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“A persistência é o menor caminho do êxito”. 
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COSTA, F.A. “Avaliação da função miocárdica em pacientes com Distrofia 

Muscular de Duchenne e sua correlação com parâmetros de quantificação da função 

motora”. 2023,111 f. Dissertação de Mestrado – Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto, 

Universidade de São Paulo, Ribeirão Preto, SP, Brasil. 

Resumo: Introdução: A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é uma doença rara e 

grave, caracterizada pela degradação progressiva da função muscular. A perda da função 

miocárdica é uma causa importante de mortalidade, porém ainda não se sabe como ela se 

correlaciona com a função motora. Objetivo: Analisar a função miocárdica por meio de 

técnicas convencionais e avançadas de ecocardiografia (ECO) e correlacionar com a escala de 

medida da função motora (MFM) em pacientes com DMD. Metodologia: O estudo 

observacional de desenho transversal com 33 pacientes do gênero masculino, diagnosticados 

com DMD e com idade média de 14 anos, acompanhados no ambulatório do Hospital das 

Clínicas de Ribeirão Preto. Foram realizadas as seguintes avaliações: a escala MFM, que 

consiste em avaliar a função motora de pacientes que deambulam e não deambulam, o 

eletrocardiograma (ECG) para analisar a atividade elétrica cardíaca; e o ECO transtorácico foi 

realizado com técnicas convencionais, bidimensionais, Doppler e Speckle-tracking do 

ventrículo esquerdo (VE). Os dados foram analisados utilizando a estatística descritiva, e para 

análise da correlação, foi utilizado o teste estatístico de Pearson e Spearman. Resultados: Os 

pacientes apresentaram valores reduzidos na escala da MFM (52,28 ± 15,67%). O ECG 

apresentou alterações em 75% dos pacientes, com presença de R amplo na derivação V1 e 34% 

onda Q patológica em V5-V6. Os valores de fração de ejeção do ventrículo esquerdo (FEVE) 

estavam, em média, preservados (57,80 ± 9,62%). No entanto, os valores de deformação 

miocárdica foram reduzidos em 75% dos pacientes, com a deformação miocárdica longitudinal 

(GLS) apresentando valores médios de (-16,40 ± 3,01%). No entanto, foi observada uma 

redução de 79% em deformação miocárdica circunferencial (GCS) e 40% em deformação 

miocárdica radial (GRS). Os pacientes apresentaram alterações de deformação miocárdica com 

padrão regional, com os valores médios reduzidos nas regiões ínfero-lateral basal (-13,00 ± 

6,90%) e médio (-14,15 ± 5,88%), e inferior basal (-11,40 ± 5,83%) e médio (-14,45 ± 5,00%). 

Não houve correlação significativa entre as variáveis da função motora (MFM) e a função 

cardíaca pela variável do ECO convencional: FEVE (-0,2819 -0,2751, -0,0997 e -0,2092). E 

pelas técnicas avançadas de deformação miocárdica com as variáveis GLS, GCS e GRS (r = -

0,0525 r = 0,1753 e 0,1237), também não houve correlação. Uma variável contínua foi criada 

com intuito de representar o quanto havia de comprometimento de função regional de VE pela 

técnica de Strain em cada paciente, o índice de deformação miocárdica regional (REGLSi) 

também não apresentou correlação significativa com a MFM (r = -0,3423). Conclusão: Diante 

do exposto, uma proporção significativa de pacientes com DMD apresenta alterações no ECG 

e incipientes alterações de deformação miocárdica regional (REGLS), o que pode sugerir 

cardiomiopatia, embora a FEVE ainda esteja preservada. A disfunção motora e ventricular não 

se correlaciona com as ferramentas utilizadas.  

Palavras chaves: Distrofia Muscular de Duchenne, cardiomiopatia, ecocardiografia, 

eletrocardiografia, função motora. 



 

 

 

COSTA, F.A. “Evaluation of myocardial function in patients with Duchenne 

Muscular Dystrophy and its correlation with motor function quantification parameters”. 

2023 111 f. 

Master’s degree dissertation - School of Medicine of Ribeirão Preto, University of São 

Paulo, Ribeirão Preto, SP, Brazil. 

Abstract: Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a rare and severe 

disease, characterized by progressive degradation of muscle function. Loss of myocardial 

function is a significant cause of mortality, yet it is still unknown how it correlates with motor 

function. Objective: To analyze myocardial function using conventional and advanced 

echocardiography techniques (ECHO) and correlate it with the motor function measure (MFM) 

scale in patients with DMD. Methodology: A cross-sectional observational study with 33 male 

patients diagnosed with DMD, with a mean age of 14 years, followed at the outpatient clinic of 

the Hospital das Clínicas of Ribeirão Preto. The following evaluations were performed: the 

MFM scale, which assesses the motor function of ambulatory and non-ambulatory patients, 

electrocardiogram (ECG) to analyze cardiac electrical activity; and transthoracic ECHO was 

performed using conventional, two-dimensional, Doppler, and Speckle-tracking techniques of 

the left ventricle (LV). Data were analyzed using descriptive statistics, and for correlation 

analysis, the Pearson and Spearman statistical tests were used. Results: Patients presented 

reduced values on the MFM scale (52.28 ± 15.67%). The ECG showed abnormalities in 75% 

of the patients, with the presence of a wide R wave in lead V1 and 34% pathological Q wave in 

V5-V6. Left ventricular ejection fraction (LVEF) values were, on average, preserved (57.80 ± 

9.62%). However, myocardial strain values were reduced in 75% of the patients, with 

longitudinal myocardial strain (GLS) presenting mean values of (-16.40 ± 3.01%). However, a 

reduction of 79% in circumferential myocardial strain (GCS) and 40% in radial myocardial 

strain (GRS) was observed. Patients presented regional myocardial strain alterations, with 

reduced mean values in the basal ínferolateral (-13.00 ± 6.90%) and mid (-14.15 ± 5.88%) 

regions, and basal inferior (-11.40 ± 5.83%) and mid (-14.45 ± 5.00%) regions. There was no 

significant correlation between motor function (MFM) variables and cardiac function by 

conventional ECHO variable: LVEF (-0.2819, -0.2751, -0.0997, and -0.2092). And by 

advanced myocardial strain techniques with GLS, GCS, and GRS variables (r = -0.0525, r = 

0.1753, and 0.1237), there was also no correlation. A continuous variable was created to 

represent the degree of regional LV function impairment by the Strain technique in each patient, 

the regional myocardial strain index (REGLSi) also showed no significant correlation with 

MFM (r = -0.3423). Conclusion: In light of the above, a significant proportion of DMD patients 

present ECG abnormalities and incipient alterations in regional myocardial strain (REGLS), 

which may suggest cardiomyopathy, although LVEF is still preserved. Motor and ventricular 

dysfunction do not correlate with the tools used. 

Keywords: Duchenne Muscular Dystrophy, cardiomyopathy, echocardiography, 

electrocardiography, motor function. 
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1. INTRODUÇÃO 

1.1. Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) 

 

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é o subtipo mais comum e mais grave de 

todas as distrofinopatias que afetam crianças (Emery, 2002). A incidência global varia de 10,71 

a 27,78 casos por 100.000 crianças nascidas (Mah et al., 2016). Na Europa e na América do 

Norte, é estimada em aproximadamente 6 casos por 100.000 crianças nascidas (Ryder et al., 

2017). 

