casos, 52,60% apresentaram el etrocardiogramas anormais
(tab. IV). Houve correlacdo significativa apenas entre o
grau de severidade da doenca e 0 aumento da freqiiéncia
cardiaca(fig. 2).

Distrofia fascio-escapulo-umeral - Dos sete
eletrocardiogramas dos pacientes deste grupo, apenas 2
apresentaram alteracdes, sendo um com ondaQ isoladana
derivagdo V1 e o outro com ondas T praticamente
isoel étricas em todas as derivagoes.
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TabelalV - Distrofia, de cintur as pélvica e escapular: dados
eletrocar diogr aficos.

:

Taquicardia sinusal
Alteracao de repolarizacdo ventricular
Ondas Q anormais (total)

V5-6

I,avL, V34
Relagdo anormal R/ISeR/R+SemV,
Blogueio Incompleto do ramo direito
Arritmiasinusal
Sobrecarga ventricular esquerda

RPRNMNWRNDWDS MO

A andlise estatisticarevelou significanciaentre o grau
deinvalidez e AQRS quetendeu ase desviar paraadireita,
bem como, com as relagdes R/S e R/R+S em V1, que
tenderam aaumentar (fig. 3).

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

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

Distrofia mioténica - Sete (53,80%) dos 13 casos
estudados apresentaram el etrocardiogramas anormais. As
alteracbes encontradas (arritmia e/ou bloqueio
atrioventricular ouintraventricular) estdo relacionadas na
tabela V. Cumpre assinadlar que um dos pacientes deste
grupo, com ECG normal, foi submetido ateste de esforco
submaximo em bicicletaergométrica, tendo desenvolvido
fibrilac8o atrial paroxistica na vigéncia do teste (fig. 4).
N&o houve correl ag8o estatisticamente significativaentre
o grau de invalidez e os achados el etrocardiograficos.

Comentarios

Digrofiatipo Duchenne- O comprometimento cardiaco
€ muito comum neste tipo de doenca e ja, no século
passado, chamou-se a atencéo para o pulso rapido que
apresentavam estes pacientes .

Posteriormente, com o registro continuo da freqiiéncia
cardiaca, através do cardiotacdmetro, esta tendéncia a
taquicardiafoi confirmada® Umacomplicaco freglientee
importante causa de morte neste grupo € insuficiéncia
Cardima 2,14,28—30_

O eletrocardiogramaapresentaatasensibilidade e chega
a estar alterado em até 100% dos casos . Tém sido
descritas multiplas ateracOes eletrocardiogréficas, sendo
a presenca de ondas Q anormais e ondas R de voltagem
maior do que a das ondas S na derivacdo V1 de especial
significado, dada a elevada incidéncia com que ocorrem
246131416293235  A|teracOes eletrocardiograficas tém sido
descritas em mulheres portadoras assintométicas desta
afeccdo %,

Em raz&o do acentuado comprometimento muscular
esquel ético, levando os pacientes a inatividade fisica, a
avaliag8o clinica do comprometimento cardiaco torna-se
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Fig. 1 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia
muscular pseudo-hipertréficade Duchenne. O eletrocardiogramamostra
presenca de ondas Q anormaisem D, avVL,V eR>SemV.O
vectocardiograma mostra alca de QRS com defl&kao inicial orientada
parafrete e paradireitae amaior parte daalcaanteriorizada. A duracdo
das forcgas orientadas para a direita € compativel com fribose lateral.
Apesar da importante porcéo anterior da al¢a no plano horizontal, a
permanéncia da rotagdo anti-horéria ajuda a afastar o diagnostico de
sobrecarga ventricular direita. Este achado pode ser compativel com
fibrose dorsal.

muito dificil. O eletrocardiogramapode ser degrandevdia
na deteccdo do comprometimento cardiaco. No presente
estudo, 28 (82,40%) casos apresentaram alteracfes
eletrocardiogréficas, destacando-se ataquicardiasinusal
eR>Sem V1 presentes em 58,50% dos casos e presenca
de ondas Q anormais, em 50,0% dos casos. A taquicardia
sinusal foi a primeira evidéncia do comprometimento
cardiaco (53,80%) podendo ser manifestacao reflexa
da contratilidade ventricular alterada *2. A presenca
de tecido cicatricial na por¢éo basal do ventriculo
esquerdo com extensdo para 0 musculo papilar pos-
terior % assim como na por¢do postero-late-
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Fig. 2 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia de cintura
pélvica e escapular. O eletrocardiograma mostra onda Q anormal em avL,
R>SemV , ondas empastadasem V er’ em avR. O vectocardiograma
através do rétardo terminal deinscrigad da.alca QRS nos trés planos, acima
de 30 ms (cada cometa: 2,5 ms)é compativel com diagnéstico de bloqueio
incompleto do ramo direito do feixe de His.

