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INTRODUCAO

As distrofias musculares progressivas e doencas miotoni-
cas, englobam uma série de entidades clinicas que atingem prima
riamente os musculos, de transmissdo hereditaria, podendo ser

ocasionalmente esporadicas ou adquiridas (Quadro 1) (63).

Quadro 1
Classificag¢do das Distrofias Musculares Progressivas

e Doengas Miotdnicas

A- Distrofias Musculares Puras

a) Distrofias musculares ligadas ao sexo
Severa (tipo Duchenne)

Benigna (tipo Becker)

b) Distrofias musculares autossOmicas recessivas
Distrofia das cinturas pélvica e escapular
Distrofia muscular da infancia (exceto Duchenne)
Distrofia muscular congénita - ' ’

c) Distrofia muscular fdscio-escdpulo-umeral

d) Distrofia muscular distal

e) Distrofia muscular ocular

f) Distrofia muscular oculofaringea

B~ Doencas Miotdnicas

a) Determinadas geneticamente
Miotonia congenita autossdmica dominante
Miotonia congénita autossdmica recessiva
Distrofia miotonica
Paramiotonia congénita
Condrodistrofia miotdénica

b) Adquiridas

Induzidas por drogas

Estas doengas determinam alteragdes musculares progressi
vas, variaveis no tempo de evolugdoc e gravidade de acordo com o

tipo de afeccdo. As alteragdes vdo desde a fase pré-clinica sem



2

nenhuma limitacdc as atividades do paciente, até o confinamen-

to ao leito.

Distrofia Muscular Progressiva Severa Ligada ao Sexo (ti

po Duchenne)

Descrita inicialmente com o nome de paralisia muscular
pseudo-hipertrofica(l?), apresenta as seguintes caracteristicas:
1- transmissao recessiva ligada ao sexo com alto porcentual de
mutagao, atingindo o sexo masculino e; em raros casos de sindro
me de Turner;2- inicio habitual antes dos quatro anos de idade,
ocasionalmete mais tardio, até o sétimo; 3- comprometimento si-
métrico dos misculos, inicialmente da cintura pélvica, ségpidada
cintura escapular, com habitual pseudo-hipertrofia das panturrilhase
freqientemente de outros misculos:; 4- inexordvel astenia pro-
gressiva com incapacidade para deambular, dentro de 10 anos do
inicio da enfermidade: 5- deformidade esquelética progressiva e
contraturas musculares; 6- comprometimento cardiaco invariavel;
7- morte por inanigdo, infecgdo e insuficiéncia respiratdria ou
insuficiencia cardiaca na segunda ou terceira décadas da vida ,

sendo raro ultrapassar esta idade(63).

Utilizando métodos ndo invasivos, & possivel detectar com
prometimento cardiaco em até 100% dos casos(13). Em 1894, Sacara-
Tulbure(52), estudou 13 pacientes, notando pulso rapido na maio -
ria dos casos, sendo irregular em trés. Boas e Lowenburg(8), em
1931, estudaram sete pacientesycom um cardiotacémefro, por um
periodo de tempo que variou de 2 horas e 28 minutos a 5 horas e
45 minutos e encontraram uma tendéncia ao aumento da freqtléncia
cardiaca. Perloff, de Leon e O0'Doherty(43) em 1966, chamaram a
atengao para as alteracgdes eletrocardicgraficas caracteristicas

encontradas neste tipo de enfermidade.

A semiologia eletrocardiografica € muito rica, pela va-
riedade de alteragOes encontradas. Ondas Q anormais em deriva -
_¢oes esquerdas(506) e grandes ondas R em Vl_z(ﬁu), representam a

chados importantes.
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A revisdo da literatura, mostra as seguintes alteragles:
prolongamento ou reducao do intervalo PR(41,43,56); taquicardia
sinusal(28,43,44,50,56,64,65); arritmia sinusal(43); marca-passo
mutavel(37,41,43); ritmo juncional(37); "flutter" atrial(uu); fi
brilagao atrial(l5); taquicardia paroxistica supra-ventricular
(51,64) e ventricular(il); extra-sistoles suprae/ocu ventriculares(7,
41,43,44,50); desvio do AQRS para a direita ou para a  esquerda
k15,37,u1,u3>; baixa voltagem de QRS(37,43): presenga de ondas Q
anormais(15,21,26,28,35,36,37,41,43,44,50,56); ondas R de alta
voltagem em ﬁrecordiais direitas(21,26,35,37,41,44,56,64) e es -
querdas(21,35,56); relagdo anormal de R/S em V; (28,43) eR/R+S em
Vl(HS); padrao de bloqueio incompleto de ramo direito(26,37,41,43,
56,65); aumento da duragao do QRS(1l5,41); elevagdoc do segmento
ST(35) e alteracdo de repolarizag¢do ventricular(21,26,35,36,41,50) .

Estudo de portadoras mostram que a soma algébrica de R e
S em V;(20); difererga de R-S em V;_, e a relagdo R/S em Vj_p(34)
sao maiores que em grupos controle normais.

Distrofia de Cinturas Pélvica e Escapular

Esta entidade clinica? apresenta transmissdo autossdmica
recessiva,raramente autossémica dominante, podendo ainda ocorrer
esporadicamente e se manifestar em ambos 0s sexos; inicia-se
geralmente na segunda ou terceira década de vida: compromete pri
mariamente os musculos da cintura escapular ou pélvica, habitual
mente com expansdo para outros musculos; apds um periodo varia-
- vel de tempo, pode apresentar¥se hipertrofia das panturrilhas e
de outros misculos em uma pequena porgdo de casos; € incomum ca-
sos precoces, porém podem ocorrer; existe uma severidade e pro-
gressido variiveis, mas o comprometimento severo estd geralmente
presente 20 anos apés o inicio da doenéa; contraturas musculares
e deformidades esqueléticas ocorrem tardiamente(63).

O comprometimento cardiaco ndo & freqUente e & pouco se-
vero(42). Welsh, Lynn e Haase(65), em 1963, analisaram o eletro-
cardiograma de 26 pacientes e encontraram bloqueio incompleto de

ramo direito em 42,6% dos casos, sendo outras alteragdes: taqui-



cardia sinusal, extra-sistoles atriais, fibrilacldo atrial, so-
brecérga ventricular direita e alteragdo da repolarizacdo ven-
tricular. Perloff et al(43), estudaram 13 pacientes e encontra-
ram aumento do intervalo PR em 38,5% dos casos. Outras altera-
goes em menor propor¢ao foram as seguintes: arritmia e taquicar
dia sinusal, ondas Q anormais, relacao anormal R/S e R/R+S em
Vi e pequena voltagem de onda T. Lambert e Fairfax(32), em 1976,
‘descreveram um caso de bloqueio A-V total com insuficiénecia car
diaca, evidéncia de cardiomiopatia, doenga do nd sinusal e teci
do de condugao, resultando em dissociagdo dtrio-ventricular com
pleta. Antonio, Diniz e Miranda(2), em 1978, descreveram um ca-
so de uma paciente que apresentou parada atrial persistente com

padrao de hemibloqueio anterior esquerdo.

Distrofia Fdscio-escipulo-umeral

Descrita.inicialmente por Landouzy e Dejerine(33), apre-
senta-se com o seguinte quadro: 1- habitual transmissdo autossd
mica dominante e raramente autossOmica recessiva, atingindo am~
bos os sexos; 2~ inicia-se em qualquer época da inféancia atée a
idade adulta; 3- comprometimento inicial dos musculos da face e
cintura escapular com subsequente propagacdo para a cintura pél
vica, sendo incomum hipertrofia muscular; 4- raras deformidades
esqueléticas e contraturas musculares; 5- a progressdo é insi -
diosa e ha periodos prolongados de estacionamento do quadro, em
bora possam ocorrer casos com progressido rapida; os pacientespg

dem permanecer com as atividades normais. para a idade(63).

0 encontro de alteracbdes cardiacas & raro e existem pou-
cos casos relatados na literatura. Manning e Cropp(37), analisa
ram os eletrocardiogramas de dez pacientes com esta afecgdo e
encontraram desvio de AQRS para a esquerda em cinco casos e a
presenga de ondas Q anormais em D3 e aVF em um. Dois eletrocar-
diogramas apresentaram alteragdes importantes (fibrilagdoatrial,
bloqueio completo de ramo esquerdo e bloqueio A-V de 29 ‘grau),
devidos a doengas cardiacas identificadas. Lisan, Imbriglia e
Likoff(36); em 1959, descreveram um caso de uma senhora de 32 a
nos com insuficiéncia cardiaca global, aumento da area cardiaca

e eletrocardiograma apresentando ondas P anormais e alteragdo



de repolarizagdo ventricular em face inferior e lateral. Welsh
et al(65), estudaram quatro casos, sendo que um deles apresen -
tou taquicardia e outro bradicardia sinusal, sem outras anorma-
lidades. Perloff(41l), em 1961, estudou trés pacientes e mostrou
comprometimento cardiaco discutivel em um e ausente nos outros
dois. Tem sido registrado ainda discreto aumento de intervalo
PR em um caso isolado(43). A mais 1mportante e severa alteragao
eletrocardiografica registrada, é parada atrial per81stente0+7)
Bensaid(6), em 1975, chama a atengdo para uma possivel relagdo
entre parada atrial persistente e distrofia fdscio-escdpulo-ume
ral.