A DMD resulta de mutações genéticas na proteína distrofina, localizada no 

cromossomo Xp21. Essas mutações levam a uma progressiva lesão muscular, afetando 

exclusivamente o sexo masculino (Mendell et al., 2012). É importante destacar que em cerca 

de 10% a 15% dos casos de DMD, as mutações genéticas na proteína distrofina podem ser 

inespecíficas (Mendell et al., 2012). No entanto, mesmo a DMD sendo uma doença prevalente, 

ainda existem lacunas quanto ao mecanismo fisiopatológico (Rybakova, Patel, & Ervasti, 

2000). Sabe-se que a distrofina é uma proteína responsável pela integridade e estabilidade da 

membrana celular das fibras musculares, na qual conecta o complexo de distroglicana à matriz 

extracelular, estabilizando e transmitindo a força durante a contração dos sarcômeros 

(Rybakova et al., 2000). A ausência ou disfunção da proteína faz com que, durante os ciclos 

de contração muscular, ocorra aumento dos níveis de cálcio intracelular, contribuindo para uma 

cascata de eventos, incluindo inflamação, necrose e morte celular com substituição fibrótica 

(Mori et al., 2004). Esse aumento dos níveis de cálcio intracelular causa significativa toxicidade 

elétrica intracelular e, também em pacientes com DMD, ocorre alteração estrutural 

mitocondrial. Dessa forma, na musculatura esquelética, há substituição pelo tecido gorduroso, 

o que contribui para a formação das atrofias musculares, contraturas e déficit muscular com a 

perda de função (Kamdar & Garry, 2016). Estudos relatam a presença da distrofina também no 

músculo cardíaco e no sistema nervoso central, o que justifica alguns pacientes apresentaram 

cardiomiopatia e problemas cognitivos (Ahn & Kunkel, 1993). 

O diagnóstico da DMD pode ser desafiador, uma vez que as manifestações clínicas da 

doença aparecem ainda na primeira infância, e os sinais clínicos representam o ponto inicial 

para a investigação dos pacientes (Kamdar & Garry, 2016). Com a hipótese diagnóstica para 

DMD, é solicitada a dosagem de creatinofosfoquinase (CPK), que na maioria dos pacientes 

apresentam resultados elevados, podendo ser de 10 a 100 vezes o valor de referência deste 

biomarcador (Konagaya & Takayanagi, 1986). A partir desse achado, é solicitada uma análise 

molecular ou biópsia muscular com análise imunohistoquímica para avaliar a proteína 
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distrofina (Konagaya & Takayanagi, 1986). Os principais sinais clínicos encontrados na 

infância são a dificuldade para correr e subir escadas, o que demonstra fraqueza dos complexos 

musculares extensores do joelho e do quadril. Essa limitação faz com que o paciente, para 

adotar a posição em pé, necessite do auxílio dos membros superiores. Esse sinal é característico 

da DMD, chamado de sinal Gowers (Ahn & Kunkel, 1993) pelo qual o paciente, para adotar a 

postura ereta, necessita apoiar a mão pelas coxas para ajudar a extensão do quadril e tronco. 

Com o declínio da força muscular, os pacientes param de andar por volta dos 10 a 12 anos de 

idade, tornando-se dependentes para atividades da vida diária, ficando restritos em cadeira de 

rodas (Bushby et al., 2010; Eagle et al., 2002; Mendell et al., 2021). 

Os mecanismos fisiopatológicos conhecidos são complexos, e nem todos foram 

completamente explorados. Atualmente, o tratamento medicamentoso e a atuação da equipe 

multiprofissional são responsáveis pelo conforto dos pacientes, com manejo das alterações 

ortopédicas e respiratórias. (Eagle et al., 2002). A terapia medicamentosa não cura os pacientes, 

mas atua com o propósito de retardar a progressão da doença (McDonald et al., 2021). Existem 

dois glicocorticoides para o tratamento dos pacientes dessa doença, o deflazacorte e a 

prednisona (McDonald et al., 2021). Estudos anteriores já demonstraram sua eficácia em 

retardar os avanços sintomáticos da doença e prolongar o tempo da deambulação para até 2 

anos ou mais, comparado com a evolução natural da doença (Bushby et al., 2010). Além disso, 

esses medicamentos podem preservar por mais tempo a função dos membros superiores 

(MMSS), função respiratória e a postura, auxiliando na prevenção da escoliose (Biggar, Harris, 

Eliasoph, & Alman, 2006). 

 

1.2. Avaliação da Função Motora 

 

Existem vários métodos de avaliação disponíveis para o acompanhamento da força e 

função motora em doenças musculares degenerativas (Berard, Payan, Hodgkinson, Fermanian, 

& Group, 2005). No entanto, esses métodos avaliam somente grupos musculares específicos, 

como a escala de Brooke, que avalia os membros superiores, e a de Vignos, que concentra nos 

membros inferiores (Vignos, Spencer, & Archibald, 1963) (Brooke et al., 1983). Por outro 

lado, (Berard et al., 2005) criaram a escala de Medida da Função Motora (MFM) com objetivo 

de avaliar a função motora de forma mais abrangente, sem segmentação corporal. Essa 

ferramenta semi quantitativa é capaz de quantificar a capacidade funcional dos pacientes em 

um determinado momento e ao longo do tempo, permitindo a avaliação motora dos pacientes 

com doenças neuromusculares em faixas etárias de 6 a 60 anos (Berard et al., 2005).  



22 

 

 

A MFM é composta por 32 itens divididos em três dimensões, no qual avalia: dimensão 

1 (D1), a posição de pé e transferências; dimensão 2 (D2), função motora axial e proximal; e 

dimensão 3 (D3), a capacidade motora distal (Berard et al., 2005). Diferente das outras escalas 

existentes, ela não se limita a um segmento corporal. Cada um dos 32 itens recebe uma 

pontuação com base na capacidade máxima do paciente para realizar a tarefa sem assistência 

(Berard et al., 2005), conforme descrito na Figura 1-A. A pontuação total é a soma de todos os 

itens, com valor máximo de 96 pontos (Berard et al., 2005). Essa pontuação também pode ser 

expressa em porcentagem, conforme descrito na Figura 1-B, sendo que quanto maior o valor, 

melhor é a função motora do paciente (Berard et al., 2005). 

