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Manifestações Cardíacas nas 
Doenças Neuromusculares

RESUMO
As distrofi as musculares são um 

grupo heterogéneo de doenças que se 
associam a alterações cardíacas (cardio-
miopatia, arritmias), que podem ser deter-
minantes no prognóstico destes doentes.

O objectivo desta revisão foi apre-
sentar as manifestações cardíacas de 
várias doenças neuromusculares, a es-
tratégia actual de tratamento e as reco-
mendações para a periodicidade e modo 
de avaliação cardíaca. 

Palavras -chave: distrofi as muscu-
lares; criança; cardiomiopatia; arritmias; 
defeitos de condução; seguimento car-
diaco. 
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INTRODUÇÃO
A grande maioria das doenças neu-

romusculares associa -se a alterações 
cardíacas que são responsáveis por ele-
vada morbilidade e mortalidade. Consti-
tuem um grupo heterogéneo de doenças, 
causadas por anomalias dos genes que 
codifi cam varias proteínas com funções 
diferentes na célula muscular. Algumas 
destas proteínas são componentes da 
membrana da célula muscular, outras do 
envelope nuclear ou podem ser enzimas 
específi cas do músculo(1). 

As manifestações cardíacas depen-
dem do tipo da doença e possivelmente 
da localização da anomalia genética, en-
volvendo geralmente o desenvolvimento 
de cardiomiopatia dilatada ou hipertrófi ca 
e arritmias (Quadro I)(2). 

AVALIAÇÃO CARDÍACA EM DOENTES 
COM DISTROFIA MUSCULAR 

A avaliação cardíaca deve ser 
efectuada em todas as crianças com 
doença neuromuscular com atingimen-
to cardíaco. A Academia Americana de 
Pediatria estabeleceu recomendações 
para o seguimento cardíaco nos vários 
tipos de doença(3). A avaliação cardíaca 
inclui uma história clínica e um exame 
físico pormenorizados para identifi car 
sinais e sintomas de insufi ciência car-
díaca (IC) e arritmias. É difícil valorizar 
os sintomas e sinais de IC em doentes 
com fraqueza muscular generalizada. A 
perda de peso, tosse, náusea, vómitos, 
ortopneia e aumento da fadiga podem 
representar sinais de falência cardíaca 
e devem ser investigados. Queixas de 
síncope ou tonturas e taquicardia ou 
palpitações podem ser sinais de bradi 
ou taquiarritmias(4). 

O electrocardiograma e ecocardio-
grama devem ser efectuados como par-
te da avaliação inicial. A Monitorização 
Electrocardiográfi ca Ambulatória Contí-
nua (MEAC -Holter) é recomendada em 
doenças associadas a perturbações do 
ritmo e da condução. 

Em doentes com má janela ecocar-
diográfi ca, devido às deformidades es-
queléticas, pode ser necessário recorrer 
à ressonância magnética cardíaca para 
uma avaliação mais exacta da disfunção 
ventricular.

Os peptídeos natriuréticos (BNP 
e NT - proBNP) são usados frequen-
temente nos adultos para distinguir a 
doença pulmonar da insufi ciência car-
díaca. Conquanto os estudos nesta po-
pulação sejam escassos, estes marca-
dores bioquímicos podem ser úteis na 
abordagem diagnóstica e seguimento 
dos doentes(4). 

Distrofi a Muscular de Duchenne 
(DMD)
É a forma mais frequente de dis-

trofi a muscular com uma incidência de 
1:3500 nados vivos do sexo masculino e 
uma prevalência de 1:100 000 homens. 
O envolvimento cardíaco é frequente, 
mas os sintomas estão habitualmente 
ausentes, devido às limitações musculo-
-esqueléticas dos doentes. O desen-
volvimento de cardiomiopatia (CMP) 
geralmente precede o aparecimento de 
sintomas sendo importante a sua identi-
fi cação precoce. A avaliação cardíaca é 
recomendada entre os 6 e os 10 anos, ou 
à data da apresentação, e a periodicida-
de de avaliação deve ser de 2/2 anos até 
aos 10 anos e posteriormente anualmen-
te ou mais frequente dependendo das al-
terações encontradas(3). 

