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Manifestacdes Cardiacas nas
Doencas Neuromusculares

RESUMO

As distrofias musculares sdo um
grupo heterogéneo de doencas que se
associam a alteragbes cardiacas (cardio-
miopatia, arritmias), que podem ser deter-
minantes no progndstico destes doentes.

O objectivo desta revisao foi apre-
sentar as manifestagbes cardiacas de
varias doengas neuromusculares, a es-
tratégia actual de tratamento e as reco-
mendagdes para a periodicidade e modo
de avaliagdo cardiaca.

Palavras-chave: distrofias muscu-
lares; crianga; cardiomiopatia; arritmias;
defeitos de conducéo; seguimento car-
diaco.
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INTRODUCAO

A grande maioria das doengas neu-
romusculares associa-se a alteragbes
cardiacas que sao responsaveis por ele-
vada morbilidade e mortalidade. Consti-
tuem um grupo heterogéneo de doengas,
causadas por anomalias dos genes que
codificam varias proteinas com fungbes
diferentes na célula muscular. Algumas
destas proteinas sdo componentes da
membrana da célula muscular, outras do
envelope nuclear ou podem ser enzimas
especificas do musculo™,

As manifestagbes cardiacas depen-
dem do tipo da doenca e possivelmente
da localizagéo da anomalia genética, en-
volvendo geralmente o desenvolvimento
de cardiomiopatia dilatada ou hipertréfica
e arritmias (Quadro I)@.
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AVALIAGAO CARDIACA EM DOENTES
COM DISTROFIA MUSCULAR

A avaliagdo cardiaca deve ser
efectuada em todas as criangas com
doenga neuromuscular com atingimen-
to cardiaco. A Academia Americana de
Pediatria estabeleceu recomendagdes
para o seguimento cardiaco nos varios
tipos de doenga®. A avaliagéo cardiaca
inclui uma histéria clinica e um exame
fisico pormenorizados para identificar
sinais e sintomas de insuficiéncia car-
diaca (IC) e arritmias. E dificil valorizar
0s sintomas e sinais de IC em doentes
com fraqueza muscular generalizada. A
perda de peso, tosse, nausea, vémitos,
ortopneia e aumento da fadiga podem
representar sinais de faléncia cardiaca
e devem ser investigados. Queixas de
sincope ou tonturas e taquicardia ou
palpitagbes podem ser sinais de bradi
ou taquiarritmias®.

O electrocardiograma e ecocardio-
grama devem ser efectuados como par-
te da avaliagao inicial. A Monitorizagao
Electrocardiografica Ambulatéria Conti-
nua (MEAC-Holter) é recomendada em
doengas associadas a perturbagbes do
ritmo e da condugéo.

Em doentes com ma janela ecocar-
diogréfica, devido as deformidades es-
queléticas, pode ser necessario recorrer
a ressonancia magnética cardiaca para
uma avaliagdo mais exacta da disfungao
ventricular.

Os peptideos natriuréticos (BNP
e NT- proBNP) sdo usados frequen-
temente nos adultos para distinguir a
doenga pulmonar da insuficiéncia car-
diaca. Conquanto os estudos nesta po-
pulagéo sejam escassos, estes marca-
dores bioquimicos podem ser Uteis na
abordagem diagnéstica e seguimento
dos doentes®.
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Distrofia Muscular de Duchenne

(DMD)

E a forma mais frequente de dis-
trofia muscular com uma incidéncia de
1:3500 nados vivos do sexo masculino e
uma prevaléncia de 1:100 000 homens.
O envolvimento cardiaco é frequente,
mas os sintomas estdo habitualmente
ausentes, devido as limitagbes musculo-
-esqueléticas dos doentes. O desen-
volvimento de cardiomiopatia (CMP)
geralmente precede o aparecimento de
sintomas sendo importante a sua identi-
ficagéo precoce. A avaliagéo cardiaca é
recomendada entre os 6 e os 10 anos, ou
a data da apresentagéo, e a periodicida-
de de avaliagao deve ser de 2/2 anos até
aos 10 anos e posteriormente anualmen-
te ou mais frequente dependendo das al-
teragdes encontradas®.