Essa escala é de fácil execução e compreensão, podendo ser aplicada tanto à pacientes 

que conseguem deambular, quanto à pacientes que não conseguem (Vuillerot et al., 2010). Eles 

ainda destacaram que a MFM, quando aplicada à pacientes com DMD, apresenta variabilidade 

interavaliadores entre "boa" a "excelente" para a maioria dos itens e também requer um curto 

tempo de avaliação, de aproximadamente 36 minutos (Vuillerot et al., 2010). Além disso, a 

MFM demonstrou correlações significativas com outros métodos de avaliação, como a Escala 

de Vignos (r = 0,91) e a Escala de Brooke (r = 0,85) (Berard et al., 2005). (Hafner et al., 2022) 

realizaram um trabalho multicêntrico envolvendo 789 medidas da escala MFM de 146 

pacientes com DMD, abrangendo tanto aqueles que ainda eram capazes de andar, quanto os 

não deambuladores. Os dados foram retirados de um banco de dados internacional e incluíram 

pacientes com idade entre 6 e 15 anos, no qual os resultados demonstraram a implementação 

de curvas percentuais de pontuação da MFM em relação a idade, em pacientes tratados com 

glicocorticoides (Figura 2-B). Observou-se um declínio quase linear e paralelo da função 

motora que se acentua por volta dos onze anos de idade. Após esse período, os pacientes nas 

curvas de percentis mais elevados aceleravam comparativamente o declínio motor (Figura 1-A 

e 1-B). Esses resultados proporcionam uma visão importante do progresso da doença em 

pacientes com DMD (Vuillerot et al., 2010). 
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Figura 1- Demonstração das pontuações de cada item da escala da função motora (MFM) e a 

pontuação em porcentagem para escala e suas dimensões

 
Fonte: Adaptação/versão Bérard (2005). (D1) Dimensão 1 capacidade de pé e transferências; (D2) 

Dimensão 2 capacidade motora axial e proximal; e (D3) Dimensão 3 capacidade motora distal. (A) Escores das 

Pontuações para cada item da escala e (B) Escores das pontuações em porcentagem da MFM. 
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Figura 2- Curvas de percentis dos escores da pontuação total da escala da medida da função motora 

em relação à idade, em pacientes tratados com e sem corticosteroides 

 

 

Fonte: Hafner (2022). (A) Função motora medida por curvas percentuais de pontuação total para 

pacientes com DMD não tratados com glicocorticoides. (B) Função motora medida por curvas percentuais de 

pontuação total para pacientes com DMD tratados com glicocorticoides. As curvas superior, média e inferior 

representam os percentis 10% (preto), 25% (vermelho), 50% (verde), 75% (azul) e 90% (verde claro).  

 

 

1.3. Cardiomiopatia relacionada a Distrofia Muscular de Duchenne 

 

Além do comprometimento motor, as musculaturas cardíacas e respiratórias também 

são afetadas na DMD (American Academy of Pediatrics Section on & Cardiac, 2005). 

Anteriormente, a principal causa de morte era reconhecida como secundária a complicações 

respiratórias. No entanto, com os novos recursos disponíveis e suporte ventilatório, houve 

aumento da sobrevida dos pacientes com DMD (Eagle et al., 2002; Simonds, Muntoni, 

Heather, & Fielding, 1998). Assim, a causa de morte atual nos pacientes com DMD está 

relacionada à cardiomiopatia, ocorrendo entre 20 e 30 anos de idade (Kamdar & Garry, 2016). 

De acordo com (Ciafaloni et al., 2009) a mortalidade é maior em pacientes com DMD do que 

nas outras distrofinopatias (Ciafaloni et al., 2009). 

O diagnóstico precoce é desafiador, devido ao fato dos pacientes apresentarem 

disfunção cardíaca com alteração da função sistólica global do ventrículo esquerdo (VE) 

apenas nos estágios finais da doença (D'Amario et al., 2017). Isso ocorre, porque esses 

pacientes não manifestam os sintomas clássicos de insuficiência cardíaca (IC), como ortopneia, 
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dispneia, edema periférico ou sinais de dilatação das veias do pescoço ao longo do tempo, de 

maneira que esses sinais são mascarados pela baixa funcionalidade (Connuck et al., 2008). O 

estudo de (Nigro, Comi, Politano, & Bain, 1990) foi o primeiro a demonstrar o início do 

comprometimento cardíaco em pacientes com 6 anos de idade, na qual a chance de apresentar 

cardiomiopatia era de 26%. Entre 6 e 10 anos, esse valor subiu para 61,5%, e entre os 10 e 18 

anos de idade, praticamente todos os pacientes apresentavam sinais clínicos de cardiomiopatia, 

com predominância de forma dilatada e, em seguida, hipertrófica (Nigro et al., 1990). 

Entretanto, a fisiopatologia ainda não está completamente esclarecida, e múltiplos 

fatores podem estar envolvidos no desenvolvimento da cardiomiopatia dilatada (CMD) em 

pacientes com DMD (Towbin et al., 1993). Estudos demonstraram que o gene da distrofina 

está relacionado à CMD, ligada ao cromossomo X (Feng, Yan, Buzin, Sommer, & Towbin, 

2002; Towbin et al., 1993). No entanto, as mutações específicas na DMD não se relacionam 

claramente com o aumento da incidência de CMD (Feingold et al., 2017). Outro estudo não 

encontrou correlações entre os tipos de mutações e a cardiomiopatia (Ashwath et al., 2014). 

Ainda não existe consenso na literatura quanto à causa da cardiomiopatia em pacientes com 

DMD, mas várias hipóteses estão sendo estudadas. Dentre essas hipóteses, a resposta 

inflamatória crônica em pacientes com DMD pode levar à deposição de tecido cicatricial e à 

substituição do tecido muscular, resultando em fraqueza e dilatação das câmaras cardíacas 

(Ashwath et al., 2014). Além disso, a deficiência de distrofina pode causar aumento do estresse 

oxidativo no músculo cardíaco, permitindo a produção excessiva de radicais livres, que 

danificam as células cardíacas, podendo ocorrer devido a desregulação do cálcio, que, na 

ausência da proteína distrofina, gera estresse no sarcolema, contribuindo para danos na 

membrana muscular e influxo de cálcio extracelular. Isso pode levar à hipercontratura de 

miócitos e à morte celular (Yasuda et al., 2005). 

A progressão da cardiomiopatia é caracterizada por fibrose no miocárdio com 

predominância na região pósterobasal da parede livre do VE do coração (Frankel & Rosser, 

1976). Com o tempo, essa fibrose progride para o septo ventricular e se estende 

transmuralmente, afetando a metade externa da parede ventricular (Frankel & Rosser, 1976). 

Como o diagnóstico é tardio, o tratamento do medicamento é frequentemente introduzido em 

estágios mais avançados da IC (Ryan et al., 2013). Portanto, a detecção precoce da 

cardiomiopatia na DMD é relevante, uma vez que a introdução de terapias cardioprotetoras 

pode retardar o remodelamento cardíaco adverso e atenuar os sintomas de IC (Ryan et al., 

2013). As recomendações para a avaliação cardíaca incluem o eletrocardiograma (ECG) e o 

ecocardiografia (ECO), a serem realizados pela primeira vez aos 6 anos de idade e, em seguida, 
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semestralmente até os 10 anos de idade, na ausência de sintomas (Bushby et al., 2010). A partir 

dos 10 anos de idade ou no início dos sinais e sintomas, a avaliação cardíaca deve ser realizada 

anualmente. (Bushby et al., 2010). 

 

1.4. Alterações eletrocardiográficas 

 

Pacientes com DMD podem apresentar alterações típicas da doença cardíaca em ECG 

de 12 derivações em uma proporção de até 90% das crianças (Tang, Shao, & Wang, 2022). As 

alterações incluem distúrbios de condução de ramo esquerdo, ondas Q patológicas, alterações 

em intervalo PR e ondas R em V1 (Tang et al., 2022). Embora já descritas no passado como 

alterações sugestivas de hipertrofia septal ou ainda de sobrecarga ventricular direita, devido ao 

aumento de onda R em V1 (que ocorrem em cerca de 64% das crianças), a principal alteração 

refere-se às ondas Q patológicas em derivações V5-V6 das regiões precordiais esquerda e nas 

derivações periféricas inferiores (Sanyal, Johnson, Thapar, & Pitner, 1978). A hipótese é de 

que essas manifestações possam estar relacionadas ao comprometimento no miocárdico na 

porção ínfero-lateral do VE, secundárias à fibrose miocárdica regional (Sanyal et al., 1978). 