As alterações electrocardiográfi cas 
estão já presentes antes dos 10 anos de 
idade e são variadas: ondas R elevadas e 
uma relação R/S anormal nas precordiais 
direitas, ondas Q profundas em D1, aVL, V5 
e V6(5). A partir dos 10 anos, desenvolve -se 
o processo cardiomiopático; aos 14 o eco-
cardiograma mostra CMP dilatada em 50% 
dos doentes (Figura 1), dos quais 36% são 
sintomáticos. Acima dos 18 anos de idade 
praticamente todos os doentes apresentam 
CMP (57% sintomáticos)(6).

O tratamento inicial preconizado da 
CMP na DMD são os inibidores da enzi-
ma de conversão da angiotensina (IECA). 
Estudos recentes mostraram benefício 
adicional com a adição do beta bloque-
ante Carvedilol, à semelhança do que 
ocorre em adultos com cardiomiopatia di-
latada(7). O uso de beta bloqueante em 22 
doentes com DMD mostrou uma melhoria 
ligeira, mas estatisticamente signifi cativa, 
da fracção de ejecção avaliada por resso-
nância magnética(8). 

Sílvia Álvares1

__________

1 Serviço de Cardiologia Pediátrica do Hospi-
tal Maria Pia – CHP

brought to you by COREView metadata, citation and similar papers at core.ac.uk

provided by Repositório Científico do Centro Hospitalar do Porto

https://core.ac.uk/display/71741081?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1


NASCER E CRESCER
revista do hospital de crianças maria pia
ano 2010, vol XIX, n.º 2

110 a cardiologia pediátrica na prática clínica
paediatric cardiology in clinical practice

Estes fármacos diminuem os sinto-
mas de insufi ciência cardíaca, melhoram 
a fracção de ejecção e o estado neuro-
hormonal. Quando iniciados precoce-
mente no curso da disfunção cardíaca 
podem também diminuir a progressão 
das alterações cardíacas(9), embora não 
haja consenso em torno desta questão. 
Continua a ser controversa a utilização 
dos IECA em doentes ainda com função 
ventricular esquerda dentro da normali-
dade(2). Em 2005 Duboc e al, num estudo 

com 57 doentes com DMD, mostraram 
uma resposta favorável à terapêutica 
com perindopril ao fi m de um seguimen-
to de cinco anos(10). Os mesmos autores, 
verifi caram uma menor mortalidade nos 
indivíduos randomizados inicialmente a 
perindopril, após um seguimento de dez 
anos(11). Também Ramaciotti investigou a 
utilização de enalapril na disfunção ven-
tricular esquerda em doentes com DMD 
e encontrou uma melhoria da fracção de 
ejecção em 43% dos doentes(12). 

Como é prática habitual, os inotrópi-
cos e diuréticos estão também indicados 
na insufi ciência cardíaca descompen-
sada(4). Também deverá ser ponderada 
a introdução de anticoagulação / antia-
gregantes planetários, nos doentes com 
disfunção cardíaca severa, como preven-
ção de eventos tromboembólicos sistémi-
cos(3,4).

Até recentemente os doentes com 
DMD faleciam entre os 15 e os 20 anos 
de idade por complicações respirató-

Quadro I - Manifestações cardíacas em diferentes doenças neuromusculares

Doença Mutação
genética

Manifestações 
cardíacas

Idade de início 
das manifestações 
cardíacas 

Sintomas 
cardíacos

Meios de 
diagnóstico Terapêutica

DM
Duchenne Distrofi na

Frequentes
CMP dilatada Pouco frequente 

antes dos 10 anos
Ausentes 
habitualmente

Exame clínico 
ECG
Eco 
Rx tórax
BNP/NT Pro BNP

Sintomático para a 
insufi ciência cardíaca

DM
de Becker Distrofi na

Frequentes
CMP dilatada/

Pouco frequente 
em crianças. 
Adolescência ou 
adulto jovem 

Os sintomas 
cardíacos podem 
ser o quadro de 
apresentação 

Exame clínico 
ECG
Eco 
Rx tórax
BNP/NT Pro BNP

Sintomático para a 
insufi ciência cardíaca 
Transplante cardíaco

DM Emery - 
Dreifus
(forma 
autossómica 
dominante)

Lamina A/C

Disfunção do nó 
sinusal 
FA frequente 
Arritmias V
Incidência de 
CMP variável

Geralmente 2ª 
década mas pode 
surgir na infância

Sincope, pré-
-sincope, 
palpitações, 
dispneia, 
intolerância ao 
esforço 

Exame clínico 
ECG
Holter
Eco 

Colocação de pace -maker
CDI
Antiarritmicos
Anticoagulação (FA)
Tca sintomática para a 
insufi ciência cardíaca