As alteracdes electrocardiograficas
estdo ja presentes antes dos 10 anos de
idade e s&o variadas: ondas R elevadas e
uma relagdo R/S anormal nas precordiais
direitas, ondas Q profundas em D1, aVL, V5
e V69, A partir dos 10 anos, desenvolve-se
0 processo cardiomiopatico; aos 14 o eco-
cardiograma mostra CMP dilatada em 50%
dos doentes (Figura 1), dos quais 36% sé&o
sintomaticos. Acima dos 18 anos de idade
praticamente todos os doentes apresentam
CMP (57% sintomaticos)®.

O tratamento inicial preconizado da
CMP na DMD séao os inibidores da enzi-
ma de conversao da angiotensina (IECA).
Estudos recentes mostraram beneficio
adicional com a adi¢éo do beta bloque-
ante Carvedilol, a semelhanga do que
ocorre em adultos com cardiomiopatia di-
latada®™. O uso de beta bloqueante em 22
doentes com DMD mostrou uma melhoria
ligeira, mas estatisticamente significativa,
da fracgao de ejeccéo avaliada por resso-
nancia magnética®.
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Estes farmacos diminuem os sinto-
mas de insuficiéncia cardiaca, melhoram
a fracgéo de ejecgdo e o estado neuro-
hormonal. Quando iniciados precoce-
mente no curso da disfungdo cardiaca
podem também diminuir a progresséo
das alteragdes cardiacas®, embora néo
haja consenso em torno desta questéo.
Continua a ser controversa a utilizagao
dos IECA em doentes ainda com fungao
ventricular esquerda dentro da normali-
dade®. Em 2005 Duboc e al, num estudo

com 57 doentes com DMD, mostraram
uma resposta favoravel a terapéutica
com perindopril ao fim de um seguimen-
to de cinco anos('?. Os mesmos autores,
verificaram uma menor mortalidade nos
individuos randomizados inicialmente a
perindopril, apdés um seguimento de dez
anos!"™). Também Ramaciotti investigou a
utilizagado de enalapril na disfungao ven-
tricular esquerda em doentes com DMD
e encontrou uma melhoria da fracgdo de
ejeccdo em 43% dos doentes(').

Como é pratica habitual, os inotrépi-
cos e diuréticos estdo também indicados
na insuficiéncia cardiaca descompen-
sada®. Também devera ser ponderada
a introdugédo de anticoagulagéo / antia-
gregantes planetarios, nos doentes com
disfuncéo cardiaca severa, como preven-
¢ao de eventos tromboembadlicos sistémi-
cost4,

