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A distrofia muscular de Duchenne (DMD) consiste
em uma doenca neuromuscular degenerativa de origem
genética ligada ao cromossomo X que acomete a fungao
motora, respiratéria e cardiaca progressivamente.’? A DMD
é a apresentagdo mais grave das doengas neuromusculares
relacionadas a mutagdes da distrofina.’? Clinicamente, se
manifesta como comprometimento progressivo da fungao
motora em meninos, com dependéncia de cadeira de rodas
antes dos 12 anos de idade.?

Com o desenvolvimento das terapias de apoio
multidisciplinares e avangos das técnicas de suporte
ventilatério, houve aumento da sobrevida e, atualmente,
as causas cardiacas constituem importante causa de
mortalidade destes pacientes.*°® Entretanto, até o
momento, ndo ha correlagao temporal estabelecida entre o
comprometimento cardfaco e da musculatura esquelética,
tornando o rastreio da disfuncao cardiaca desafiador, uma
vez que os sintomas cldssicos de insuficiéncia cardiaca sao
mascarados pela limitagdo motora progressiva.

Nesse contexto, o estudo de Costa et al.” traz uma
contribuigdo relevante ao investigar a deformacao (strain)
miocdardica regional do ventriculo esquerdo (VE) pela
técnica de speckle tracking em pacientes com DMD e sua
correlagdo com alteragbes eletrocardiograficas e a funcao
motora.

Neste estudo,” foi avaliada uma casuistica expressiva
para uma doenga rara, considerando as limitagdes logisticas
inerentes ao recrutamento desta populagdo. Os autores
realizaram correlagdo entre alteracdes na deformacao
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miocdrdica regional e alteragbes eletrocardiogréficas e
motoras. E importante que o papel do strain miocérdico
seja avaliado nestes pacientes, principalmente para o
diagnéstico precoce de disfungao cardiaca e instituicao
de farmacoprotegdo e prevencao de desfechos clinicos,
ressaltando a relevancia do trabalho.5?

Os autores demonstram que apesar da fragdo de ejecao
do ventriculo esquerdo (FEVE) estar preservada na maioria
dos pacientes, a andlise do Speckle-tracking revelou
redugao da deformagao miocdrdica global longitudinal,
circunferencial e radial em 70 a 80% dos casos. Esse
achado reforca um conceito ja consolidado na literatura
cardiolégica: a FEVE é um marcador tardio de disfungao
miocdrdica e, técnicas avangadas de imagem cardiaca sao
capazes de detectar comprometimento subclinico anos
antes de sua redugao.

Porém, o aspecto mais original do estudo consiste na
proposta de um novo indice de deformagdo miocérdica
regional (REGLSi), calculado a partir da razao do strain
segmentar das paredes inferior e lateral inferior do VE,
caracteristicamente as mais comprometidas na DMD
— pela média do strain dos demais segmentos. Estudos
anatomopatolégicos demonstraram a instalagao da fibrose
miocardica preferencialmente nos segmentos posterobasais,
um padrao particular e distinto do observados em outras
miocardiopatias ndo isquémicas.’® Assim, ao analisar
a deformagdo miocardica segmentar por meio de um
indice continuo e reprodutivel, este estudo demonstra o
potencial de um parametro mais sensivel do que escores
qualitativos de contratilidade segmentar, que identificaram
anormalidade em apenas 15% da coorte avaliada, enquanto
80% dos pacientes apresentaram anormalidade do strain
segmentar avaliado pela técnica de speckle tracking.

Outro aspecto interessante deste estudo foi a convergéncia
entre os achados eletrocardiogréficos — onda R proeminente
em V1 e onda Q patolégica em V5-V6, presentes na grande
maioria dos pacientes — e o comprometimento preferencial
do strain das paredes inferior e lateral inferior. Estes achados
corroboram a hipétese de que estas alteragoes estejam
relacionadas a distribuicdo subendocardica da distrofina
nas fibras de Purkinje.""'? Se comprovada com estudos
prospectivos correlacionando estes achados com avaliagao
histolégica ou por ressonancia magnética cardiaca, essa
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associagao poderia sugerir a avaliacao eletrocardiografica
— exame de baixo custo e amplamente disponivel — como
ferramenta de rastreio inicial para selecdo de pacientes
com DMD que deveriam ser avaliados precocemente por
técnicas ecocardiograficas avangadas.