Distrofia Muscular Ocular ou Oftalmqplégia'Extbrha‘5Pro~
gressiva

Esta entidade clinica, apresenta-se com envolvimento dos
misculos externos oculares. Os sintomas podem iniciar-se desde
a infancia até a velhice. Ptose palpebral com astenia faciéi”éﬁ.
perior estd freqlentemente associada e em 25% dos casos ha aste
nia. da musculatura esquelética do pescogo, tronco e membros,i'

."»'_

pecialmente os bragos(63). Bloqueio atrlo-ventrlcular progre861
vo, podendo levar a morte sublta(le) Ross et al(ug), em. 1969
descreveram um caso de um pac1ente que apresentou um eletrocar—
dlograma inicial com bloqueio de ramo direito e hemlbloquelo an
terior esquerdo, com periodos de bloqueio dtrio-ventricular de
29 grau. 2:1. Dois meses apds, registrou-se bloqueio dtrio-ven-
tricular total intermitente que evoluiu durante seis meses 5com
episodios de sincope. Decorrido este intervalo de tempo, © pa -
ciente apresentou repetidos episddios sincopais com  freqﬁénéia
cardiaca de 16 batimentos por minuto, tendo recebido implante de
marca-passo artificial com boa resposta terapéutica. Denis et
al(l6), em 1976,dé§¢h@ﬂiﬁﬁaumféaso com bloqueio dtrio-ventricular
total. Dada esta associagdo, o seguimento destes pacientes com
eletrocardiograma & importante, a fim de detectar-se poséivéis
defeitos de condugdo e indicar-se implante de marca—passo artl-
ficial quando necessario, podendo prevenlr-se assim morte subl-
ta(l7). Em nosso pala foi registrado um caso. onde ag alter%gﬁes
~eletrecardi0graf1cas;xesmﬂes ﬁnam sobrecarga ventrlcular direi
ta e isquemia subeplcardlca em face septal med1a(39)



Miotonia Congenita

Inicia-se habitualmente por ocasido do nascimento, embora
os sintomas possam apresentar-se tardiamente no final da primei-
ra ou ainda na segunda década de vida. A miotonia & generalizada
e pode afetar os misculos da preensdo e os movimentos oculares(a
racteristicamente, determina rigidez generalizada sem dor, que
se acentua pelo repouso e frio e alivia gradualmente com exerci-
cio. Existe tipica hipertrofia dos misculos que persiste durante

a vida, embora a miotonia tenda a reduzir-se gradualmente(63).
0 coragdo parece nao estar comprometido. Num grupo de seis

pacientes com idade variando de 17 a 81 anos, s6 um paciente a-
presentou intervalo Q-T aumentando(u40).

Distrofia Miotonica

£ uma enfermidade sistemica, difusa, na qual a miotonia e
atrofia musculares sao acompanhadas de catarata, calvice frontal
(no homem), atrofia gonadal, doenga cardiaca, ventilagdo pulmo -
nar insuficiente e moderadas anomalias enddcrinas. Alteragdes Os
seas, distirbios mentais, anormalidades das imunoglobulinas séri
cas e associagao com outras doengas congénitas s3o comuns. A
transmissdo € autossOmica dominante e afeta familias  mostrando
progressivo declinio social em geragles sucessivas; diminuigdoda
fertilidade. aumento da mortalidade infantil e alta incidénciade
retardo mental(63).

0 comprometimento cardiaco € muito comum, tanto assim que
Schmitt e Scmhidt(55),considerar-no um elemento - fundamental des
ta afecgao. Do ponto de vista clinico, uma pequene porcentagem de
pacientes apresenta sintomatologia: 16,3% de 252 casos revisados
da literatura(ll)., O eletrocardiograma apresenta uma sensibilida
de elevada, chegando a estar alterado em atée 100% dos casos(55).
As alteragbes eletrocardiograficas consistem de: bradicardia si-
nusal(l1,11,24,65); arritmia sinusal(24); bradiarritmia sinusal(60);
"flutter" atrial(1,9,11,21,22,23); fibrilacdo atrial(. 9,21,23) ;
extra~-sistoles atriais(23,27); extra-sistoles ventriculares(l.l,

27); bloqueio sino-atrial(2l); bloqueio atrio-ventricular de 19 grau



(1,9,11,21,22,23,27,38,60,65); bloqueio dtrio-ventricular de 29
grautl,23); bloqueio dtrio-ventricular total(l,12,32); dissocia
¢ao dtrio-ventricular(i45); taquicardia ventricular(1l2); defeito
da condugao intraventricular(l1,9,11,12,21,22,23,27,38,60,65) ;des
vios de AQRS(1,22); sobrecarga ventricular esquerda(23,24); com-
plexo QRS de baixa voltagem em derivagao dos membros(23); pa-
drao de infarto do miocardio(22); Q-T longo(l,22) e alteracgao

de repolarizagao ventricular(l,9,11,22,23,24).

0 objetivo do presente estudo & analisar o eletrocardio-
grama de pacientes com distrofias musculares progressivas e
doengas miotdnicas e correlacionar os achados eletrocardiografi

cos com o grau de invalidez dos pacientes.



MATERIAL e METODOS

0 material por nos utilizado, consta de eletrocardiogra-
mas convencionais, obtidos com eletrocardidgrafo de inscrigao
direta em papel termosensivel, com velocidade de 25 mm/s e com
voltagem padraoc de 10 mm correspondendo a 1 mV. Setenta e sete
pacientes foram estudados pela Disciplina de Neurologia do De-
partamento de Clinica Médica do Setor de Ciéncias da Salde da U
niversidade Federal do Parana,no periodo compreendido entre
1973 e 1980. Dos 77 pacientes, 62(80,5%) eram do sexo masculino
e 15(19,5%) do sexo feﬁinino, com idade que variou de 5 a 53 a-
nos, média e desvio padrdo de 19,9%13,3 anos*. Para o diagnosti
co, foram considerados dados de clinica, exame fisico e exames
complementares, obedecendo a um protocolo (panexo 1). Nao foram
incluidos no presente estudo casos com outras doengas que pudes
sem levar a alteragdes eletrocardiogrdficas. Os diagndsticos en
contrados foram os seguintes: trinta e quatro(u4u4,2%) com distro
fia muscular tipo Duchenne, com idade que variou de 5 a 15 anos
(9,706+2,355 ); dezenove(2u4,7%) com distrofia de cinturas pélvi-
ca e escapular, sendo treze do sexo masculino e seis do sexo fe
minino com idade que variou de 8 a 43 anos(22,8u2t10,259); sete
(9,1%)com distrofia fdscio-escapulo-umeral, sendo quatro do se-
xo masculino e tres do sexo feminino com idade variando de 12 a
53 anos(30,714*34,908); dois(2,6%) com distrofia muscular ocu -
lar, sendo ambos do sexo feminino, com idade de 15 e 28 anos;
dois(2,6%) com miotonia congénita, sendo 1 do sexo masculino com
8 dias de idade e outro do sexo feminino com 26 anos;e treze
(16,9%) com distrofia miotonica, sendo dez do sexo masculino e
tres do sexo feminino, com idade que variou de 12 a = 52 anos
(35,538%12,901).

Os estadios clinicos foram classificados de acordo com a
gravidade de invalidez em graus(6l), como se segue:

* Um paciente isolado cam idade de 9 dias, nd3o entrou para o cilculo da mé-
‘dia, dada a grande diferenca com o caso de idade mais proxima, o que iria
distorcer o resultado final.



Grau

0 - Pré-clinico. Todas as atividades normais.

1 - Marcha normal. Impossibilidade para correr livremen-
te.

2 - Defeitos na postura e marcha. O paciente sobe escada
sem auxilio de corrimio.

3 - 0 paciente sobe escada somente com auxilio de corri-
mao.

4 - Marcha sem auxilio. 0 paciente n3o sobe escada.

§ - Marcha sem auxilio. O paciente ndc selevanta de uma ca
deira.

6 - O paciente deambula somente com auxilio de bengalas
e muletas. o

7 -.0 paciente nao deambula. Senta-se ereto em cadeira.
Capaz de mobilizar uma cadeira de rodas, bebendo e
comendo normalmente.

8 -~ 0 paciente senta~se sem suporte em cadeira; nao con-
segue locomover a cadeira de rodas e € incapaz de be
ber de um copo sem auxilio.

9 - 0 paciente ndo consegue sentar-se ereto sem suporte
ou ndo come ou nao bebe sem auxilio.

10~ C paciente se encontra confinado ao leito; necessi -
tando de auxIlio para todas as atividades.