Alguns estudos em tecidos de pacientes isolados conseguiram correlacionar as alterações em 

ondas Q laterais com alterações miocárdicas estruturais típicas, detectadas por microscopia 

eletrônica em miofibrilas das regiões miocárdicas laterais basais de VE, com maior amplitude 

de R em derivação V1 deve significar o espelho da perda de atividade elétrica posterior e não 

hipertrofia septal (Sanyal et al., 1978).(Thrush, Allen, Viollet, & Mendell, 2009) estudaram 

155 pacientes com DMD e não encontraram correlação entre o R amplo de V1 e alterações do 

diâmetro de VE ou da fração de ejeção do ventrículo esquerdo (FEVE) (Thrush, Allen, Viollet, 

& Mendell, 2009). Estudos mais recentes usando a detecção de fibrose miocárdica pela 

ressonância magnética cardíaca (RCM) em pequeno número de pacientes sugerem haver 

correlação entre a fibrose miocárdica e distúrbios de condução elétrica como o bloqueio de 

ramo esquerdo (Thomas et al., 2015).  

Embora as alterações ECG possam ser muito precoces na evolução da doença (crianças 

tão pequenas quanto os 6 anos de idade), principalmente em pacientes não tratados, os estudos 

publicados até o momento só avaliaram parâmetros convencionais e tardios de disfunção 

ventricular esquerda como a FEVE (Bushby et al., 2010). O papel das alterações 

eletrocardiográficas em predizer a evolução da cardiopatia em pacientes com DMD e até o 

risco de morte cardíaca foi demonstrado em séries de casos estudados prospectivamente 

(Fayssoil et al., 2018). No entanto, ainda não há estudos demonstrando a relação temporal entre 
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as alterações de ECG e alterações mais sutis de mobilidade segmentar de VE, ou ainda de 

alteração tecidual miocárdica com progressão de fibrose por métodos de imagem 

cardiovascular não invasivo (Santos et al., 2010; Thrush et al., 2009). Na Figura 3, exemplifica-

se a alteração no ECG de um dos pacientes estudados com DMD, o qual apresenta R amplo em 

V1 e onda Q patológica em V5-V6.  

Figura 3- Eletrocardiograma de um paciente com Distrofia Muscular de Duchenne com alterações 

de onda R ampla em V1 e onda Q patológica em V5-V6 

Fonte: Prontuário eletrônico do hospital (2022). 
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1.5. Análise da Função Cardíaca por métodos de imagem não invasivos  

 

A avaliação da função cardíaca, especialmente a função do VE, pode ser realizada por 

meio de diversos métodos de imagem, invasivos e não invasivos a ECO e RCM são notáveis 

na avaliação da função miocárdica ventricular (Feingold et al., 2017). Segundo as 

recomendações da American Heart Association (AHA), a ECO é mais bem estabelecida no 

diagnóstico de pacientes com DMD do que a RCM (Feingold et al., 2017). No entanto, ambos 

os métodos são eficazes na análise da geometria e da estrutura do VE, mas a RCM oferece 

vantagens em qualidade de imagem, pois não depende de janelas torácicas, além de permitir a 

caracterização do tecido miocárdico, medindo e quantificando edema e fibrose miocárdica 

usando a técnica de realce tardio com gadolínio (LGE) (Florian et al., 2014). 

A RCM é frequentemente utilizada em estudos para avaliar a função miocárdica global 

e regional, sendo considerada padrão-ouro quando comparada a outros métodos de avaliação 

(Florian et al., 2014). No entanto, ela pode apresentar desvantagens, incluindo o desconforto 

que pode ser causado pelo tempo prolongado de aquisição do exame, com ambientes muitas 

vezes claustrofóbicos, o que pode ser especialmente limitador para pacientes pediátricos, como 

os DMD, que frequentemente requerem sedação (Florian et al., 2014). A RCM com a LGE está 

se consolidando como o método de referência para monitoramento cardíaco em pacientes com 

DMD (Silva et al., 2007). Em um futuro próximo, as diretrizes de tratamento e cuidados para 

pacientes com DMD que apresentam IC, provavelmente incluirão a RCM como uma 

ferramenta crucial para estratificar o risco, baseando-se na avaliação da fibrose por LGE  

(Florian et al., 2014). Ela é capaz de detectar o início do desenvolvimento da cardiomiopatia 

em pacientes com DMD, especialmente nas regiões ínfero-laterais da base do VE, onde sinais 

de fibrose se tornam visíveis. (Hor et al., 2015). Essas evidências de fibrose são identificadas 

antes do aparecimento de disfunção sistólica do VE. Além disso, a extensão do LGE na RCM 

está diretamente ligada ao grau de disfunção do VE (Hor et al., 2015). Em pacientes com 

cardiomiopatia avançada, é comum observar um LGE misto, abrangendo tanto o septo 

intramural quanto a parede lateral subepicárdica do VE, juntamente com um padrão de fibrose 

mesocárdica, isso sugere que o LGE é um indicador do estágio avançado de complicações 

cardíacas, porém com custos significativos e acesso limitado nos serviços de saúde (Silva et 

al., 2007).    

Em contrapartida, a ECO é uma alternativa mais econômica, amplamente disponível 

nos serviços de saúde e geralmente bem tolerada pelos pacientes (Spurney et al., 2015). Vale 

ressaltar que a ECO convencional não requer o uso de agentes de contraste. Assim, a ECO traz 
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a vantagem de acompanhamento seriado de pacientes, mesmo em faixas etárias infantis 

(Spurney et al., 2015). Ela é reconhecida por sua boa acurácia na avaliação da função sistólica 

cardíaca em DMD, estimando volumes cavitários e permitindo a quantificação da FEVE por 

diversos métodos (Spurney et al., 2015). Embora a quantificação da FEVE seja classicamente 

o índice de função sistólica ventricular mais utilizada em cardiologia em qualquer cenário 

clínico, esse índice tardio na identificação do comprometimento miocárdico e, muitas vezes, 

só se torna evidente quando a disfunção miocárdica é irreversível (Amedro et al., 2019). É 

conhecido que a disfunção diastólica precede a sistólica em outras doenças cardiovasculares 

que evoluem para IC, o que também foi demonstrado na DMD (Frommelt, 2006). A função 

sistólica do VE pode ser avaliada de maneira não quantitativa, mas sim em seu aspecto regional, 

pela análise de mobilidade segmentar dos 17 segmentos de VE (Savage et al., 2022) (Figura 

4). A análise de função regional se faz necessária e já demonstrou seu papel em diversos 

cenários clínicos, principalmente naqueles de doença isquêmica miocárdica (Jurado-Roman et 

al., 2019). Para esse fim, cada um dos segmentos é visualmente analisado pelo observador e 

classificado entre os números: 1- Mobilidade normal; 2- Hipocinesia (se o espessamento 

endocárdico for menor que 50% do esperado e da comparação com outros segmentos normais); 

3- Acinéticos (se o espessamento endocárdico for menor que 50% do esperado e da comparação 

com outros segmentos normais); ou ainda 4- Discinéticos (quando não há nenhum 

espessamento sistólico mas ainda há abaulamento em sentido oposto ao centro da cavidade em 

sístole). Os pontos selecionados para cada um dos 17 segmentos podem ser ainda 

transformados em um valor semiquantitativo pelo índice de score de mobilidade segmentar 

(WMSi) (Savage et al., 2022). O valor prognóstico do WMSi em pacientes que sofreram infarto 

agudo do miocárdio (IAM) demonstrou ser mais eficaz que a FEVE na previsão da mortalidade 

em pacientes pós-IAM (Jurado-Roman et al., 2019). Além disso, o WMSi pode identificar 

danos mais extensos no miocárdio, especialmente quando comparado à FEVE, em situações 

em que há hipercinesia compensatória durante o IAM (Mollema, Nucifora, & Bax, 2009). 