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

Quadro | - Manifestagdes cardiacas em diferentes doengas neuromusculares

~ . . |dade de inicio ; :
Mutagao Manifestacoes s ~ Sintomas Meios de At
Doenga o p das manifestagdes y I Terapéutica
genética cardiacas cardiacas cardiacos diagndstico
Exame clinico
Frequentes ECG . i
DM Distrofina CMP dilatada Pouco frequente Ausgntes Eco Slntomgtlcp para a
Duchenne antes dos 10 anos | habitualmente Ry thrax insuficiéncia cardiaca
BNP/NT Pro BNP
. Exame clinico
Pouco frequente Os sintomas . -
DM . Frequeptes em criangas. cardiacos podem ECG $|ntom§t|cp para @
Distrofina CMP dilatada/ N Eco insuficiéncia cardiaca
de Becker Adolescéncia ou ser o quadro de Ry thrax Transplante cardiaco
adulto jovem apresentagao BNP/NT Pro BNP
DM Emery- 3:?5@2?30 dono Geralmente 22 2;:1%%%2’ pre- Exame clinico 8c[>)||ocagao de pace-maker
Dreifus década mas pode o ECG o
(forma Lamina A/C ;A 'I;regue\r}te surgir na infancia gglpltagoes, Holter ﬁnt!arntmllco% FA
autossomica rrmias dispneia, Eco nticoagu a}g_ao( )
. Incidéncia de intolerancia ao Tca sintomatica para a
dominante)
CMP variavel esforgo insuficiéncia cardiaca
) Sincope, pré- Exame clinico
DM Emery- Defeitos de -sincope, ECG Colocagéo de pace-maker
-Dreifussr)lii ada Emerina Condugao Adolescente, palpitagdes, Holter Antiarritmicos
g Arritmias V e SV adulto jovem dispneia, Anticoagulagéo (FA
ao Cromossoma X . . Eco
CMP rara intolerancia ao
esforgo
Frequentes Arritmias graves Frequentemente Colocagéo de pace-maker
o na infancia sem sintomas Exame clinico )
AlteragBes da . gy cG EEF se sintomas de
P condugao Envqlwmento Morts silbita em E bradicardia e Holter
Distrofia Miotonica | DMPK Arritmias SV e V cardiaco 10-30% Holter normal
Disfuncao geralmeqte mais Bradlc.ardlal Eco Antiarritmicos
o progressivo do e taquicardia o
miocardica rara : i (taquiarritimias)
que o muscular sintomaticas
Frequentes - Sintomas Exame clinico Alguma evidéncia que a
) CMP hipertréfica. p . :
Ataxia de Frataxina Pode proaredir Pouco frequente cardiacos ECG idebenona pode reduzir
Friedreich ara CE,)MF? dilatada antes dos 5 anos ausentes ou Eco 0 grau de hipertrofia
eritmias v ligeiros cardiaca

Abreviaturas: CDI- cardiodesfibrilador implantavel; CMP- cardiomiopatia; ECG- electrocardiograma; ECO- ecocardiograma; EEF- estudo electrofisiold-
gico; FA - fibrilagdo auricular; Rx-radiografia;Tca- terapéutica; 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 evolugao
dos meios terapéuticos, nomeadamente
as técnicas de ventilagdo ndo invasiva,
registou-se um aumento da esperanga
de vida na DMD. A disfungao cardiaca é
observada mais frequentemente e a insu-
ficiéncia cardiaca cronica é uma das cau-
sas de morte mais importante'®, o que
despertou um maior interesse na vigilan-
cia e seguimento cardiovascular desta
patologia.

Os doentes em tratamento com cor-
ticoides devem ter um seguimento cardi-
aco mais frequente com monitorizagao
da tenséo arterial e peso.

Relativamente as arritmias, estas
sao frequentes, nomeadamente extras-
sistoles ventriculares, podendo ocorrer
associadas a disfungéo ventricular. Quan-
do identificadas pode haver indicagao
para terapéutica médica. A implantagéo
de cardiodesfribilador (CDI) é dificultada
pelas alteragbes musculo-esqueléticas e
pela atrofia muscular.
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Distrofia Muscular de Becker

(DMB)

A incidéncia de DMB ¢ de 1:18450
NV do sexo masculino. E causada por
niveis reduzidos ou variantes anormais
de distrofina e ndo a sua auséncia. Em-
bora a distribuicdo da fraqueza muscular
seja semelhante 8 DMD, a idade de inicio
da sintomatologia muscular é variavel,
podendo surgir manifestagdes aos 12
anos, conquanto habitualmente ocorram
mais tarde. Na DMB o grau de envolvi-
mento cardiaco é desproporcionado re-
lativamente ao atingimento do musculo
esquelético. Cerca dos 20 anos, 50%
dos doentes tém alteragbes electrocar-
diograficas e aos 30 anos, 40% apresen-
tam cardiomiopatia na ecocardiografiat";
70% desenvolve insuficiéncia cardiaca
congestiva (ICC) acima dos 40 anos de
idade®. Podem ocorrer arritmias ventri-
culares, tal como na DMD.