Os pacientes foram divididos em grupos pelo diagndstico
e estadio clinico ou grau de invalidez (Tabela 1). Os eletrocar
diogramas foram realizados no mesmo periodo do estudo neuroldgi
co e foi analisado o ritmo, calculada a freqlléncia cardiaca
(FC), medidc em milimetros:a duragdo da onda P, intervalo PR
(iPR), complexo QRS e Q-T corrigido para a freqliéncia :cardiaca
(Q-Tc). Para o calculo do Q-Tc foi utilizada a fOrmula de Bazett
(5): Q-Te= Q-T medido (segundos)
V intervaio R-K (segundos)
SAQRS, SAT, relagdo R sobre S em V, (R/8) e R sobre R+5 em V,
(R/R+S), anotadas a presenga de ondas Q anormais, as alteragoes

Foram calculados o SAP,

morfologicas e as conclusodes.

Considerou-se presenga de taquicardia sinusal, a freqtlén
cia cardiaca que ultrapassou 100 bpm, bradicardia sinusal quan-
do a freqliencia encontrava-se abaixo de 60 bpm e arritmia sinu-
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TABELA 1

Distribuig@o por Grau de Invalidez e

Diagndstico
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
" 5 1 - - - 2 8
5 11 2 - - - 1 14
6 3 - - - - 1 y
7 7 6 1 - - 1 15
8 2 2 - - - - Y
9 1 - - - - - 1
10 - - - - - - -
TOTAL 34 19 7 2 1 13 76

D: distrofia tipo Duchenne; C: distrofia de cinturas pelvica e escapular;
FEU: distrofia fascio-escapulo-umeral; Do: distrofia muscular ocular; MC:
miotonia congenita; DM: distrofia miotdnica.
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sal quando a variagao do ciclo cardiaco foi de 0,16s ou mais ,
sendo o complexo QRS precedido de onda P de origem sinusal(25).

Aceitamos como valores normais para a duragao de P, PR ,
QRS, assim como para a FC, aqueles indicados pela Associagdo de
Cardiologia de Nova York(3). Para a duragdo do Q-Tc, aceitamos os
limites de normalidade propostos por Décourt(lu#). A relagdo R/ S
foi considerada normal até 1,0(57) e R/R+S até& 0,5(10).Foram con
sideradas ondas Q anormais as que ultrapassaram os limites indi-
cados por Switzer e Besoain(59).

Os dados foram analisados utilizando-se o pacote estatis-
tico para ciencias sociais -Statistical Package for the Social
Sciences- disponivel no computador DEC-10 da Universidade Fede -
ral do Parana. ‘

Para todas a variaveis determinadas as médias, variancias,
desvio: padrdo, amplitudes, maximos e minimos. Para as variaveis
que apresentaram resultados que se afastaram dos padrdes normais,
foi aplicado o teste de "t" de Student, para determinar-se a sig
nificancia estatistica destes afastamentos, segundo os criterios
propostos por Steel e Torrie(58).

Com o objetivo de se detectar possiveis correlagdes entre
o grau de invalidez e as diversas varidveis medidas, foi determi
nado o coeficiente de correlagdo de Spearman, indicado para o
uso, quando as variaveis em estudo ndo sdo parametricas.
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RESULTADOS

Namero Total de Casos

0s resultados dos eletrocardiogramas sdo apresentados na
Tabela 2. Média, desvio padrdo, nimero de observagdo, menor e
maior evento da FC, P, iPR, QRs, Q-Tc, eixo da onda P no plano
frontal (AP), eixo do complexo QRS no plano frontal (AQRS) e ei
xo da onda T no plano frontal (AT), relagdo R/S e R/R+S em Vis
estac na Tabela 3.

A correlagdo entre o grau de invalidez com a FC, P, iPR,
QRS, Qfc, AP, AQRS, AT, R/S e R/R+S, mostrou o seguinte: signi-
ficdncia estatistica para a FC, R/S e R/R+S, quetenderam a aumen
tar com o aumento do comprometimento muscular; houve significan
cia ainda com iPR que tendeu a diminuir, com o AQRS que tendeu
a desviar-se para a direita e com o AT que tendeu a desviar - se
'para a esquerda. Ndo houve significdncia estatistica com P, QRS,
Q-Tc e AP.

Distrofia Tipo Duchenne

A Tabela 4 mostra o resultado dos parametros analisados.

A aplicagao do teste de Student, tomando~se como base ©
valor normal del,0 para R/S e 0,5 para R/R+S em Vl’ mostrou sig-
nificahcia aoc nivel de 95%.

Dos 34 eletrocardiogramas andlisados, 28 (82,4%) apresen
taram-se alterados. A presenca de ondas Q anormais ocorreu em
17 casos (50%), sendo as derivagdes Vi_g as mais comprometidas
(ver Tabela 2); taquicardia sinusal em 20 casos (58,5%) e rela-
gao anormal R/S e R/R+S em V1 em 20 casos (58,5%), constituindo
assim as principais anormalidades encontradas. Taquiarritmia si
nusal esteve presente em um caso, diminuigdo do iPR em‘trés,blg
queio incompleto de ramo direito do feixe de His em dois, aumen
to do Q-Tc em um e alteragdo da repolarizagdo em face inferior
e lateral em um.



Tabeola 2
Actadoo Eletrocardiogrificas dea 77 Foclentos

‘(:;:; 14, Se, Di. [ B FC b 4 ¥R QPR3 QTc aix 8A4RS skp R/8 LY R/R4S ¥y @ enoroais Outres altersgoen Comelusdes
62 B3 M B S5 5 75 0,08 01 0,08 0,408 +60F  HGOVT  460IF 0,825 0,452 - . EOG narmd
=3 12 M ¢ 7 8 97 0,08 0,16 0,06 0,413 +607P +80R P +259T 1,000 0,500 - - B0 norme)
03 P51 Noom 7 s o7 0,08 0,18° 0,2 1wd, +60°F 412X or ¥ 104, iod, D, e eVl reR' ex Vy T6;BCRD;3 anorrel D) @ VL
o4 5 ¥ c 1 8 8 0,08 0,12 0,08 ind, ind, +B3¢T ind, 0,125 0,133 - T pchatadas ADRY
05 19 M ¢ 7 § s ©,08 0,14 0,08 0,416 +TOF + 900 F +UPP 3,200 0,762 Vg e Vg RaR's! ea V. 5 ;BIRD; 8 es ¥y
05 33 H D 7 8 65 0,08 0,12 0,08 0,573 +60°F +60°T (ST 4 0,500 0,333 . - 50G normal
or 2 ] c s 8 n 0,08 0,12 0,08 0,306 TSP +T08T +607F 0,133 0,18 - - ECD normal,
08 28 P yYED 3 8 60 ¢,08 0,14 0,08 0,400 +URP +XRT +107F 9,500 0,33 - - B0 normal
09 47 LI & s &5 0,08 0,24 0,16 ind, +RF ~TS5r -3RT ind, ind, - e Vy BAV da 1% greu; EBall;BCRD;
i83, sub-epic, foco infericr
10 12 n oo 1 8 83 0,08 0,12 0,08 0,405 o P +TORP  4ASYP 1,000 0,500 - - ECG normal
n 52 B 5 8 50 ©,08 0,20 0,08 0,403 +6007 TSIT 41009F 0,350 0,259 - T 110 Vg ¢ BS;AFV faca latorel o
12 5 Mo 3 ] 36, 0,08 0,2 0,10 0,348 +&RF ~ART ind, 0,095 0,087 - QS baixa volt.  BASBAV Iy graujARRVSsq.,
50 . T neg. Vl % ﬁﬁ’ﬁ"pi"' fuce Sntero-septal;
13 33 4 c 3 ] 65 0,08 0,12 0,08 0,400 +457F +h5vT Feilld 0,500 0,333 - - ECG pormal
%, a2 ] e 2 8 62 0,08 0,12 0,08 0,547 +50°0 +75%T TSP 9,533 0,20 - - 0 porme)
15 7] r c 2 8 o] 0,08 o, 0,08 0,364 +607R +TOR T +30°F ¢,B46 0,40 - - ECO normmy,
1% 1n 4 c 2 5 w0 0,08 0,12 0,08 0,344 +607% +75%7 -60%F 0,818 0,450 - T is0 Vg 6 1sg.ouk-apic.facs infero-
neg. Vs laterel
17 13 H D 7 8 % 0,08 0,12 0,08 0,326 460°F 1 ST +TOVP 0,762 0,432 - - BCG nopmd,
] o8 N b 3 3 8 0,08 0,32 o,08 0,364 +300F +BOYF +ROST 3,204 0,548 Vy ¢ - BB em V,;Q anormil Vg
19 08 M D 3 5 95 0,08 0,12 0,00 0,406 +6057 00T +60°2 0,763 0,435 - - BOG porml
20 » N D 8 8 15 0,08 0,12 0,08 0,388 +GOPF +80%T +60%F 0, bk 0,19 . - )
21 13 ® » 8 § a5 .0,08 0,32 0,08 ind, R +80F a4, 1,000 0,500 - - T6;ARV face inf. o lat. alta
22 o] X ] 3 8 93 0,04 0,08 0,06 0,306 + 5058 +TOFR FHUP 1,929 0,64 v}-é P DI. ] - FR curto R~6 en Vl; q spor -
) avi mlemvblé,klen\m
23 36 M ™ 1) 8 ke 0,08 0,3% . 0,08 0,390 +607F +T08T +60%F 0,909 0,476 - - BOU pormal
2% o] [ b} 5 8 15 0,06 0,16 * 0,06 0,374 +T70%F +T5°F +30°7 1,429 0,588 ¥y - TS; B8 e V)5 4 wnormal ¥, o
25 04 N X - s 1% 0,04 0,08 0,06 0,452 +H2 Y +3029 [ 2,00 0,666 . . Aupeats do §-Te
26 30 L] c 3 8 5 0,08 0,1z 0,10 and. +50F ind, ind, 0,T50 0,429 v}.é LN Bde 64 m ¥V, SVE;ADRV;Iag, sub-opic, Antero
' 2 neg. v>~6 Jatersl;< anormal v,_é LR
21 o8 M D 5 s 07 0,06 0,12 0,06 0,554 +6OFR +70F AP R 3,500 0,717 - N 5; B5 em V)
28 ) N [ 7 & 130 0,08 0,12 0,06 0,383 45T +SFT  A3OUT 0,660 ©,398 - - b} )
29 31 M ] 7 8 103 0,06 0,08 0,08 0,573 +3500 F +65°1 +2RT 0,950 0,487 - - T8; PE curto
30 10 4. D 5 s 125 0,06 0,30 0,08 0,388 +30¢P +30° R +609F 1,000 9,50 V. ¢ - 78; < snormal V, o
3 1 " P 7 8 83 0,08 0,12 0,08 0,388 +IPR +SRF ot T 1,400 3,583 - - BB om ¥y
32 14 [ [ 8 8 125 0,08 0,12 0,08 0,333 +6RF $800F +20'F 1,224 0,548 - - 8; B8 en ¥y
33 W% X ] 7 s 88 0,06 0,10 a,08 0,380 +6CF 1nd, +65°F 0,700 0,432 . - ECG normal
H 22 N 2 8 g; . 0,08 0,20 0,10 0,412 +60F ov 2 °F 0,333 . 0,350 - r&;n ¥, e oR BAS; 5B
35 22 M ¢ 8 5 115 0,08 0,16 0,08 0,320 +60°F +60°T +EFF 0,520 o,M2 - 2 756, %
2% un K D [ 8 12 0,06 0,10 0,08 0,375 +607P +6578 +30°T 1,500 0,600 Yy - T5; BS en ¥,
31 52 N H 8 93 0,08 0,16 0,08 0,413 +65°F ~ERT +65°F 0,571 0,364 - - EQO porzm)
38 12 3 ? 7 8 15 0,08 0,12 0,08 0,%88 HAF P ISSF +200¥ 1,692 0,620 Vg - TS; ¥-8 ea V;§ anorml ¥, ¢