TabelaV - Distrofia mioténica: dados eletr ocar diogr aficos.

Casos

Alteracdo de repolarizagdo ventricular
Bloqueio completo de ramo direito
Taquicardia, sinusal
Bradiarritmia sinusal
Bloqueio A-V de 1.0 grau
Ondas Q anormais (total)

I, avL

V2-3
Arritmiasinusal
Bradicardia snusal
Hemibloqueio anterior esquerdo
Sobrecarga ventricular esquerda
Efeito dieétrico difuso

RPRRPRRRPRPRLPNNMNNONNDWD

ral ¥, fornece uma boa base para explicar os achados
eletrocardiogréficos (ondas Q anormaiseR >SemV1). Do
ponto de vista clinico, o0 comprometimento do muasculo
papilar posterior pode ser acausade maior prevalénciade
prolapso de valva mitral nestes pacientes . Sanyal e col.
4 estudando a ultraestrutura cardiaca, encontraram
alteracdes celulares e subcelulares semelhantes as
observadas na musculatura esguelética, sendo a porgéo
postero-basal do ventriculo esquerdo amai s comprometida.
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Fig. 3 - Eletrocardiograma de um paciente com distrofia Fascio-
escapulo-humeral. O eletrocardiograma mostra ondas T praticamente
isoelétricas em todas as derivagOes (ateracdo difusa da repolarizagdo
ventricular).

Fig. 4 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia
miotdnica, mostrando blogueio atrioventricular de 1.° grau, bloqueio
completo doramo direito do feixe de His, hemibloqueio anterior
esquerdo e isquemia subepicardica em face inferior, bem como ondas
Q em V O vectocardiograma confirma os achados
eletrocardidgtéficos.

Vincent e col. 2 estudaram o ecocardiograma em
pacientes portadores desta afec¢do e observaram reducdo
da espessura da parede pdstero-lateral do ventriculo
esquerdo.
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Este achado, entretanto, ndo foi confirmado por outros
autores .

Ouitras hip6teses tém sido sugeridas para explicar os
achados eletrocardiograficos, tais como padrdo genético
levando aatividade el &ricadterada,de zonas miocérdicas
especificas “ e deformidades torécicas, sendo que esta
ultima ndo tem sido confirmada 25315 pois, ndo ha
correlacdo entre o grau de comprometimento muscular que
leva as deformidades torécicas e os achados
eletrocardiogréficos. | shikawae col. estudaram pacientes
portadores desta distrofia, através do eletrocardiograma
ortogona “. Este estudo demonstrou correlagdo entre a
reducdo daamplitudedaondaR (Rx) e o grau de severidade
dadoenca. Perloff e col. ® estudaram adoencado ponto de
vistahemodindmico e verificaram ausénciade hipertensdo
e hipertrofiadeventriculo direito com explicacdo paraR >
SemV1

Parece-nos que a explicagdo mais convincente para 0s
achados el etrocardiogréficos € o comprometimento direto
do miocérdio ventricular, sendo as por¢des postero-basal
e postero-lateral do ventriculo esquerdo especialmente
comprometidas.

Confirmando os dados da literatura, ndo encontramos
relacdo estatisticamente significante entre o grau de
invalidez e asalteragdes el etrocardiogréficas.

Distrofia de cinturas pélvica e escapular - O
comprometimento cardiaco ndo é frequente e, quando
presente, é pouco severo ®. No entanto, arritmias
supraventriculares, sobrecargaventricular direita, ateracdo
darepolarizagdo ventricular, blogueio incompleto do ramo
direito 1% ondas Q anormaise .R > SemV1 5 bem como
blogueio atrioventricular total com insuficiéncia cardiaca
e evidéncia de cardiomopatia*’ tém sido descritos.

Em 3 casos do nosso material, estiveram presentes
ondasQ anormaiseR > Sem V1. Em 2 casos, constatamos
apresenca de bloqueio incompleto do ramo direito, o que
discrepados dadosdisponiveisnaliteratura®. A correlacéo
entreo grau deinvalidez e 0 aumento dafreqUénciacardiaca
poderia traduzir indiretamente um comprometimento
cardiaco que tende a se agravar com o grau de severidade
da afeccdo. Nossos dados, entretanto, ndo nos permitem
estabelecer esta conclusdo.