A avaliagao cardiaca na DMB é re-
comendada aos 10 anos, ou a data do

Figura 1 - Ecocardiograma bidimensional/modo M (eixo longo para-esternal) — CMP dilatada
do VE num doente com Distrofia Muscular de Duchenne: observa-se dilatagdo do ventriculo
esquerdo e hipomotilidade global, com fracgéo de ejeccdo de cerca de 34%; no interior do VE
€ visivel uma imagem ecodensa (T) correspondendo a um trombo intracardiaco.

Legenda: CMP — cardiomiopatia; AE — auricula esquerda; AO — aorta; S — septo interventricu-
lar; VD — ventriculo direito; VE — ventriculo esquerdo; T — trombo intracardiaco
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diagnéstico e posteriormente anual, de
2/2 anos ou mais frequente conforme a
evolugéo clinica.

O tratamento médico da IC é sobre-
ponivel ao que foi descrito anteriormente
para a DMD. O transplante cardiaco e o
“pacing” biventricular foram utilizados em
alguns doentes. A colocacéo de CDI esta
indicada na presenca de arritmias ventri-
culares graves®“6914),

Mulheres Portadores de DMD ou

DMB

Estdo descritas alteragdes cardi-
acas em mulheres heterozigotas para a
DMD e DMB, embora o desenvolvimento
de insuficiéncia cardiaca seja raro. A ava-
liagao cardiaca (incluindo ECG e ecocar-
diograma) devera realizar-se entre os 16
e 25 anos, ou mais cedo na presencga de
sintomas. A periodicidade de avaliagéo &
recomendada de 5 em 5 anos a partir dos
25 anos de idade®.

Distrofia muscular de Emery

Dreifuss

A distrofia muscular de Emery Drei-
fuss (EDMD) pode ocorrer como uma do-
enca recessiva ligada ao cromossoma X
(XL- EDMD), causada por uma mutagao
no gene que codifica a proteina emerina,
ou como autossémica dominante (AD-
- EDMD) originada por uma mutagao no
gene da lamina®.

Na XL- EDMD a doenga inicia-se na
infancia, mas tem uma progressao lenta.
As manifestagbes cardiacas traduzem-se
pela ocorréncia frequente de bradicardia
(entre os 20 e 0s 40 anos), evoluindo para
bloqueio auriculo-ventricular (Figura 2).
As arritmias sdo mais frequentes que as
alteragdes cardiomiopaticas. A fibrilagao
auricular e flutter auriculares sdo comuns,
obrigando a medicagéo antiarritmica e a
hipocoagulagdo no caso de fibrilagéo.
Pode haver indicacao para a implantagéao
de pace-maker por bradiarritmia. Actual-
mente recomenda-se a implantacao de
pacemaker em doentes assintomaticos
que mostram sinais de doenga do no si-
nusal ou do n6 auriculo ventricular. A ava-
liagcdo cardiaca deve ser feita na altura do
diagnostico (incluindo ECG, ecocardio-
grafia e Holter), repetindo-se anualmente
a realizagdo de ECG e Holter. A ecocar-
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Figura 2 - Blogueio AV 1° grau - prolongamento anormal do intervalo PR (maior que 0,20 s)
mantendo-se a relagéo 1:1 entre P e QRS.
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Figura 3 - Tragado de Holter — periodo de taquicardia ventricular

diografia devera ser efectuada quando
entendido necessario.

Na AD- EDDM (laminopatias) a va-
riabilidade fenotipica € maior do que na
XL_EDDM. Ha disfungéo do ventriculo es-
querdo, que progride com a idade, parale-
lamente as alteragdes do ritmo: arritmias
ventriculares e supraventriculares (Figu-
ra 3) (sendo a abordagem semelhante a
anterior) e alteragdes da condugéo. Po-
dem existir alteragcdes cardiacas graves
com envolvimento musculo-esquelético
ligeiro. Recomenda-se a implantacédo de
pace-maker na presenga de doenga do
né sinusal ou auriculo-ventricular. A in-
cidéncia de morte subita é elevada e néo
parece ser reduzida pela implantagao de
pace-maker, o que sugere uma causa ar-
ritmogénica ventricular. Devera ser pon-

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

A insuficiéncia cardiaca é tratada
como habitualmente; se sdo usados os
betabloqueantes, deve haver uma moni-
torizagéo frequente da situagao clinica®.