14,+1dade on Anoa; d,sdiss; Se,spexo; Di.sdlagndatico; O=gran de invelidez de acordo cod a escals de Vignos ¢ Archibeld(61); Rerftmo cardisco; FCufregléncia card{ace; Poduragio da auda P enm segumdos;

PRaduragiio do intervalo PR e segundos; «RSsduragiao do complexo dRS om megwadon; W-Tcsduresfo do intervalo -T om segundos, corrigldo para s freqlii@ncia curdfecs; SAPcsixo espacial da onda F; SAGRSeey
; B/res ¥ -mlncu 48 anglitude da anda R gobre & sorm da omda R gmis 8

x5 espaciol do complexo 4RS; SATwaixo e8pacial da coda T; R/3 V -rcuz;uo ds ampittude da onda B scbre a onds S na derivagao V
; Msmasculino; Fefexinino; Dedistrofia nuscwlar. tiyo Duchanna; Cedistrofisa do cinturas pélvica 6 epcapuiax; FE‘d-dintrcrm fascio~sscapulo~uneral; m—uumtu muscular ocular; MCsmiotp

na derivagac V

Bin cangenite; D&din:mtu mdotonica; Swainunal; TS«toguicurdie sipusal; BSabradicardia asinusel; ARearritmis einusal; BAS«bradisrritede sinusel; Fapars frente; Pupsralelo; Tepara tros; BIRDmblogusio
locospleto do ramo direito do feixe de His; BCRDubloquoie cozpleto do ramd direito do Teixs de His; ARVealteragho ds repolarizegio ventriculsr; ADEVeslteragio difuss da repolarizsgio ventricular;SVEs
sobrecarpe ventricular esguexds; KBAEahexibloqunic anterior esgusrdo; iud,s~inderteminoedo; ElD« efesto dieidtrico difuso,

€1
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0,08 0,10 0,08 0,398 +60<F +75¢F +10+F 1,083 0,520 - - R*5 em V,

0,08 0,12 0,08 0,374 -+600 P +80eF +30¢T 1,66 0,538 - - TS; B-S en V,

0,06 0,10 0,08 0,392 +ERF ~30¢T +60eF 0,688 0,407 Vzuj - TS; & anorml v2~}

0,06 0,10 0,06 0,347 +60vF +70¢F - +70:T 1,067 0,516 Dy e aVF - gs;er‘j? em V); < anorml

0,06 0,10 0,06 -o,yaé +H60:F +605F o P 1,500 0,600 vy - Tg; RS en Vi < anormal Vg

0,06 0,12 0,08 0,360 o F +500T +45¢F 0,200 0,166 - - ECG normal

0,08 0,14 0,06 0,384 +300F +708T +45¢F 0,111 ©,100 - - AS

0,08 0,1z 0,06 0,368 +454F +50¢F 0 T 1,353 0,57 v, - TS; RS em ¥y; § anormad ¥,

0,06 0,14 0,08 0,413 +30¢P +60xT +10eF 0,333 0,250 - - ECG pormal

0,08 0,12 0,08 0,367 +500F +608P +60RF 1,000 0,500 - - ECG normal

0,08 0,12 0,06 0,330 +600F +T0eT +60¢P 0,717 0,438 aVL - Q anormal em aVL

©,08 0,16 0,08 0,543 +H59F +500T +45¢F ina, ing, v, - husencia do vetor sepial

0,08 0,14 0,06 0,400 +60¢F +608T +60°F 0,538 0,350 - - ECG normal

0,06 0,10 0,06 0,374 +60%F +TORF +459F 1,500 0,600 - - TAS; RS em V,

0,06 0,12 0,08 0,325 +30¢F +450P  445¢F 1,000 0,500 - - ECG normel

0,06 0,12 0,06 0,354 +304F +50¢F -10¢T 1,211 0,548 Vo ' - TS; B5 em V);Q snormal V,

0,06 0,156 0,12 ing, +45eP ~20¢F ~209F ind, iné. - 3RS tipo reR' V, TS;]?C’RD,-ARV face inferior

0,08 0,16 0,10 0,340 +90¢F - 05 T +409F 0,200 0,167 - - ECG Hormal

0,08 0,12 0,06 0,354 +702F +T59F +500T 1,188 0,543 - QRS tipo RSy's' V, T3; B»5 en V,; BIRD

0,08 0,16 0,06 0,502 +45¢F 450¢T +309F 0,346 0,257 - - ECG normal

0,06 0,10 0,06 0,354 $45¢F +559P +409T 1,000 0,500 - - s

0,08 0,16 0,08 0,380 +300F +609T +459F 0,357 0,263 - T achateda Vo ¢ ARV face lateral

0,08 0,14 0,08 ind, +300F ov T ind, 0,333 0,250 - T achatadas ADRV

0,08 0,14 0,06 0,335 +30¢F +60°T +60%F 0,421 0,206 - - ECG normal

0,08 0,16 0,06 0,369 +60SF  +608T  +6OF 0,063 0,059 - - ECG normal

0,06 0,14 0,08 0,368 +60%F +309T +60vF 0,530 0,345 - - ECG normal

0,06 0,10 0,08 0,358 +60¢F +605F +60:P 1,133 0,531 v, - RS em V)i % exormal V,‘

0,08 0,1z 0,06 0,258 +60% P +T0FT +60vF 0,500 0,333 - - AS

0,08 0,14 0,08 0,350 +30eP +TOST 3 45¢F 0,335 0,250 . - - ECG normal

0,04 0,10 0,08 0,361 +309F +350¢F +302T 2,000 0,666 avL - B8 en V,; § anorml oVL

0,06 0,14 0,08 0,3k +604F +TORT +TO9F 0,533 0,349 - - ECG normal

0,08 0,1% 0,08 0,334 +30¢F +70°T +TO°F 0,375 0,273 - - ECG noreal

0,10 0,14 0,10 0,515 +509F +300T  +AOFF 0,385 0,278 - - ECG noraal

0,04 0,10 0,06 0,388 +609F +T08F +15¢F 1,217 0,549 - - TS; RS en V,

0,08 0,16 0,06 0,806 +70e9 +700T +60°F 0,30 0,231 - - ECG gormal

0,06 0,12 0,06 0,368 +60vF  +1059F + 1087 2,143 0,682 D, ,eVL,V, ¢ - TS;R>5 e V,;Q anormel B,
] ' avL, v, o