Distrofia fascio-escdpulo-umeral - O encontro de
alteracdes cardiacas € raro “, sendo registrados poucos
casosnaliteratura®, A maisimportante severaalteragéo
eletrocardiogréfica é a parada atrial persistente 4%, com
possivel relacdo entre a doenca e este achado
eletrocardiografico L.

Dos sete pacientes deste grupo cinco (71,40%)
Tapresentavam el etrocardiogramasnormais. A presencade
ondasQisoladasemV 1, emum caso, eondasT praticamente
isoel éricasem todas asderivagBesem outro, foram as Unicas
alteragBes encontradas. Nossos achados estéo de acordo
com os de outros autores *5%; que também encontraram
anormalidades el etrocardiogréficas pouco freglientes.

Distrofia muscular ocular - O registro de blogueio
atrioventricular total com sincope e risco de morte stbita
5Z% torna o el etrocardiogramaum importante método para
0 acompanhamento destes pacientes, servindo para
detectar precocemente defeitos de conduco e auxiliando,
assim, naindicacdo deimplante de marcapasso artificial %.
Naliteratura, tem sido comunicado encontro de sobrecarga
ventricular esquerda e isquemia subepicérdica em face
septal .

Existe uma certarelacéo entre esta afeccdo e blogueio
cardiaco 52%. Dos dois casos de nosso material, ambos
apresentavam el etrocardiogramanormal.

Miotoniacongénita- O coragdo, € pouco comprometido
por esta afec¢do. Assim, Urndahl e col. 7 em seis casos
estudados, encontraram em um QTc aumentado. Em nosso
material, dois pacientes apresentavam esta afeccdo e um
deles apresentava QTc aumentado. O outro paciente,
apresentavaeletrocardiogramanormal.

Distrofia miotdnica - O comprometimento cardiaco €
muito comum nestaafec¢do, podendo ser considerado um
elemento fundamental . Embora uma pequena
porcentagem de pacientes portadores de distrofia
miotdni ca, apresente dados clinicos de comprometimento
cardiaco *, o eletrocardiograma apresenta-se normal em
100% dos casos 6. Arritmias supraventriculares e
ventriculares, bloqueios atrioventriculares e
intraventriculares e padrdo de infarto do miocérdio tém
sido descritos 2,

Arritmias e/ou bloqueios atrioventriculares e
intraventriculares estiveram presentes em 100% dos sete
eletrocardiogramas anormais. Quatro deles apresentaram
bloguei os atrioventriculares e/ou intraventriculares e seis
apresentaram arritmias. A presenca de alteracdo da
repolarizagdo ventricular ondas Q anormais, sobrecarga
ventricular esquerdae efeito diel étrico difuso, confirmam
0 comprometimento miocardico nestaafeccdo, parecendo-
nos que haum tropismo especia pelo sistemade condugéo.

Estudos €l etrofisiol 6gicos tém revelado transtorno da
conducdo intranodal, intraisiana ou transtorno difuso de
conducdo ®. Prystowsky ecol. % registraram o eletrograma
do feixe de His, segiiencialmente em nove pacientes
portadores desta afeccdo, verificando intervalo H-V
aumentado, sem que o tragado periférico revel asse qual quer
ateracéo.

Kennel ecol. descreveram comprometi mento especifico
do tecido de condugdo atrioventricular e degeneracdo
miocardica semel hante a da muscul atura esquel ética ®.

Como estes paci entes apresentam tendénciaaprogredir
para bloqueio atrioventricular total, 0 acompanhamento
clinico torna-se muito importante e, quando os sintomas
que sugerem blogueio completo estiverem presentes,
torna-se indicado estudo eletrofisiolégico a fim de se
instalar o marcapasso artificial .
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N&o encontramos, nos casos desta afeccdo, relacdo
estatisticamente significativa entre o grau de
comprometimento muscular e as variaveis
eletrocardiogréficas 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 caseswere
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 Qwavesand R> SinV1in58.50%, aswell sinus
tachycardiain 50% of the cases. In group C, there were
abnormalitiesin 52.60% represented by sinustachycardia,
abnormalities of theventricular repolarization, abnormal Q
wavesand R > Sin V1. Group FEU presented only with
two abnormal cases, one with Q wavein V1 and the other
with diffuseabnormalitiesduring ventricular repolarization.
Both casesof group DO were normal. Seven cases(53.80%)
of group MD presented with abnorma 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 abnormalitiesand the clinical stage of the patients.
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