Por outro lado, a dissociagao temporal dada pela
auséncia de correlacdo entre a fungdo motora e os
pardmetros cardiacos talvez reflita uma evolugao da histéria
natural da doenca. Apesar de compartilharem a mesma
mutacdo genética primdria, o acometimento cardiaco e
musculo esquelético podem seguir trajetdrias distintas e
independentes de deterioracao funcional. Essa observacao
é um achado relevante e reforga a importancia de vigilancia
cardioldgica, ndo apenas clinica, uma vez que os pacientes
se apresentam autolimitados, mas apoiada por exames
de imagem cardiaca e conduzida de forma sistemdtica e
independente desde o diagnéstico.

Como em todo estudo pioneiro, algumas questoes
permanecem. A validagdo externa do REGLSi em coortes
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sua incorporagao a pratica clinica, dada a conhecida
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strain atrial esquerdo, ventricular direito, correlacdo com
biomarcadores sérios ou ressonancia magnética cardiaca
— método padrdo ouro para caracterizagdo de fibrose
miocardica — pavimenta caminhos para investigacoes
futuras que possam consolidar o valor diagnéstico e
progndstico desta técnica.

Os dados deste estudo enfatizam a necessidade
da definicio do momento ideal para o inicio de
farmacoprotegao cardiaca para pacientes com DMD,
atualmente ainda condicionada a FEVE."*' Os indices
de deformacao regional, se validados prospectivamente,
poderao promover melhora no cuidado aos pacientes
ao antecipar essa decisao terapéutica, com potencial
impacto na sobrevida de uma populagao cuja mortalidade
cardiovascular constitui ponto fundamental.

8. Mertens L, Ganame J, Claus P, Goemans N, Thijs D, Eyskens B, et al. Early
Regional Myocardial Dysfunction in Young Patients with Duchenne Muscular
Dystrophy. ] Am Soc Echocardiogr. 2008;21(9):1049-54. doi: 10.1016/j.
echo.2008.03.001.

9. Amedro P, Vincenti M, de la Villeon G, Lavastre K, Barrea C, Guillaumont
S, etal. Speckle-Tracking Echocardiography in Children with Duchenne
Muscular Dystrophy: A Prospective Multicenter Controlled Cross-Sectional
Study. ] Am Soc Echocardiogr. 2019;32(3):412-22. doi: 10.1016/j.
echo.2018.10.017.

10. Sanyal SK, Johnson WW, Thapar MK, Pitner SE. An Ultrastructural Basis for
Electrocardiographic Alterations Associated with Duchenne’s Progressive
Muscular Dystrophy. Circulation. 1978;57(6):1122-9. doi: 10.1161/01.
cir57.6.1122.

11. James J, Kinnett K, Wang Y, Ittenbach RF, Benson DW, Cripe L.
Electrocardiographic Abnormalities in Very Young Duchenne Muscular
Dystrophy Patients Precede the Onset of Cardiac Dysfunction. Neuromuscul
Disord. 2011;21(7):462-7. doi: 10.1016/j.nmd.2011.04.005.

12. TangL, Shao S, Wang C. Electrocardiographic Features of Children with
Duchenne Muscular Dystrophy. Orphanet Rare Dis. 2022;17(1):320. doi:
10.1186/513023-022-02473-9.

13. D’Amario D, Amodeo A, Adorisio R, Tiziano FD, Leone AM, Perri G, etal. A
Current Approach to Heart Failure in Duchenne Muscular Dystrophy. Heart.
2017;103(22):1770-9. doi: 10.1136/heartjnl-2017-311269.

14. Duboc D, Meune C, Pierre B, Wahbi K, Eymard B, Toutain A, et al.
Perindopril Preventive Treatment on Mortality in Duchenne Muscular
Dystrophy: 10 Years’ Follow-Up. Am Heart J. 2007;154(3):596-602. doi:
10.1016/j.2hj.2007.05.014.

Este é um artigo de acesso aberto distribuido sob os termos da licenga de atribuicao pelo Creative Commons

Arq Bras Cardiol. 2026; 123(9):e20260698


https://doi.org/10.36660/abc.20260698
https://doi.org/10.36660/abc.20260698
https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/