0,08 0,1z 0,08 0,349 +60¢F +60vF +50:F 1,231 0,552 aVvl - R-S em V,; 4 avormel oVl

0,04 0,08 0,06 0,428 +10¥F +7OvF + 10%T 1,000 0,500 DZ,D},aVF,V,‘_é - PR curto; sumento do =-Tc¢;

’ R snormsl DZ'D.}’M?'V#-S
0,06 0,10 0,06 0,408 +60¢F +759% + 4047 3,428 0,TTh Vo6 - TS; B8 em Vy; Q anormal v“ %

gl



TABELA 3

Resultados das Medias, Desvio
Minimos e Maximos Valores .dos Parametros Analisados

Padrdo, Numeros de Observagoes

(Total de Observagdes)

FC P iPR QRS Q-Tc AP AQRS AT R/S R/R+S
91,935% | 0,072¢ 0,129% 0,077% 0,373% 50,066 56,5337 37,917t | 0,931t o,u27t
22,143 | 0,013 0,030 0,016 0,031 17,272 30,778 27,588 0,709 0,169

(77) (77 (77) s (77) (70) (76) (75) (72) (73) (73)
M (su) | M (0,04) | M (0,08) | M (0,06) | M (0,308) | M (00) M (-7%) M (-609)| M (0,063) | M (0,059)
Ma (136)] Ma (0,10) | Ma (0,24)| Ma (0,16)] Ma (0,452)| Ma (90¢) | Ma(4109)| Ma(+1009) Ma (3,500) Ma (0,777)

FC: freqliencia cardiaca; P: duragao da onda P em segundos; iPR: duracdo do intervalo PR em segundos; QRS: duragdo
do complexo QRS em segundos; Q-Te: duracdo do intervalo Q-T corrigido para a fregiiéncia cardiaca em segundos; AP:

eixo da onda P no plano frontal; AQRS: eixo do complexo QRS #0 plano frontal; AT: eixo da onda T no plano
tal; R/S: relag3o da onda R sobre a onda S medida em milimetros na derivagdo Vy: R/R#S: relagdo da onda R

fron~-
sobre

a soma das ondas R e S medida em milimetros na derivagdo Vi3 M: menor valor cbservado; Ma: maior valor observado.

ST



Medias, Desvio

TABELA U

Fadrdo, Numeros de Observagdes,

Maximos e Minimos Valores por Diagndstico,

dos Parametros Analisados

DIAGNOSTICO EC P iPR RS Q-Te Ap AQRS AT R/S R/R+S
103,147% 0,066% 0,108% 0,071% 0,370% 50,7358 63,2332 36,5152 1,295% 0,535%
pUCHEWE | 172322630 0,014(3w) 0,014 (34) 0,010¢34) 0,027(33) 15,232¢34)  20,297¢33)  23,065(33)]  0,679(34) 0,090(34)
M: 65 M: 0,04 M: 0,08 M: 0,06 M: 0,306 M: 4109 M: 09 M: -109 M: O,uul M: 0,333
Ma: 136 Ma: 0,08 Ma: 0,14 Ma: 0,08 Ma: 0,428 | Ma: +709 Ma: +105¢ | Ma: +709 Ma: 3,500 | Ma: 0,777
90,105% 0,080% 0,131% 0,080% 0,369% 55,833 63,8892 39,1182 0,711% 0,38ut
ouras | 19046209 0,007019) 0,015(19) |  0,009(19) 0,034(17) 10,744¢18)  17,026(18)]  31,086Q07)|  0,67G(19) 0,155(19)
RAS 1 62 M: 0,06 M: 0,12 M: 0,06 M: 0,306 M: +309 M: +309 M: -609 M: 0,125 M: 0,111
Ma: 130 Ma: 0,10 Ma: 0,16 Ma: 0,10 Ma: 0,416 Ma: +75¢9 Ma: +90¢ Ma: +759 Ma: 3,200 Ma: 0,762
76,000% 0,074t 0,143% 0,080% 0,365% 33,5713 uu,286% 35,000% 0,331 0,2uu4
FEU 17,616(7) 0,010(7) 0,014(7) 0,012(7) 0,033(6) 28,970(7) 33,094 (7) 20,494 (6) 0,119(6) 0,067(8)
M: 60 M: 0,06 M: 0,12 M: 0,06 M: 0,335 M: 09 M: 09 M: +109 M: 0,200 M: 0,166
Ma: 100 Ma: 0,08 Ma: 0,16 Ma: 0,10 Ma: 0,413 | Ma : +909 | Ma: +909 Ma: +60? Ma: 0,500 | Ma: 0,333
72,3852 0,0772 0,168% 0,092 & 0,383 % 48,8462 35,3852 40,417 & 0,462~ 0,291%
- 20,994(13)  0,008(13) 0,036 (13)]  0,028(13) 0,031(10 )|  18,836(13)  53,985(13)  39,049(12)]  0,301(20) 0,137(20)
M: uy M: 0,06 M: 0,12 M: 0,06 M: 0,334 M: 09 M: -75¢ M: =309 M: 0,085 { M: 0,087
Ma: 107 Ma: 0,08 Ma: 0,24 ] Ma: 0,16 Ma: 0,413 Ma: +65¢ Ma: +1109 |  Ma:+1009 Ma: 1,000 | Ma:0,500
L

FEU: distrofia fascio-escapulo-umeral; IM: distrofia miotdnica; FC: freqléncia cardiaca: P: duragdc da onda P em segundos: iFR: duragdo do in

tervalo PR em segundos; QRS: duracdo do complexo QRS em segundos: Q-Te: intervalo Q-T em segundos corrigido para a freqUéncia cardiaca; AP:
eixo da onda P no plano frontal; AQRS: eixo do complexo QRS no plano frontal: AT: eixo da onda T no plaro frontal; R/S: relagdo da orda R
sobre a onda S medidas em milimetros na derivacic vl;R/R+S: relagdo da onda R sobre a scma das ondas R e S medidas em milimetros na derivagao

V,; M: menor.valor encontrado; Ma: Maior valor encontrado.

9T
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Ndo houve correlacdo estatisticamente significativa en-

tre o grau de severidade do comprometimento muscular e os dados
analisados.

A Figura 1 ilustra o eletrocardiograma e o vectocardio -
grama de um paciente com distrofia tipo Duchenne. A Figura 2

mostra os achados das alteragSes musculares esqueléticas de um
caso com esta entidade clinica.

Distrofias de Cinturas Pélvica e Escapular

A Tabela 4 mostra o resultado dos parametros analisados.

Dos 19 eletrocardiogramas, 10 (52,6%) apresentaram algu-
ma alteragdo. Por ordem de freqliéncia, as anormalidades encon -
tradas foram as seguintes: taquicardia sinusal em quatro casos;
alteragdo da repolarizag@o ventricular em quatro; trés com Q
anormais; dois com relagdo R/S e R/R+S em Vl anormais; dois com
bloqueio incompleto do ramo direito do feixe de His; arritmia
sinusal e sobrecarga ventricular esquerda em um.

Houve correlagdc estatisticamente significativa entre o
grau de severidade da doencga somente com a freqliéncia cardiaca

que tendeu a aumentar.

A Figura 3 exemplifica o eletrocardiograma e o vectocar-
diograma de um paciente com este tipo de distrofia muscular.

A Figura 4 mostra os achados do misculo esquelético de um
paciente com esta doenga.

Distrofia Fdscio-escdpulo-umeral

Na Tabela 4 estao os resultados dos dados analisados.

Dos sete eletrocardiogramas estudados, cinco (71,4%) es~-
tavam normais.Dos que apresentaram alteragdo, um tinha  onda Q
isolada na derivagao Vl,e um apresentavacndas T achatadas em todas as
derivagoes.
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Figura 1 - Eletro e vectocardiograme de um paciente com distrofia muscular pseu-
do-hipertréfica de Duchenne (caso n® Th). O eletrocardiograme mostra
presenga de ondas Q anormais em Dl’ aVL, V4_6 e R»S en Vl. 0O vectocar
diograms mostre alga de WRS com deflexao inicial orientada para frens-
te e para a direita e a maior parte da alga anteriorizada, A duraqu
das forgas orientadas para a direita é compat{vel com fibrose lateral,
Apesar da importante porgéo anterior da alga no plano horizaontal, a
permanencia da rotagao anti-hordria ajuda a afastar o diagndstico de
sobrecarga ventricular direita, Este achado pode ser compativel com
fibrose dorsal.

. 0
Figura 2 - Tricromo de Gomori modificado por Engel e Cunningham, 200 X, Distrofia
muscular pseudo-hipertrdfica de Duchenne, Aumento do tecido conjumtivo
endomisial, infiltragao por tecido adiposo, atrofia de fibras muscula-
res, nicleos miltiplos e alguns centrais , necrose de fibras musculares
com fagocitose,
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alR all aVF !