Trata-se também de uma avaliação semiquantitativa e dependente da experiência do 

observador, bem como da qualidade da imagem (Jurado-Roman et al., 2019). É igualmente 

valiosa em contextos de cardiomiopatias não isquêmicas, especialmente quando há 

comprometimento regional substancial, como é o caso da Doença de Chagas (Romano et al., 

2020; Schmidt et al., 2019). Entretanto a única desvantagem na qualidade da imagem ECO em 

pacientes com DMD pode ocorrer devido à presença de deformidades torácicas, afetando a 

"janela" cardíaca, comprometendo a visualização adequada do coração (Schmidt et al., 2019). 
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Figura 4- Representativa da mobilidade segmentar dos 17 segmentos do ventrículo esquerdo 

 

Legenda: Adaptado/ Lang (2015). (1) Basal anterior-; (2) Basal anteriorseptal; (3) Basal ínferoseptal; 

(4) Basal inferior (5) Basal ínferolateral; (6) Basal anterolateral; (7) Médio anterior, (8) Médio anteroseptal (9) 

Médio inferior septal; (10) Médio inferior; (11) Médio ínferolateral; (12) Médio anterolateral; (13) Apical anterior; 

(14) Apical septal (15) Apical inferior; (16) Apical lateral; (17) Ápice. 

 

1.6. Deformação miocárdica  

 

Além da avaliação dos parâmetros convencionais na ECO, a análise da deformação 

miocárdica ou Strain é um método de desenvolvimento recente que se baseia na quantificação 

do comprimento da fibra miocárdica em sístole, em comparação com seu comprimento original 

em diástole (Voigt et al., 2015). Para realizar essa quantificação, pontos de brilho na imagem 

ecocardiográfica bidimensional (ECO-2D) do miocárdio precisam ser detectados e rastreados 

ao longo do tempo, o que é possível pela técnica de rastreamento de pontos, conhecida em 

inglês como speckle tracking (STE) (Kisslo et. al.,2010). Quando aplicada a partir da imagem 

bidimensional, a deformação miocárdica pode ser quantificada em qualquer sentido, sendo 

classicamente avaliada nos sentidos longitudinais (GLS ou strain global longitudinal), 

circunferencial (GCS ou strain global circumferential) e radial (GCS ou strain global radial) 

do VE (Voigt et al., 2015). A STE tem demonstrado ser uma técnica reprodutível para 

quantificar a deformação miocárdica, e valores de normalidade já foram publicados (Voigt et 

al., 2015). Em estudos anteriores, o mapeamento da deformação com STE demonstrou ser útil 

para a detecção precoce de disfunção cardíaca tanto em estudos de coorte transversal ou 

retrospectiva em pacientes com DMD, quanto prospectivamente em modelos experimentais 
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animais caninos de DMD, mesmo antes de alterações grosseiras na FEVE (Chetboul et al., 

2004). 

A deformação miocárdica longitudinal regional (REGLS) também pode ser 

quantificada através dos 18 segmentos do VE, sendo a mais apropriada para a análise do 

REGLS (Voigt et al., 2015). A técnica ainda está em uso experimental na maioria dos cenários 

clínicos e carece de valores de normalidade (Mirea et al., 2018), mas tem grande potencial de 

avaliar doenças de caráter regional, antes mesmo do comprometimento da função de 

deformação global, assim como já aplicada em doenças isquêmicas e não isquêmicas como na 

cardiomiopatia da Doença de Chagas (Romano et al., 2020), doença de Anderson-Fabry (Zada 

et al., 2021) e amiloidose (Senapati A, 2016). 

 Como a cardiomiopatia da DMD dessa população pode ser inicialmente demonstrada 

na região ínferolateral do VE (Romfh & McNally, 2010), quando detectada principalmente 

pela RCM, a análise pela deformação miocárdica pode contribuir na identificação precoce da 

cardiomiopatia de padrão regional dessa população. A RCM pode evidenciar reduções nos 

valores de deformação nos três eixos: longitudinal, circunferencial e radial (Sanchez et al., 

2022). Estudos anteriores da deformação miocárdica em pacientes com DMD sugerem que as 

alterações na GLS ocorrem a partir dos 3 a 12 anos (Mertens et al., 2008). No estudo de 

(Prakash et al., 2022), foi observada uma redução do GLS em pacientes com uma média de 8 

anos. Analisar a deformação miocárdica pela função GCS e GRS pode ser vantajoso em 

pacientes com DMD. Primeiramente, porque a imagem bidimensional utilizada para essas 

análises é a projeção paraesternal de eixo curto, ao nível de músculos papilares do VE, e não a 

projeção apical (Voigt & Cvijic, 2019). Em pacientes com deformidades torácicas 

significativas, como ocorre nos pacientes com DMD, as imagens paraesternais são de melhor 

qualidade do que as imagens apicais de VE (Voigt & Cvijic, 2019). Outra vantagem pode estar 

no fato de a substituição miocárdica por fibrose nesta doença, como demonstrado por técnicas 

de RCM pode ter predomínio no mesomiocárdio, e não na região subendocárdica, onde 

prevalece as fibras com maior responsabilidade na função GCS e GRS da deformação de VE 

(Prakash et al., 2022). No entanto, poucos estudos avaliaram a função GCS e GRS do VE em 

cardiopatias em geral, principalmente na DMD. Em um estudo, observaram que o GCS foi 

reduzido quando comparado com controles saudáveis, e em outro essa redução do GCS foi 

encontrada de forma regional nos segmentos miocárdicos anteroseptal, inferior e ínferolateral 

de VE (Ryan et al., 2013). Na figura 5 representações da análise das deformações miocárdicas 

de VE em cada um dos eixos cardíacos avaliados pelo GLS, GCS e GRS.  
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 Figura 5: Eixos ortogonais para análise de deformação miocárdica 

  

Fonte: Adaptado/Lang (2015). (A) Corte apical quatro câmaras da deformação longitudinal. (B) Corte 

paraesternal eixo curto da deformação circunferencial (C) Corte paraesternal eixo curto da deformação radial.  
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1.7. Terapia Medicamentosa na disfunção cardíaca dos pacientes  

 