DM Emery-
-Dreifuss Ligada 
ao Cromossoma X

Emerina
Defeitos de 
Condução
Arritmias V e SV
CMP rara

Adolescente, 
adulto jovem

Sincope, pré-
-sincope, 
palpitações, 
dispneia, 
intolerância ao 
esforço

Exame clínico 
ECG
Holter
Eco 

Colocação de pace -maker
Antiarritmicos
Anticoagulação (FA)

Distrofi a Miotonica DMPK

Frequentes
Alterações da 
condução
Arritmias SV e V
Disfunção 
miocárdica rara

Arritmias graves 
na infância
Envolvimento 
cardíaco 
geralmente mais 
progressivo do 
que o muscular

Frequentemente
sem sintomas
Morte súbita em 
10 -30%
Bradicardia 
e taquicardia 
sintomaticas

Exame clínico 
ECG
Holter
Eco 

Colocação de pace -maker
EEF se sintomas de 
bradicardia e Holter 
normal.
Antiarritmicos 
(taquiarritimias)

Ataxia de 
Friedreich Frataxina

Frequentes
CMP hipertrófi ca.
Pode progredir 
para CMP dilatada
Arritmias V

Pouco frequente 
antes dos 5 anos 

Sintomas 
cardíacos 
ausentes ou 
ligeiros

Exame clínico 
ECG
Eco 

Alguma evidência que a 
idebenona pode reduzir 
o grau de hipertrofi a 
cardíaca

Abreviaturas: CDI - cardiodesfi brilador implantável; CMP - cardiomiopatia; ECG - electrocardiograma; ECO - ecocardiograma; EEF - estudo electrofi sioló-
gico; FA  - fi brilação auricular; Rx -radiografi a;Tca - terapêutica; V - ventricular
(Adaptado de: English KM, Gibbs JL.Cardiac monitoring and treatment for children and olescents with neuromuscular disorders. Dev Med Child Neu-
rol. 2006;48(3):231 -5).
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rias, ICC ou arritmias. Com a evolução 
dos meios terapêuticos, nomeadamente 
as técnicas de ventilação não invasiva, 
registou -se um aumento da esperança 
de vida na DMD. A disfunção cardíaca é 
observada mais frequentemente e a insu-
fi ciência cardíaca crónica é uma das cau-
sas de morte mais importante(13), o que 
despertou um maior interesse na vigilân-
cia e seguimento cardiovascular desta 
patologia. 

Os doentes em tratamento com cor-
ticoides devem ter um seguimento cardí-
aco mais frequente com monitorização 
da tensão arterial e peso. 

Relativamente às arritmias, estas 
são frequentes, nomeadamente extras-
sístoles ventriculares, podendo ocorrer 
associadas à disfunção ventricular. Quan-
do identifi cadas pode haver indicação 
para terapêutica médica. A implantação 
de cardiodesfribilador (CDI) é difi cultada 
pelas alterações músculo -esqueléticas e 
pela atrofi a muscular.  

Distrofi a Muscular de Becker 
(DMB)
A incidência de DMB é de 1:18450 

NV do sexo masculino. É causada por 
níveis reduzidos ou variantes anormais 
de distrofi na e não à sua ausência. Em-
bora a distribuição da fraqueza muscular 
seja semelhante à DMD, a idade de início 
da sintomatologia muscular é variável, 
podendo surgir manifestações aos 12 
anos, conquanto habitualmente ocorram 
mais tarde. Na DMB o grau de envolvi-
mento cardíaco é desproporcionado re-
lativamente ao atingimento do músculo 
esquelético. Cerca dos 20 anos, 50% 
dos doentes têm alterações electrocar-
diográfi cas e aos 30 anos, 40% apresen-
tam cardiomiopatia na ecocardiografi a(14); 
70% desenvolve insufi ciência cardíaca 
congestiva (ICC) acima dos 40 anos de 
idade(4). Podem ocorrer arritmias ventri-
culares, tal como na DMD.

A avaliação cardíaca na DMB é re-
comendada aos 10 anos, ou à data do 

diagnóstico e posteriormente anual, de 
2/2 anos ou mais frequente conforme a 
evolução clínica.   

O tratamento médico da IC é sobre-
ponível ao que foi descrito anteriormente 
para a DMD. O transplante cardíaco e o 
“pacing” biventricular foram utilizados em 
alguns doentes. A colocação de CDI está 
indicada na presença de arritmias ventri-
culares graves(4,6,9,14).  