Figura 3 - Eletro e vectocardiograma de um paciente com distrofia de cinturas
pélvica e escapular (caso n? 75). O eletrocardiograma mostra onda
Q anormal em aVl, R>S em Vl, onda s empastada em V5 e r'em aVR,
0 vectocardiograma confirma o retardo terminal de inscrigao da al-
ga de <BS nos tres planos, sendo compat{vel com o diagndstico de
blogueio incompleto do ramo direito do feixe de His,

\

-
&
' S

N\ @

Figura 4 - Tricromo de Gomori modificado por Engel e Cunningham, 100 X, Distrofia

e "#1

de cinturas pélvica e escapular, Variaqao importante no diametro das
fibras, fibras hipertréficas e atrdficas, "splittings", alguns ndcleos
centrais, necrose e fagocitose.
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0 estudo estatistico, correlacionando o grau de invalidez
com ¢ AQRS mostrou uma tendéncia deste parametro a desviar-se pa-
ra a direita. Houve tambem significdncia com R/S e R/R+S de V-
Estes parSmetros tenderam a aumentar. A correlagaoc com os demais

parametros ndo mostrou significancia.
A Figura 5 mostra um eletrocardiograma de um caso com es-

te tipo de distrofia. A Figuwa 6 ilustra as alteragles encontra -

das no musculo esquelético de um caso com esta afecgao.

Distrofia Muscular Ocular

Nos dois casos estudados, ambos do sexo feminino, com 15

e 28 anos, os eletrocardiogramas foram normais.

Miotonia Congenita

Foram estudados dois casos, sendo um do sexo masculino com
nove dias de idade, que apresentou ao eletrocardiograma Q-Tc au-
mentado (0,425s). O segundo caso do sexo feminino, com 26 anos,
tinha eletrocardiograma normal.

Distrofia Miotdnica

Os dados analisados, encontram-se na Tabela 4.

Seis (46,2%) dos 13 eletrocardiogramas foram normais. Dos
sete tragados com alteragdes, arritmia e/ou bloqueio atrio-ven -
tricular e intra-ventricular estiveram presentes em todos. Os a-
chados foram os seguintes: taquicardia sinusal, braquicardia si-
nusal, bradiarritmia sinusal, arritmia sinusal, bloqueio AV del®
grau, hemibloqueio anterior esquerdo, bloqueio completo do ramo
direito do feixe de His, alteragdo de repolarizagdo ventricular,
Q anormal em D1 e aVlL, sobrecarga ventricular esquerda e QRS de
baixa voltagem nas derivagoes dos membros. Um  paciente com 32 -
‘anos de idade, que apresentou eletrocardiograma normal e tinha
dor precordial atipica foi submetido a teste de esforgo e de -
senvolveu fibrilagdo atrial na vigéncia do teste. A andlise es
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Figura 5 - Eletrocardiograma de uma paciente com distrofia fa'scio-esca'.pulo-umral
(caso n® 61). O eletrocardiograma mostra ondas T achatadas em todas as
derivagoes (alteragio difusa da repolarizaggo ventricular).

Figura 6 = Tricromo de Gomori modificado por Engel e Cunningham, 100 X, Distrofia
fascio-escédpulo~umeral. Infiltrado inflamatdrio difuso, excessivo em
relagio & necrose presente, com fibras hipertrofiadas e algumss atrdfi
cas, proliferagéo de tecido conjuntivo e infiltrag@o por tecido adipo-
50,
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tatistica ndo mostrou correlacdo significativa entre os achados

elettrocardiograficos e grau de invalidez dos pacientes.

A Figura 7 mostra o eletrocardiograma de um caso com dis
trofia miotdnica. A Figura 8 ilustra as alterag¢des no musculo '

esqueletico de um caso com esta entidade clinica.
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Figura T - Eletro e vectocardiograms de um paciente com distrofia miotonica
(caso n? 9), mostrando blogueio A-V de 19 grau, blogueio comple-
to do ramo direito do feixe de His, hemiblogueio anterior esquer
do e isguemia sub-epicdrdica em face inferior. O vectocardiogra-
ma. confirma os achados eletrocardiograficos,

Figura 8 - DPFNH Diaforase, 400 X, Distrofia miotonica. Massas sarcoplasmicas e
ret{culo endopldsmico bem evidentes.
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DISCUSSAO-

Distrofia Muscular tipo Duchenne

As alteragbes eletrocardiogrdficas encontradas nos pacien
tes com esta entidade clinica sd3o variadas, sendo que algurmas: cha
mam a atengdo pela grande prevaléncia com que ocorrem, tais co-
mo: taquicardia sinusal, ondas Q anormais e onds R maiores do
que ondas S na derivagao V;.

0 encontro de 28 casos (82,4%), com eletrocardiogramas al
terados no presente estudo, confirma: a importante participaggo
cardiaca nesta doenga. Encontramos taquicardia sinusal em 50% dos
eletrocardiogramas, ondas Q anormais em 58,5% e ondas R maiores
do que S em V, também em 58,5%.

A freqllencia do pulso aumentada (52) e tendéncia a taqui-
cardia (8), foram as primeiras alteragdes registradas, sugerindo
comprometimento cardiacd neste tipo de distrofia. Em razdo do a-
centuado comprometimento muscular esquelético, € muito  difiecil
conseguir-se uma avaliagdo correta da fungdo cardiaca do ponto
de vista clinico. Estes pacientes, apresentam comumente deformi-
dades tordcicas importantes, que contribuem para o estabelecimen
to de dispnéia n3o necessariamente de origem cardiaca. Entretan-
to, o estudo hemodindmico pode mostrar alteragado latente da fum
gdo cardiaca(u43). Mais recentemente, estudos ecocardiogr&ficos
tém mostrado fungdo ventricular esquerda alterada(l3,28). Uma
hipdtese que procura explicar a taquicardia, & alteragdo na con-
tralidade ventricular, causando aumento reflexo da freqlliéncia
cardiaca(28).

Virias hipSteses procuram explicar a presenca de ondas Q
anormais e R de voltagem elevada em Vl' Encontr6u~§e em necrdp -
sia de dois pacientes, tecido cicatricial na porgao basal da pa
rede livre do ventriculo esquerdo. Um dos pacientes, apresenta-
va eletrocardiograma com ondas Q anormais em Dl’ avL, VS-G e o
outro em Dy e aVL, com ondas Q de pequena voltagem enxVS_s. Um
destes pacientes, apresentava insuficiéncia mitral, com tecido
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cicatricial extendendo-se para © misculo papilar posterior(uu);
Provavelmente, a existéncia de tecido cicatricial no misculo pa
pilar posterior, seja a causa de maior prevaléncia de prolapso
de valva mitral nestes pacientes(53). Um caso com hipertrofia sep
tal assimétrica, que poderia levar a presenga de ondas Q no ele
trocardiograma, apresentou também tecido cicatricial em porgao
postero-lateral da parede livre do ventriculo esquerdo(51).

Deformidades toracicas poderiam ser responsaveis pelas
alteragGes do eletrocardiograma, porém esta hipdtese ndo tem si
‘do confirmada(26,43,56,64), o que estd de acordo com O§8 nOSSOS
achados. Estudos com eletrocardiograma ortogonal, tém demons -
trado correlagdo entre redugao da amplitude da onda R (Rx) e
grau de severidade da doenga(29).

Estudos vectocardiograficos realizados por Ronan et al
(48), concluem que as alteragles eletrocardiograficas podem ser
determinadas por um padrao genético que leva i alteragdo da ati
vidade elétrica de zonas especificas do miocdardio ventricular.

Sobrecarga ventricular direita devida & hipertensao pul-
monar, poderia levar as alteragles eletrocardiograficas, poréem
os dados de hemodinamica mostram presoes normais(43) e  estudo
ecocardiografico nio evidenciou alteragdes do ventriculo direi-
to(62).

A presenga de redugdo na espessura da parede postero-la-
teral Ho ventriculo esquerdo, analisada por ecocardiograma(62),
poderia explicar ondas R de voltagem §1evada em Vq (devido a
perda de forgas elétricas da porgdo basal) e ondas Q anormais em
derivagoes esquerdas. Este achado nao foi confirmado por ocutros
autores(u47).

Parece-nos que as alteragdes que atingem a porgdo pdste-
ro-basal do ventriculo esquerdo, poderiam explicar melhor os
achados eletrocardiograficos encontrados na distrofia tipo Du -
chenne. Sanyal et al(54), em 1978, estudando a ultraestrutura
cardiaca em dois pacientes com anormalidades nos eletrocardio -
gramas, encontraram alteragoes celulares e subcelulares compro-

metendo a porgdo postero-basal do ventriculo esquerdo, seguindo
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-se em ordem decrescente de severidade: comprometimento do miscu
lo papilar posterior, septo inter-ventricular e parede livre do
ventriculo direito, com minimas alteragdes dos atrios direito e
esauerdo. Estas alteracdes estruturais constam de perda minima de
actina e miosina e importantes alteragdes caracterizadas por da-
no total miofibrilar, sendo a miofibrila substituida por fibras
colagenas. As alteragdes celulares e sub-celulares sdo idénticas

aquelas observadas no musculo esquelético.