O reconhecimento precoce da cardiomiopatia em doenças não isquêmicas de VE, pode 

permitir o início de terapias medicamentosas com potencial de impedir ou retardar o 

remodelamento reverso ventricular (Writing Committee et al., 2013). Na IC originada de outras 

etiologias, tais como relacionadas às terapias com medicamentos oncológicos, os fármacos com 

ações eficazes em reduzir o remodelamento reverso e a substituição de cardiomiócitos por 

tecido fibrótico, como os inibidores da enzima conversora de angiotensina (IECA) e os 

bloqueadores dos receptores da angiotensina (BRAs), mas também na redução da mortalidade 

por cardiovascular (Writing Committee et al., 2013). No entanto, ainda há poucos estudos que 

mostram os benefícios dos cardioprotetores na cardiomiopatia por DMD. No estudo (Duboc et 

al., 2005), a administração do IECA em DMD demonstrou ser eficaz em atrasar o início e a 

progressão da disfunção cardíaca, proporcionando um aumento na sobrevida em cerca de 10 

anos quando administrado precocemente a crianças entre 9,5 e 13 anos de idade, com FEVE 

normal (Duboc et al., 2005; Duboc et al., 2007). Atualmente, a administração precoce não é 

orientada por marcadores de agressão miocárdica, sendo realizada somente quando há uma 

queda na FEVE (Bushby et al., 2010). Para aqueles pacientes que não toleram a IECA, os 

BRAs são indicados, apresentando resultados similares ao IECA na DMD (Allen et al., 2013). 

As recomendações atuais, na prática clínica, ainda se baseiam na avaliação da função cardíaca 

por métodos convencionais, como a FEVE pelo ECO no momento do diagnóstico da doença. 

(Birnkrant et al., 2018). 

Embora seja intuitivo considerar que a evolução temporal da doença envolve tanto os 

danos funcionais em musculatura esquelética quanto em musculatura cardíaca (Kamdar & 

Garry, 2016) poucos trabalhos correlacionaram estes déficits temporalmente. Sugere-se que a 

cardiomiopatia se manifeste posteriormente ao comprometimento da musculatura esquelética 

(Bushby et al., 2010), o que pode estar relacionado ao fato dos índices utilizados na definição 

do dano miocárdico ser de apresentação tardia.  

 

1.8. Relevância do Estudo 

 

Diante do exposto, a hipótese que justifica a condução deste estudo é de que as 

alterações funcionais esqueléticas e miocárdicas estejam correlacionadas temporalmente ou 

ainda, que pelo grau das alterações esqueléticas, possa ser inferido o tempo de início de 

alterações de deformação miocárdica. Assim, pistas para o diagnóstico precoce de disfunção 



34 

 

 

miocárdica do VE podem ajudar no rastreamento das possíveis alterações, o que, futuramente, 

podem então impactar o cuidado destes pacientes com o início precoce de terapia 

cardioprotetora miocárdica.   
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2. OBJETIVOS 

2.1. Objetivo geral 

 

Estudar os parâmetros de análise de função motora temporalmente relacionados aos 

parâmetros de função sistólica de ventrículo esquerdo por ECO, tanto por técnicas 

convencionais bidimensionais, quanto por STE, em pacientes com DMD.  

 

2.2. Objetivos específicos  

 

2.2.1. Caracterizar as alterações cardíacas nesses pacientes, incluindo as alterações 

manifestadas em ECG e sua correlação com as alterações miocárdicas avaliadas pelas técnicas 

do ECO de análises de função global e regional do VE. 

2.2.2. Detectar, por meio do ECO, usando a técnica de deformação miocárdica (STE) 

nos 3 eixos estudados, o início precoce da cardiomiopatia nos pacientes com DMD antes 

mesmo da disfunção sistólica evidente pela redução da FEVE. 

2.2.3. Caracterizar as alterações de deformação miocárdica regionais do VE (REGLS) 

pela técnica de STE. 

  



37 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

MATERIAIS E MÉTODOS 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

 



38 

 

 

3. MATERIAIS E MÉTODOS 

 

Trata-se de um estudo observacional de desenho transversal, com amostragem de 

conveniência de pacientes acompanhados no Ambulatório da Fisioterapia em Distrofia 

Muscular, do Centro de Reabilitação (CER) do Hospital Clínicas da Faculdade de Medicina de 

Ribeirão Preto, Universidade de São Paulo (HC-FMRP/USP). As avaliações cardíacas foram 

realizadas no Laboratório de Ecocardiografia do HCFMRP/USP, do Centro de Cardiologia do 

HC-FMRP no período de setembro de 2021 a junho de 2023. 

 

3.1. Aspectos éticos   

 

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comitê de Ética em Pesquisa do (HC-FMRP/USP), 

conforme o parecer de 4.829.712 (Anexo A). Assim, coletou-se a assinatura do termo de 

consentimento livre e esclarecido (TCLE) (Anexo B) pelos pais e/ou responsáveis, e o termo 

de assentimento livre e esclarecido (TALE) (Anexo C) foi assinado pelo participante. 

 

3.2. Casuística  

 

No total, 33 pacientes participaram do estudo (três pacientes deambulantes e trinta 

pacientes cadeirantes), com diagnóstico de DMD confirmado através de teste genético e/ou 

biópsia, descrito no prontuário eletrônico médico do HC-FMRP/USP. Os pacientes foram 

recrutados para a pesquisa a partir de uma amostra de conveniência selecionada de 

aproximadamente 60 pacientes em acompanhamento no CER/HC-FMRP/USP.  

 

3.3. Critérios de Inclusão 

 

Foram incluídos no estudo todos os pacientes com diagnóstico confirmado de DMD e 

idade acima de 7 anos. O critério de idade foi aplicado para permitir a realização da avaliação 

cardiológica com equipamentos com transdutores setoriais adequados. 

 

3.4. Critérios de Exclusão 

 

Pacientes com distrofia muscular que não tinham DMD; ou que apresentavam 

contraindicação para realização do exame ecocardiográfico; ou que, após tentativas de 
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mapeamento cardíaco pelo ECO, não oferecessem imagens ecocardiográficas adequadas; tanto 

cardíacas, valvares ou miocárdicas, quanto de outras doenças sistêmicas.  

 

3.5. Delineamento do Estudo 

 

Os pacientes foram convidados a participarem da pesquisa, e a escala MFM foi aplicada 

em conformidade com a rotina do ambulatório, em pacientes que manifestaram disposição para 

participação. Posteriormente, eles foram convidados a retornar voluntariamente ao HC-

FMRP/USP para a avaliação cardíaca, com exames de ECG e ECO. Foram coletadas 

informações sobre os dados clínicos, extraídos dos prontuários eletrônicos com registros de 

consultas médicas.  

 

3.6. Descrição da escala MFM 

 

A MFM (Anexo D), consiste em 32 itens com o objetivo de avaliar a função motora 

nas posições deitada, sentada e em ortostatismo, sendo dividida em três dimensões: (D1) 

Dimensão capacidade de pé e transferências, com 13 itens; (D2) Dimensão capacidade motora 

proximal, com 21 itens; e (D3) Dimensão capacidade motora distal, com 7 itens. A graduação 

da escala MFM, conforme descrita na seção 1.2 da introdução, é exemplificada na Figura 1, 

página 23. Para os pacientes deambulantes, todos os itens da escala foram realizados. Para os 

pacientes cadeirantes incapazes de permanecer em pé durante a avaliação dos (13 itens da D1 

foram atribuídos escores zero nos 10 itens). Foram permitidas até duas tentativas, e em caso de 

dúvida entre dois escores, a pontuação mais baixa foi registrada, seguindo as diretrizes do 

manual de instruções (https://mfm-nmd.org). Quando os pacientes não compreendiam a tarefa 

solicitada, o movimento era demonstrado primariamente. 