Mulheres Portadores de DMD ou 
DMB
Estão descritas alterações cardí-

acas em mulheres heterozigotas para a 
DMD e DMB, embora o desenvolvimento 
de insufi ciência cardíaca seja raro. A ava-
liação cardíaca (incluindo ECG e ecocar-
diograma) deverá realizar -se entre os 16 
e 25 anos, ou mais cedo na presença de 
sintomas. A periodicidade de avaliação é 
recomendada de 5 em 5 anos a partir dos 
25 anos de idade(3).  

Distrofi a muscular de Emery 
Dreifuss 
A distrofi a muscular de Emery Drei-

fuss (EDMD) pode ocorrer como uma do-
ença recessiva ligada ao cromossoma X 
(XL - EDMD), causada por uma mutação 
no gene que codifi ca a proteína emerina, 
ou como autossómica dominante (AD-
- EDMD) originada por uma mutação no 
gene da lamina(6). 

Na XL - EDMD a doença inicia -se na 
infância, mas tem uma progressão lenta. 
As manifestações cardíacas traduzem -se 
pela ocorrência frequente de bradicardia 
(entre os 20 e os 40 anos), evoluindo para 
bloqueio aurículo -ventricular (Figura 2). 
As arritmias são mais frequentes que as 
alterações cardiomiopáticas. A fi brilação 
auricular e fl utter auriculares são comuns, 
obrigando a medicação antiarritmica e a 
hipocoagulação no caso de fi brilação. 
Pode haver indicação para a implantação 
de pace -maker por bradiarritmia. Actual-
mente recomenda -se a implantação de 
pacemaker em doentes assintomáticos 
que mostram sinais de doença do nó si-
nusal ou do nó aurículo ventricular. A ava-
liação cardíaca deve ser feita na altura do 
diagnóstico (incluindo ECG, ecocardio-
grafi a e Holter), repetindo -se anualmente 
a realização de ECG e Holter. A ecocar-

Figura 1 - Ecocardiograma bidimensional/modo M (eixo longo para-esternal) – CMP dilatada 
do VE num doente com Distrofi a Muscular de Duchenne: observa-se dilatação do ventrículo 
esquerdo e hipomotilidade global, com fracção de ejecção de cerca de 34%; no interior do VE 
é visível uma imagem ecodensa (T) correspondendo a um trombo intracardíaco.

Legenda: CMP – cardiomiopatia; AE – aurícula esquerda; AO – aorta; S – septo interventricu-
lar; VD – ventrículo direito; VE – ventrículo esquerdo; T – trombo intracardíaco
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diografi a deverá ser efectuada quando 
entendido necessário. 

Na AD - EDDM (laminopatias) a va-
riabilidade fenotipica é maior do que na 
XL_EDDM. Há disfunção do ventrículo es-
querdo, que progride com a idade, parale-
lamente às alterações do ritmo: arritmias 
ventriculares e supraventriculares (Figu-
ra 3) (sendo a abordagem semelhante à 
anterior) e alterações da condução. Po-
dem existir alterações cardíacas graves 
com envolvimento músculo -esquelético 
ligeiro. Recomenda -se a implantação de 
pace -maker na presença de doença do 
nó sinusal ou aurículo -ventricular.  A in-
cidência de morte súbita é elevada e não 
parece ser reduzida pela implantação de 
pace -maker, o que sugere uma causa ar-
ritmogénica ventricular. Deverá ser pon-

derada a implantação de um CDI perante 
a necessidade de pace -maker. 

A insufi ciência cardíaca é tratada 
como habitualmente; se são usados os 
betabloqueantes, deve haver uma moni-
torização frequente da situação clínica(6). 

A avaliação cardíaca deve ser feita 
na altura do diagnóstico (incluindo ECG, 
ecocardiografi a e Holter), repetindo -se 
anualmente ou mais frequente se ne-
cessário. 

Distrofi a muscular das cinturas
Actualmente estão reconhecidas 

vários subtipos geneticamente diferen-
tes de distrofi a muscular das cinturas 
(LGMD), cuja hereditariedade é recessi-
va em 90% dos casos ou autossómica 
dominante nos restantes. 