Aplicamos o teste Student para as variaveis R/S e R/R+Sem
Vi e verificamos significancia ao nivel de 95%, quando compara -

das com o padrdao normal.
Na@o houve correlagao entre o grau de comprometimento mus

cular e os parametros eletricardiograficos analisados no nosso

estudo.

Distrofia de Cinturas Pélvica e Escapular

No nosso estudo, confirmando o que foi encontrado por ou-
tros autores(43,65), encontramos alteragOes importantes nos ele-
trocardoiogramas, em poucos casos. A presenga de bloqueio incom-
pleto do ramo direito do feixe de His, que se ranifestou . em
46,2% dos pacientes estudados por Welsh et al(65), evidenciando-
seé somente em um caso do nosso estudo(5,3%). Encontramos como a-
normalidades mais importantes, alteragdo de repolarizagdo ventri
cular em quatro casos, ondas Q anormais em aVL em um,V5.g emuneem
Dy e de V;_, em outro. Perloff et al(43), encontraram também on-
das Q anormais em dois eletrocardiogramas, sendo na derivagdo aVL
em um e o outro em aVL e V. ., de 13 pacientes estudados. Chamou
nos atengado ainda a presenga de ondas R maior que S em V] em trés
(15,8%) dos casos, sem padrdao de sobrecarga ventricular direita,
apresentando uma certa semelhanca aos eletrocardiogramas dos pa-
cientes com distrofia tipo Duchenne. Taquicardia sinusal esteve

presente em quatro casos (21,1%).

A andlise estatistica, mostrou correlagdo .significativa
com grau de severidade apenas com fregfiéencia cardiaca, que ten-

deu a aumentar.
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Distrofia Fascio~escapulo-umeral

Nesta afecgdo, a maioria dos tragados eletrocardiografi-
cos se revelou normal(71,4%). Em apenas dois casos(28,6%), ob-
servamos alteragdes eletrocardiograficas: onda Q isolada em Vl’
sugerindo fibrose septal e, no outro caso, alteragao difusa da
repolarizacdo ventricular. Esta Ultima poderia traduzir um com~
prometimento miocdrdico difuso.

Lisan et al(36), descreveram um caso com cardiomegalia e

ondas T negativas em Dl’ D aVL, aVF e V

2’ 5-6"°

Nossos achados tendem a confirmar o de outros autores,on
de anormalidades eletrocardiograficas acontecem numa pequena pro-
porgao de casos(37,43,65).

A analise estatistica, mostrou significdncia entre o
grau de severidade e AQRS que tendeu a desviar-se para direi-
ta, bem como, com as relacgoes R/S e R/R+S em Vl que tenderam a au
mentar.

Distrofia Muscular Ocular

Os relatos da literatura, chamam a atengdo da relagao en
tre distrofia muscular ocular e bloqueio cardiaco(16,17,18,49).

Em nosso estudo, existem dois casos desta afecgcdo e, em
ambos, os tragados eletrocardiograficos foram normais. E prova-
vel que a auséncia de alteragdes eletrocardiograficas nestes pa
cientes, se deva ao fato de encontrarem-se nos estadios inici-
ais da doenga.

Miotonia Congenita

Dois pacientes de nossa série apresentaram miotonia con-
genita. Um deles apresentava eletrocardiograma normal e o ou-
tro, aumento da sistole elétrica ventricular. Cumpre assinalar,

que Orndahl et al(u0), estudaram seis pacientes afetados por esg
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ta doenga e encontraram em um caso, aumento da sIistole elétrica
ventricular.

Distrofia Miotdnica

Seguindo a distrofia muscular tipo Duchenne, a distrofia
miotdnica foi a que apresentou alteragdes eletrocardiograficas
mais importantes. Sete (53,8%) dos pacientes de nosso estudo,
apresentaram eletrocardiogramas anormais. Nossos principais a-
chados consistiram de arritmias e/ou bloqueios atrio-ventricula
res e intra-ventriculares, que estiveram presentes em 100% dos
casos que tinham eletrocardiogramas alterados. Quatro casos ti-
nham bloqueios atrio-ventriculares e/ou intra-ventriculares e
seis apresentaram arritmias (ver Tabela 2). Encontramos ainda al
teragdo de repolarizagdo ventricular em quatro casos, um com so
brecarga ventricular esquerdé, um com .efeito dielétrico difuso
e outro com onda Q anormais em D, e aVL. Um dos pacientes, com
32 anos de idade, tinha eletrocardiograma normal e desenvol veu
fibrilagao atrial durante prova de esforgo, o que sugere presen
ga de doenga no sistema de condugdo.

Estudos eletrofisioldgicos, mostram que os transtornosda
condugao podem ser: intra-nodal, intra-hisiano ou difuso (31).
Prystowsky et al(46), realizaram estudos seriados em nove pacien
tes com um intervalo de tempo médio de 35 meses entre o primei-
ro e o segundo. No inicio, trés pacientes tinham intervalo H-V
aumentado e no final, sete ja apresentaram esta anormalidade.Os
dados eletrocardiograficos ndo ajudaram a detectar a progressao
da doenga do sistema de condugdo, parecendo ser a indicagdo cli
nica para estudo eletrofisiolOgico mais segura. Estudo de ne -
cropsia em um paciente (30), evidenciou comprometimento especi-
fico de tecido de condugdo atrio-ventricular, com presenca de
alteragdes fibro-gordurosas, consistindo talvez a base para a-
chados eletrocardiograficos na distrofia miotdnica. Cannon(9) ,

encontrou degeneragdo cardiaca semelhante a encontrada no misculo
esquelético.

Como estes pacientes tem uma certa tendéncia a progredir

para bloqueio A-V total, faz-se necessario o acompanhamento cli
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nico e, se sintomas sugerindo arritmia ou bloqueio cardiaco es-
tiverem presentes, deve-se pensar na possibilidade de estudo ele
trofisioldogico, a fim de instituir-se terapéutica com marca-pas-
so artificial em casos selecionados.

A analise estatistica ndo revelou significancia entre o

grau de comprometimento muscular e os pardmetros eletrocardiogra
ficos.

Seria interessante submeter este grupo de pacientes a es-
tudo ecocardiografico e talvez hemodindmico, com o objetivo de
uma avaliagdo mais apurada, obtendo, talvez, dados que possam ex
plicar os achados eletrocardiogrdficos, muitos dos quais aindaca
recem de explicagdo. Assim por exemplo, qual a razdo da tendeéricia a taquicar-
dia na distrofia de cinturas com o progredir da gravidade da doenga
e como explicar o encontro de ondas R maiores que S observadosem
alguns casos desta afecgao ?
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CONCLUSOES

0 eletrocardiograma apresenta-se como método ndo invasivo sen-
sivel na avaliacdo do comprometimento cardiaco, nos pacientes

constantes do presente estudo.

Na distrofia tipo Duchenne, em 82,4% dos casos, houve eviden-

tes alteragles eletrocardiograficas, sendo as principais: ta-

quicardia sinusal, ondas Q anormais e ondas R maiores do que
em V,.

S 1

Nao houve correlagao entre o grau de comprometimento muscular

e anormalidades eletrocardiograficas na distrofia tipo Duchen

ne.

As anormalidades eletrocardiograficas na distrofia de cintu-
ras pelvica e escapular, estiveram presentes em peguena :pro -
porgcao de casos e houve correlagdo entre o grau de severidade
muscular e a freqliéncia cardiaca que tendeu a aumentar. Possi
velmente, o aumento da freqiliéncia cardiaca traduza comprometi
ha a
mento cardiaco que tende a se agravar com o grau de severida-
de da afecgao.

Houve correlagdo entre o aumento da gravidade da distrofia fas
cio-escapulo-umeral e o AQRS que se desviou para a direita e
a relagao R/S e R/R+S em V, que aumentou, sugerindo relagdo di
reta entre gravidade do comprometimento muscular esquelético e
estes parametros eletrocardiograficos.

Arritmias cardiacas e/ ou bloqueios atrio-ventriculares e in-
traventriculares estiveram presentes em 100% dos casos com
eletrocardiogramas alterados dos pacientes com distrofia mio-
tonica, porém ndo houve correla¢do entre o grau de gravidade
da doenga e os achados eletrocardiogrificos. Possivelmente ,
este tipo de distrofia apresente afinidade pelo sistema de

condugao, o que explicaria os nossos achados.