 

3.7. Material e instrumento para aplicação da MFM 

 

Para a aplicação da escala MFM, foram utilizados os seguintes materiais: colchonete, 

uma cadeira, um CD, 10 moedas de R$ 0,05 (cinquenta centavos), uma bola de tênis, um lápis, 

uma folha de papel A4, um cronômetro e uma linha de seis metros de comprimento (traçada 

no chão do corredor). É possível visualizar alguns dos itens utilizados na Figura 6. 

  

https://mfm-nmd.org/
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Figura 6: Representação do material e instrumento para aplicação da MFM 

 

Fonte: do autor. A imagem contém os seguintes itens um CD, 10 moedas de R$ 0,05 (cinquenta 

centavos), uma bola de tênis, uma folha de papel A4 (desenhado um quadrado de 5 cm de lado). 
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3.8. Eletrocardiografia  

 

O ECG de 12 derivações foi realizado por um técnico experiente do HC-FMRP/USP, 

para registrar a atividade elétrica do coração em formato digital, usando o equipamento Philips 

PageWriter TC10. O laudo seguiu todas as orientações recomendadas pela (Pastore et al., 

2016). Em seguida, os traçados foram avaliados por um cardiologista experiente. A presença 

de ondas Q patológicas em derivações inferiores ou laterais de VE foi considerada de acordo 

com as orientações das diretrizes de laudo do ECG. A presença de R amplo em V1, foi 

considerada quando a amplitude de R era maior que 5mm e predominava sobre a onda S em 

V1 (Samesima et al., 2022). 

 

3.9. Ecocardiografia 

 

A ecocardiografia foi realizada utilizando um aparelho Vivid E95 (GE Vingmed 

System, Horton, Norway), equipado com transdutor setorial de banda larga de frequência 

do tipo S5. Para aquisição das imagens, os pacientes foram posicionados em decúbito 

lateral esquerdo, sempre que possível. O exame foi realizado por um mesmo 

ecocardiografista experiente seguindo as recomendações da Sociedade Americana de 

Ecocardiografia (Mitchell et al., 2019). Foram avaliados parâmetros ecocardiográficos de 

acordo com as diretrizes da American Society of Echocardiography and the European 

Association of Cardiovascular Imaging (Lang et al., 2015b). As variáveis mensuradas 

incluíram dimensão e volume do átrio esquerdo (DAE), velocidade de influxo diastólico 

valvar mitral e suas ondas E (precoce), seu tempo de desaceleração (TD) e A (tardia) de 

enchimento ventricular, a velocidade do movimento do anel mitral em direção ao ápice 

tanto em posições lateral (e’ lateral) e septal (e’ septal) de VE, diâmetro diastólico final de 

VE (DDVE), massa de VE e velocidade do jato de regurgitação tricúspide.  

Para análise das regurgitações pelo Doppler colorido, foram documentadas 

qualitativamente, junto com a avaliação da presença de sinais de hipertensão pulmonar por 

meio da medida do fluxo de regurgitação tricúspide. A FEVE foi avaliada utilizando o 

método biplanar de Simpson modificado. O cálculo da FEVE, utilizando o método de 

Simpson, que foi baseado na inferência dos volumes ventriculares diastólico (VDFVE) e 

sistólico (VSFVE), medindo as áreas de VE em dois planos ortogonais da imagem apical 

(Apical 2 e 4 câmeras) e aplicando a fórmula de Simpson modificada para estimar 

geometricamente os volumes. A FEVE foi estimada pela subtração do VSFVE do VDFVE 
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e, em seguida, dividida pelo VDFVE, sendo expressa em porcentagem (%). A mobilidade 

segmentar de VE foi analisada usando o modelo de 17 segmentos e classificada em cada 

segmento como normal (1), hipocinético, (2) acinético (3) Acinéticos, ou (4) Discinético.  

 
Tabela 1: As variáveis ecocardiográficas medidas para a avaliação dos parâmetros geométricos 

e funcionais do miocárdio 

 

Legenda: (AE) Diâmetro do átrio esquerdo; (VAE) Volume indexado do átrio esquerdo; (Massa VE) Espessura 

da parede do ventrículo esquerdo; (Massa VE) Espessura da parede do ventrículo esquerdo indexada; (FEVE) 

Fração de ejeção do ventrículo esquerdo pelo método Simpson; (DDFVE) Diâmetro diastólico final; (PPVE) 

Espessura da parede posterior do ventrículo esquerdo; (SIV) Espessura do septo interventricular; (E) velocidade 

de influxo precoce diastólico do ventrículo esquerdo; (A) Velocidade de influxo diastólico tardio de ventrículo 

esquerdo; (E/A) Relação entre a velocidade (E) e a velocidade (A); (e´ lateral) Velocidade do movimento do anel 

mitral em direção ao ápice posição lateral; (e´ septal) velocidade do movimento do anel mitral em direção ao 

ápice posição septal (E/e’) Razão entre a velocidade de entrada do VE diastólica precoce (E) e a Velocidade do 

anel mitral diastólica precoce (e´). As unidades de medida são: (mm) milímetro, (%) porcentagem; (g) grama; 

(cm/s) centímetro por segundo; (mseg) milissegundos. 

 

3.10. Análise de deformação miocárdica (STE)  

 

As análises de deformação miocárdica utilizando o software EchoPac (GE Vingmed 

Ultrasound AS, versão 112). As análises foram realizadas em três projeções do VE apical 

quatro câmara, três câmaras, duas câmaras para quantificar o GLS e a porção de nível dos 

músculos papilares da projeção paraesternal de eixo curto do VE para quantificar o GCS e 

GRS. Sempre que possível, o segundo ciclo cardíaco da série de três aquisições foi utilizado. 

O início do ciclo foi manualmente ajustado para o início e não o pico do QRS. O tempo de 

mensuração do pico do strain também foi cuidadosamente ajustado. O tempo final de sístole 

Parâmetros geométricos Função do Ventrículo 

Esquerdo 

Parâmetros Função 

Diastólica 

AE dimensão (mm) FEVE Simpson (%) TD (mseg) 

AE vol(ml)  Onda E (cm/s) 

AE vol i(ml/m2)  Onda A (cm/s) 

Massa VE (g)  Razão E/A 

DDFVE (mm)  e´ lateral (cm/s) 

VDVE (ml)  e´septal(cm/s) 

VSFVE (ml)  Razão E/e´ 
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foi marcado pelo tempo de fechamento da válvula aórtica, quando analisados os parâmetros de 

strain de VE. Os valores de Strain pico aferidos foram então os valores ao final da sístole (“end 

systolic peak"). Os bordos endocárdicos foram traçados manualmente em cada projeção 

estudada, e a região de interesse foi ajustada evitando os músculos papilares e o pericárdio. Os 

valores de deformação sistólica analisados correspondem ao valor do mesomiocárdio, também 

considerado como valor da espessura total do miocárdio pelo software EchoPac. A qualidade 

do rastreamento de pontos foi acompanhada automaticamente pelo software em cada segmento. 