As manifestações cardíacas são 
específi cas da doença, daí a importância 
do diagnóstico genético exacto. Surgem 
com maior frequência nas sarcoglicono-
patias (LFMD2C a 2F), sobretudo sob a 
forma de cardiomiopatia. A incidência de 
arritmias é baixa. As arritmias e alterações 
da condução  são mais prevalentes nas 
formas autossómicas dominante. A moni-
torização cardíaca depende do diagnosti-
co genético, mas é recomendado que as 
sarcogliconopatias e a LGMD2I tenham 
um seguimento como preconizado para a 
DMD e DMB(6,16,17). 

DISTROFIA MIOTÓNICA 
A distrofi a muscular miotónica é a 

forma mais frequente de distrofi a mus-
cular nos adultos, com uma prevalência 
de 2 -14:100 000 indivíduos e incidência 
de 1:8000 NV. É devida a expansão na 
repetição dos  trinucleotídeos citosina, 
timina e guanina (CTG) do gene proteí-
na quinase situado no cromossoma 19.  
Estão identifi cadas duas variantes, a tipo 
1 (DM1), mais frequente, e a tipo2 (DM2), 
só recentemente classifi cada. 

Na DM1 podem reconhecer -se três 
formas: uma forma congénita com ma-
nifestações cardíacas graves neonatais: 
cardiomiopatia hipertrófi ca, miocárdio 
não compactado, alterações do ritmo e 
morte súbita; uma forma leve que se de-
tecta acima dos 50 anos e está associada 
a fraqueza muscular ligeira e uma expec-
tativa de vida normal; e a forma clássica, 
mais frequente, que se manifesta entre 
os 20 -40 anos(4,6). 

As manifestações cardíacas na 
DM1 são frequentes e ocorrem sob a 
forma de arritmias supraventriculares 
em 25% dos doentes (fl utter e fi brilação 
auricular, taquicardia auricular) e ven-
triculares (taquicardia ventricular mono 
e polimórfi ca e fi brilação ventricular). 
Outras alterações incluem PR prolonga-
do, bloqueio de ramo. Aparentemente a 
cardiomiopatia é rara e predominam as 
alterações do ritmo que são mais graves 
quanto mais cedo for a idade de diagnós-
tico. Estas alterações tendem a progredir 
com a idade dos doentes, sendo respon-
sáveis por 20% das mortes, que ocorre 
em média aos 53 anos. O risco de morte 
súbita é também importante (é causa de 

Figura 2 - Bloqueio AV 1º grau - prolongamento anormal do intervalo PR (maior que 0,20 s) 
mantendo-se a relação 1:1 entre P e QRS.

Figura 3 - Traçado de Holter – período de taquicardia ventricular
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morte em 10% dos casos), pelo que quei-
xas como sincope e pré -sincope devem 
ter uma investigação aprofundada com a 
realização de estudo electrofi siológico se 
necessário(4,6,17,18).

A necessidade de implantação de 
pace -maker/CDI deve ser ponderada em 
função dos sintomas do doente e das 
alterações encontradas no ECG ou Hol-
ter(17,18).  

A avaliação cardíaca deve fazer -se 
aquando do diagnóstico (incluindo ECG, 
ecocardiografi a e Holter) e posteriormen-
te anualmente(4). 

ATAXIA DE FRIEDREICH
A Ataxia de Friedreich (FRDA) é 

uma doença autossômica recessiva, cau-
sada por uma expansão na repetição dos 
trinucleotídeos GAA no gene da frataxina 
situado no cromossoma 9. É uma doen-
ça em que há envolvimento do sistema 
nervoso periférico ( neuropatia) e dos sis-
tema nervoso central. A incidência é de 
1 em cada 50.000 indivíduos e a doença 
manifesta -se entre os dez e os quinze 
anos de idade. A cardiomiopatia hiper-
trófi ca (Figura 4) está presente em cer-
ca de 2/3 dos doentes. A ecocardiografi a 
revela habitualmente hipertrofi a concên-
trica do ventrículo esquerdo. Os acha-
dos electrocardiográfi cas relacionam -se 
com a hipertrofi a ventricular esquerda 
(inversão das ondas T, desvio esquerdo 
do eixo eléctrico, anomalias da repolari-
zação ventricular) (Figura 5) e arritmias 
ventriculares e supraventriculares. Nos 
estádios fi nais da doença pode haver 
progressão para cardiomiopatia dilata-
da. A insufi ciência cardíaca e arritmias 
representam as causas de morte mais 
frequentes(4,16). A vigilância cardíaca deve 
iniciar -se precocemente, com realização 
de ecocardiograma e electrocardiogra-
ma. As arritmias devem ser tratadas com 
antiarritmicos ou implantação de disposi-
tivos médicos. A idebenona tem sido utili-
zada no tratamento destes doentes e em 
cerca de 50% mostrou reduzir a hipertro-
fi a cardíaca(4,16,19 -21).