31

RESUMO

Foram estudados os eletrocardiogramas(ECG), de 77 pacientes
com distrofias musculares progressivas e doengas miotonicas, assim
distribuidas: 34(44,2%) com distrofia muscular tipo Duchenne (D),
idade de 5 a 15 anos(9,706+t2,355); 19(24,7%) com distrofia de cin-
turas pélvica e escapular(C), sendo 13 do sexo masculino(M) e 6 do
feminino(F), idade de 8 a 43 anos(22,842%10,299); 7(9,1%) com dis-
trofia fascio-escdpulo-umeral(FEU), sendo 4 M e 3 F, idade de 12 a
53 anos(30,714+14,908); 2(2,6%) com distrofia muscular ocular(D0),
.sexo F, idade de 15 e 28 anos; 2(2,6%) com miotonia congenita(MC),
um M com 9 dias de idade e uma F com 26 anos; 13(16,9%) com distro
fia miotonica(DM), sendo 10 M e 3 F, idade de 12 a 52 anos(35,538%
12,901),

Os pacientes foram classificados em estadios clinicos de a-
cordo com o comprometimento muscular(CM).-

No grupo com D, 82,4% dos ECC tinham alteragoes, destacan -
do-se taquicardia sinusal(TS) em 50% dos casos, ondas Q anormais em
58,5% dos casos e ondas R maiores que S em V, em 58,5% dos casos
Nao houve correlagdo entre o grau de CM e os achados eletrocardio-
graficos. '

No grupo com C, TS esteve presente em 4 casos, alteragao de
repolarizagdo ventricular(ARV) em 4, ondas Q anormais em 3, ondas
R maiores que S em»V1 em 3 e bloqueio incompleto de ramo direito em
2 casos. Houve correlagdo entre o CM e a freqliencia cardiaca que
tendeu a aumentar.

No grupo com FEU, somente dois ECG apresentaram-se altera -
dos, sendo em um onda Q em Vl e no outrg ondas T achatadas em to-
das as derivagoes. Houve significancia entre o CM e AQRS que ten-
deu a desviar-se para a direita e a onda R de V1 que tendeu a au-
mentar.

Nos dois casos com DO os ECG foram normais.

Um dos casos com MC, com 9 dias de idade, apresentou Q-Tc
aumentado e o outro ECEC normral.

No grupo com DM, 07 paclentes(53,8%) apresentaram ECG alte-
rados, sendo arritmias e/ou bloqueios atrio-ventriculares e intra-
-ventriculares as anormalidades nais importantes, acontecendo em
100% dos ECG anormais..Outros achados foram ARV em U4 casos, um com
sobrecarga ventricular esquerda, um com efeito dielétrico difuso e
um com ondas Q anormals em Dl_e aVL. Nao houve correlagao entre o
CM e alteragoes do ECG.
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ANEXO T
PROTOCOLO CLINICO
DOENCAS MUSCULARES
Nome n? Reg.
Enderego
Sexo Idade Cor
HISTORIA: Sintomas:
=
a- Dificuldade p/ levantar cabega travesseiro i
b~ Dificuldade p/ rolar na cama
c- Dificuldade p/ levantar da cadeira
d- Necessita auxilio das mados p/ cruzar pernas
e~ Dificuldade para deambular
f- Pé caido
g- Dificuidade para descer escadas
h- Dificuldade p/ subir escadas
i~ Dificuldade para se agachar
j- Dificuldade p/ levantar apds agachamento
k- Diculdade para levantar as pernas
1- Dificuldade p/levantar objeto c/bragos
m- Dificuldade p/ segurar objeto ¢/ mdo
n- Dificuldade para abrir portas
o- Dificuldade p/ se pentear ou manter bragos
acima da cabega
p- Diplopia
q- Ptose palpebral
r- Dificuldade para assobiar
s- Disartria
t- Dificuldade para soprar
u- Dificuldade para morder ou mastigar
v~ Regurgitagadao nasal
w- Disfagia
x- Fasciculagoes
y- Atrofias (descrever no verso)
z- Contraturas (descrever no verso)
aa-Rigidez (descrever no verso)
bb~Dores (local)
cc-Dispnéia (descrever no verso)
" dd~Edema (descrever no verso)
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ANEXO I (cont.)}

Revisao de Sistemas: Digestivo
Respiratdrio
Circulatorio
Urinario
Sensitivo-Visao

Olfato
Audicgio
Gosto
Tacto e dor
Nervoso - Convulsdes
Paralisias
Movimentos involuntarios

Cefaléias

Antecedente morbidos:
FAMILIA: 1- Descrever doencas hereditirias, musculares ou nao

2~ Desenhar mapa familiar

EXAME FISICO

Peso: Altura: PA: FC: PC:
Cabega;
Pescogo:
Térax:
Coragao:
Abdomen:

Extremidades:



ANEXO I (cont.) 1

EXAME NEUROLOGICO

Nervos Cranianos: I
II
ITI-IV-VI
v
VII
VITI
IX-X
XI
XII
Sistema motor:
Misculos: Inspegdo:(atrofias, hipertrofias, fasciculag¢les, con-
traturas
Palpagdo:
Percussao:
Tonus:

Forga muscular: Trapézio

Romboide

Serrato anterior
Infraespinhoso
Supraespinhoso

Latissimo dorsi

Deltdide

Peitorais

Biceps

Triceps

Braquioradial

Extensor dos dedos
Supinador

Extensor radial longo do carpo
Extensor ulnar do carpo
Extensor longo do polegar
Extensor curto do polegar
Extensor prdOprio do index
Abdutor do polegar

Flexor radial do carpo
Flexor superficial dos dedos
Flexor profundo dos dedos
Pronador teres

Abdutor curto de polegar
Flexor longo do polegar
Flexor curto do polegar
Oponente do polegar
Lumbricais interdsseos
Flexor ulnar do carpo
Flexor do quinto dedo
Flexor profundo dos dedos III e IV
Abdutor do quinto dedo
Oponente do guinto dedo
Abdutor do polegar
Interdsseos dorsais
Interésseos palmares
~Sartorio
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Misculos - Forca Muscular: Continuagdo
Quadriceps femural
Iliopsoas
Abdutores das pernas
Gliteos médio e minimo
Gluteos maximo
Hamstring (bicéps sural)
Gastrocnemius
Flexor longo dos dedos
Flexor longo do grande dedo
Extensor longo do grande dedo
Extensores longo dos dedos
Tibial anterior
Peroneiro longo e curto
Tibial posterior

Coordenagao: Dedo-nariz-dedo
Palmas
Movimentos rapidos alternantes
Rebote
Marcha pe-ante-pé

Sistema Sensitivo:
Dor
Tacto
Posigao
Vibragdo
Nistagmo optocinético
Esterecgnosia
Estimulo simultaneo
Romberg

Marcha:

Reflexos: Glabelar Patelar
Nasolabial Aquileu
Mandibular Plantar
Bicéps Cutaneo abdominal
Radial Cremastérico
Tricéps

Estado Mental: Orientagdo pessoa, tempo e espago:
Mimica:

Comandos:

7 seriados:
Provérbios:
NUmeros diretos:
Nimeros indiretos:
Cdlculos:

Leitura:

Ditado e memdria:
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Estado Mental: Lateralidade
: Desenhos no verso ou abaixo,
de 01rculos, quadrado, cruz,
triangulo, losangulo em pe e
deltado, estrela, cubo reld-
gio, margarida, pentagenos.
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(cont,)

LABORATORIO

Exame:

Eritrécitos
Hemoglobina
Hematocrito
Leucocitos
Eosinofilos
Basofilos
Linfocitos
Monécitos
Bastonetes
Segmentados

Outros

VHS
Proteina-C-Reativa
Mucoproteinas
Fator Anti-nuclear
Células L.E.

Sodio

Potassio

Cloro

Bicarbonato

Calcio

Fosforo

Fosfatase alcalina
Fosfatase acida
Ureia

Creatinina

Acido drico

Colesterol

Data

Tt




ANEXQ I (cont.)

Exames DATA

Trans. Oxalacetica

Desidrogenase lactica

Creatino fosfokinase

Aldolase

Prcteina total

Albumina %

Gilob. Aifa 1

ALE

o]
N

Be

-t
Q4

Gama

Glicemia jejum

P.B.1.

T3

Th

Urina: Densidade

pH

Sub. redutoras

g%

roteinas

Corp. Cetonico

Hemoglobina

- 3
Leycocitos

Pidcitos

Hemacias

Cilindros

24 hs. creatinina

24 hs. creatina

-
L

Prov. E. I. Metabolismo

Corpos Cetonicos
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{cont.)

Clorets Farrico
Ac. Sulfosgalicili.
Nihidrina
Nitroso-Naftol

Mil

|

on
Cilanetc Nitroprs.

Azide 3odilica

Isatina
Zrom. 2. T. Amonio
Grar.. Metacromati.

Cromatografia

Punc¢ac Lombar:
Pressio inicial
Pressao final
Celulas

- s - -
Linfceitos
Mondeitos
Pilasmécitos

filos

C

Neutr
Proteinas
Glicnse
Cloretos

Weinberg

46

£ NI,

Decipital:

——.
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RX Toérax.

RX Extremidades:

Eletrocardiograma:

Vectocardiograma:

Teste de producao de lactato:
Esterdides no sangue:
Esterdides na urina:

Teste com Tensilon:

Teste de Jolly:

Eletromiografia:

Fotografias:

u7