A avaliagdo cardiaca deve ser feita
na altura do diagnostico (incluindo ECG,
ecocardiografia e Holter), repetindo-se
anualmente ou mais frequente se ne-
cessario.

Distrofia muscular das cinturas

Actualmente estdo reconhecidas
varios subtipos geneticamente diferen-
tes de distrofia muscular das cinturas
(LGMD), cuja hereditariedade é recessi-
va em 90% dos casos ou autossomica
dominante nos restantes.

112 | a cardiologia pediatrica na pratica clinica

paediatric cardiology in clinical practice

As manifestagbes cardiacas s&o
especificas da doenca, dai a importancia
do diagndstico genético exacto. Surgem
com maior frequéncia nas sarcoglicono-
patias (LFMD2C a 2F), sobretudo sob a
forma de cardiomiopatia. A incidéncia de
arritmias € baixa. As arritmias e alteragbes
da condugdo sao mais prevalentes nas
formas autossémicas dominante. A moni-
torizacao cardiaca depende do diagnosti-
co genético, mas é recomendado que as
sarcogliconopatias e a LGMD2| tenham
um seguimento como preconizado para a
DMD e DMB®16.17),

DISTROFIA MIOTONICA

A distrofia muscular miotonica é a
forma mais frequente de distrofia mus-
cular nos adultos, com uma prevaléncia
de 2-14:100 000 individuos e incidéncia
de 1:8000 NV. E devida a expansdo na
repeticdo dos trinucleotideos citosina,
timina e guanina (CTG) do gene protei-
na quinase situado no cromossoma 19.
Estao identificadas duas variantes, a tipo
1 (DM1), mais frequente, e a tipo2 (DM2),
so recentemente classificada.

Na DM1 podem reconhecer-se trés
formas: uma forma congénita com ma-
nifestagdes cardiacas graves neonatais:
cardiomiopatia hipertréfica, miocardio
ndo compactado, alteragbes do ritmo e
morte subita; uma forma leve que se de-
tecta acima dos 50 anos e esta associada
a fraqueza muscular ligeira e uma expec-
tativa de vida normal; e a forma classica,
mais frequente, que se manifesta entre
0s 20-40 anos“®),

As manifestagbes cardiacas na
DM1 sdo frequentes e ocorrem sob a
forma de arritmias supraventriculares
em 25% dos doentes (flutter e fibrilagéo
auricular, taquicardia auricular) e ven-
triculares (taquicardia ventricular mono
e polimorfica e fibrilagdo ventricular).
Outras alteragdes incluem PR prolonga-
do, bloqueio de ramo. Aparentemente a
cardiomiopatia € rara e predominam as
alteracdes do ritmo que sdo mais graves
quanto mais cedo for a idade de diagnos-
tico. Estas alteragdes tendem a progredir
com a idade dos doentes, sendo respon-
saveis por 20% das mortes, que ocorre
em média aos 53 anos. O risco de morte
subita é também importante (é causa de



morte em 10% dos casos), pelo que quei-
Xas como sincope e pré-sincope devem
ter uma investigacéo aprofundada com a
realizagéo de estudo electrofisioldgico se
necessario“617.18),

A necessidade de implantagéo de
pace-maker/CDI deve ser ponderada em
fungdo dos sintomas do doente e das
alteragdes encontradas no ECG ou Hol-
ter(17,18)_

A avaliagdo cardiaca deve fazer-se
aquando do diagnéstico (incluindo ECG,
ecocardiografia e Holter) e posteriormen-
te anualmente®.