CONCLUSÃO
As manifestações cardiovasculares 

mais frequentes das doenças neuromus-
culares são a cardiomiopatia, alterações da 

condução e arritmias. A avaliação cardíaca 
é fundamental no seguimento dos doentes 
e deve ser feita na altura do diagnóstico e 
depois regularmente dependendo do tipo 
de doença em causa (Quadro II) e das alte-
rações mais frequentes. 

A terapêutica anticongestiva está 
indicada na presença de cardiomiopatia. 
Continua a ser controversa a utilização 
dos IECA/ beta -bloqueantes numa fase 
pré - clínica da cardiomiopatia. O trans-
plante cardíaco poderá ter indicação 

Figura 4 - Ecocardiograma bidimensional, eixo longo (A) e eixo curto (B) para-esternal, – CMP 
hipertrófi ca do VE (doente com ataxia de Friedreich): observa-se hipertrofi a simétrica das pa-
redes do VE 
Legenda: CMP – cardiomiopatia; AE – aurícula esquerda; AO – aorta; S – septo interventricu-
lar; VD – ventrículo direito; VE – ventrículo esquerdo; PP – parede posterior do VE

Figura 5 - Electrocardiograma mostrando alterações de repolarização ventricular esquerda 
(criança com ataxia de Friedrich e cardiomiopatia hipertrófi ca do ventrículo esquerdo)
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nalgumas doenças neuromusculares em 
insufi ciência cardíaca terminal.

Determinadas doenças associam-
-se a alterações da condução graves 
com indicação para implantação de pace-
-maker. A implantação de cardiodesfribi-
lador terá que ser ponderada na presen-
ça de taquiarritmias com risco de morte 
súbita. Dada a maior sobrevida destes 
doentes a elevada prevalência de alte-
rações cardiovasculares, cada vez mais 
estão a ser adoptadas estratégias de pre-
venção, nomeadamente relativamente à 
morte súbita. 

CARDIAC MANIFESTATIONS IN 
NEUROMUSCULAR DISEASES

ABSTRACT
The muscular dystrophies are a 

heterogeneous group of conditions asso-
ciated with cardiac disturbances (cardio-
myopathy, arrhythmias) that may be the 
major determinants of the prognosis of 
the disease.

The aim of this review is to summa-
rize the cardiac features seen in patients 

Quadro II - Recomendações para a avaliação cardíaca em varias doenças neuromusculares

Doença neuromuscular Ecocardiograma ECG Holter

DMD Inicial aos 6 anos
6 - 10 anos: de  2/2 anos
>10 anos: anual 

Inicial aos 6 anos
6 - 10 anos: de  2/2 anos
>10 anos: anual

Inicial aos 6 anos
>6: 1 -2 anos

Mulher Portadora de DMD Inicial aos 16 anos
>16 anos: 5/5 anos

Inicial aos 16 anos
>16 anos: 5/5 anos

Inicial aos 16 anos
>16 anos: 5/5 anos

DMB Inicial aos 10 anos
> 10 anos: 1 -2 anos

Inicial aos 10 anos
> 10 anos: 1 -2 anos

Inicial aos 10 anos
> 10 anos: 1 -2 anos

AD -EDMD
(laminopatia)

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Quando indicado

XL -EDMD Inicial ao diagnóstico 
Depois de 5/5 anos

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Quando indicado

Sarcoglicanopatias/
LGMD2I

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Quando indicado

Distrofi a miotónica
(forma clássica)

Inicial ao diagnóstico 
Quando indicado

Inicial ao diagnóstico 
Depois anualmente

Quando indicado

Legenda: DMD – Distrofi a Muscular de Duchenne; DMB – Distrofi a Muscular de Becker
(adaptado de HSU DT. Cardiac manifestations of neuromuscular disorders in children. Paediatr Respir Rev. 2010;11(1):35 -8).

with different muscular dystrophies, the 
diagnostic approach and therapeutic in-
tervention and to present the recommen-
dations for cardiac follow -up.

Keywords: muscular dystrophy; 
child cardiomyopathy, arrythmias, con-
duction defects, cardiac monitoring.
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