ATAXIA DE FRIEDREICH

A Ataxia de Friedreich (FRDA) é
uma doenga autossémica recessiva, cau-
sada por uma expansao na repeti¢céo dos
trinucleotideos GAA no gene da frataxina
situado no cromossoma 9. E uma doen-
¢a em que ha envolvimento do sistema
nervoso periférico ( neuropatia) e dos sis-
tema nervoso central. A incidéncia é de
1 em cada 50.000 individuos e a doenga
manifesta-se entre os dez e os quinze
anos de idade. A cardiomiopatia hiper-
trofica (Figura 4) esté presente em cer-
ca de 2/3 dos doentes. A ecocardiografia
revela habitualmente hipertrofia concén-
trica do ventriculo esquerdo. Os acha-
dos electrocardiograficas relacionam-se
com a hipertrofia ventricular esquerda
(inversao das ondas T, desvio esquerdo
do eixo eléctrico, anomalias da repolari-
zagao ventricular) (Figura 5) e arritmias
ventriculares e supraventriculares. Nos
estadios finais da doenca pode haver
progressdo para cardiomiopatia dilata-
da. A insuficiéncia cardiaca e arritmias
representam as causas de morte mais
frequentes1®). A vigilancia cardiaca deve
iniciar-se precocemente, com realizagéo
de ecocardiograma e electrocardiogra-
ma. As arritmias devem ser tratadas com
antiarritmicos ou implantacao de disposi-
tivos médicos. A idebenona tem sido utili-
zada no tratamento destes doentes e em
cerca de 50% mostrou reduzir a hipertro-
fia cardiaca® 61921,

CONCLUSAO

As manifestagdes cardiovasculares
mais frequentes das doengas neuromus-
culares sao a cardiomiopatia, alteragdes da
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Figura 4 - Ecocardiograma bidimensional, eixo longo (A) e eixo curto (B) para-esternal, — CMP
hipertréfica do VE (doente com ataxia de Friedreich): observa-se hipertrofia simétrica das pa-
redes do VE

Legenda: CMP — cardiomiopatia; AE — auricula esquerda; AO — aorta; S — septo interventricu-

lar; VD — ventriculo direito; VE — ventriculo esquerdo; PP — parede posterior do VE
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Figura 5 - Electrocardiograma mostrando altera¢des de repolarizagéo ventricular esquerda
(crianga com ataxia de Friedrich e cardiomiopatia hipertrofica do ventriculo esquerdo)

condugao e arritmias. A avaliagéo cardiaca
é fundamental no seguimento dos doentes
e deve ser feita na altura do diagnéstico e
depois regularmente dependendo do tipo
de doenca em causa (Quadro Il) e das alte-
ragOes mais frequentes.

A terapéutica anticongestiva esta
indicada na presencga de cardiomiopatia.
Continua a ser controversa a utilizagao
dos IECA/ beta-bloqueantes numa fase
pré- clinica da cardiomiopatia. O trans-
plante cardiaco podera ter indicagao
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Quadro Il - Recomendagdes para a avaliagdo cardiaca em varias doengas neuromusculares

Doenga 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

Depois de 5/5 anos

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

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

AD-EDMD Inicial ao diagndstico Inicial ao diagnostico Quando indicado

(laminopatia) Depois anualmente Depois anualmente

XL-EDMD Inicial ao diagnostico Inicial ao diagnostico Quando indicado

Depois anualmente

Sarcoglicanopatias/
LGMD2I

Inicial ao diagndstico
Depois anualmente

Inicial ao diagndstico
Depois anualmente

Quando indicado

Distrofia miotdnica
(forma classica)

Inicial ao diagndstico
Quando indicado

Inicial ao diagndstico
Depois anualmente

Quando indicado

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

nalgumas doengas neuromusculares em
insuficiéncia cardiaca terminal.

Determinadas doengas associam-
-se a alteragbes da condugdo graves
com indicagao para implantagéo de pace-
-maker. A implantagéo de cardiodesfribi-
lador tera que ser ponderada na presen-
¢a de taquiarritmias com risco de morte
subita. Dada a maior sobrevida destes
doentes a elevada prevaléncia de alte-
ragOes cardiovasculares, cada vez mais
estéo a ser adoptadas estratégias de pre-
vengdo, nomeadamente relativamente a
morte subita.

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

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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