Foi definido um limite de 2 segmentos para aceitar as análises globais nos modelos de 

segmentação de 18 segmentos, de acordo com orientações de padronização internacionais, 

conforme figura 7.  

A deformação global longitudinal (GLS) do VE foi aferida, assim como a média dos 

valores de cada segmento nas projeções apicais. As deformações radial (GRS) e circunferencial 

(GCS) do VE foram obtidas através dos valores médios dos 6 segmentos, da porção de nível 

de músculos papilares da projeção paraesternal de eixo curto do VE, pois essas variáveis eram 

mais viáveis de serem adquiridas nos pacientes do estudo. A deformação longitudinal regional 

(REGLS) foi analisada em cada segmento do VE na projeção apical. Todos os valores de 

deformação foram expressos em porcentagem, sendo negativos em caso de encurtamento.  
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Figura 7- Bulls eye da Deformação miocárdica longitudinal global modelo de 18 segmentos do VE 

 

Legenda: Os segmentos são: (1) Basal anterior-; (2) Basal anteriorseptal; (3) Basal ínferoseptal; (4) Basal 

inferior (5) Basal ínferolateral; (6) Basal anterolateral; (7) Médio anterior, (8) Médio anteroseptal (9) Médio 

inferior septal; (10) Médio inferior; (11) Médio ínferolateral; (12) Médio anterolateral; (13) Apical anterior; (14) 

Apical anteroseptal; (15) Apical ínferoseptal; (16) Apical inferior (17) Apical ínferolateral; (18) Apical 

anterolateral. 

 

3.11. Análise das imagens 

As imagens foram arquivadas em formato DICOM GE RawData e selecionadas para a 

mensuração dos parâmetros de função ventricular em sistema operacional distante (off-line) no 

software (EchoPac- GE) de forma cega, por observador experiente. O software fornece uma 

análise automática do rastreio miocárdico, com demarcação manual da borda endocárdica e 

epicárdica (Farsalinos et al., 2015) permitindo ajustes para uma melhor observação dos 

speckles. No entanto, quando o sistema rejeitou automaticamente algum segmento, a análise 

foi refeita com novos ajustes do observador para melhor mensuração da deformação, sendo 

aceita a recusa de até dois segmentos, conforme a diretriz (Mor-Avi et al., 2011). 

3.12. Índice de deformação miocárdica regional  

 

Foi criado um índice para avaliar melhor a deformação miocárdica regional nos 

pacientes desta pesquisa. Os segmentos regionais mais comprometidos, obtidos pela análise do 

REGLS, foram os segmentos 4, 5, 10 e 11, da região inferior e ínfero-lateral do VE. Portanto, 

a média dos valores de REGSL dos 4 segmentos foi dividida pela média dos outros 14 

segmentos do VE (1, 2, 3, 6, 7, 8, 9, 12, 13, 14, 15, 16, 17 e 18), criando assim uma variável 

contínua que expressa as alterações regionais de deformação miocárdica nesta população. 
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3.13. Análises Estatísticas 

 

As análises foram conduzidas usando o software GraphPad Instat 8.0.2 (GraphPad 

Software, Inc., La Jolla, CA, EUA, versão 8.0.2.263). As variáveis quantitativas foram 

expressas em média e desvio padrão, enquanto as variáveis categóricas foram expressas em 

frequência e porcentagem.  

Foi realizada uma análise descritiva das variáveis de função motora (MFM) e função 

cardíaca (FEVE, GLS, GCS, GRS), e gerados gráficos de dispersão para analisar as variáveis. 

Para separar os grupos com base na função motora, usou-se a mediana da escala MFM 

(md=56,30) e criando os grupos G1 (MFM maior ou igual à mediana) e G2 (MFM menor que 

a mediana). Foram comparadas as medianas das variáveis (idade, MFM, FEVE, GLS, GCS, 

GRS), utilizando o teste paramétrico de Teste t.  

Para a variável eletrocardiográfica, relacionada à presença ou ausência de onda Q 

patológica em V5-V6, foram divididos os pacientes em dois grupos: G1 (sem Q em V5-V6) e 

G2 (com Q em V5-V6). Para comparar as medianas das variáveis (idade, MFM, FEVE, GLS, 

GCS, GRS, REGLSi), novamente utilizou-se o teste paramétrico de Teste t. A partir dos dados 

do índice REGLSi, os pacientes foram divididos em dois grupos pela mediana da escala MFM 

(md=0,77), criando G1 (REGLSi maior ou igual a 0,77) e G2 (REGLSi menor que 0,77). Foram 

comparadas as medianas das variáveis (idade, MFM, FEVE, GLS, GCS, GRS), utilizando-se 

o teste não paramétrico de Mann-Whitney. A correlação entre função motora (MFM, D1, D2, 

D3) e função cardíaca (FEVE, GLS, GCS, GRS) foi verificada pelo coeficiente de correlação 

de Pearson e Spearman. Em todas as análises, foi adotado o nível de significância (p ≤ 0,05). 
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4. RESULTADOS 

4.1. Características clínicas dos pacientes 

 

Foram incluídos no estudo 33 pacientes, no entanto, durante a coleta de dados, um 

paciente veio a óbito e dois pacientes não puderam comparecer às avaliações da MFM e do 

ECO. Assim, para a avaliação da MFM (Medida da Função Motora), ECG (Eletrocardiograma) 

e ECO (Ecocardiograma) obteve-se 31, 32 e 30 pacientes, respectivamente (figura  

No entanto, nem todos realizaram os três tipos de avaliações (MFM, ECG e ECO), 

conforme representado na figura 8. 

 

Figura 8: Fluxograma do delineamento do estudo

 

 

Todos os pacientes eram do sexo masculino, com idade média de 14 ± 4,10 anos, sendo 

a maioria cadeirantes (91%, Tabela 3). No momento do diagnóstico, a idade média dos 

pacientes foi de 6 ± 2,89 anos, e 32 pacientes (97%) faziam uso de glicocorticoides, sendo que 

um paciente não fazia uso porque a mãe se recusava a dar. O predomínio da prednisona 19 

pacientes (58%) e deflazacort 13 pacientes (39%).  

Alguns dos pacientes analisados já haviam iniciado terapia cardioprotetora, sendo 9 

pacientes (27%) em uso de IECA (Inibidores da Enzima Conversora de Angiotensina), 5 

pacientes (15%) em uso de BB (betabloqueador) e 1 paciente (3%) em uso de digoxina; no 

entanto, nenhum paciente fazia uso de BRA (bloqueador do receptor de angiotensina II). 

 A idade média dos pacientes ao iniciar medicação cardioprotetora com IECA com 

média de 12 ± 3,70 anos. 
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A MFM foi aplicada a 94% dos pacientes, apresentando uma média de escore total de 

52%, o que indica redução na função motora. Quando analisadas as pontuações pelas 

dimensões, a população em estudo apresentava um maior comprometimento na D1 (capacidade 

de pé e transferências), com um escore de 24%. As pontuações em D2 (capacidade motora 

proximal) e D3 (capacidade motora distal) foram de 67% e 80%, respectivamente, conforme 

demonstrado na Tabela 2. 

Tabela 2 - Características clínicas dos pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne 

VARIÁVEL N (%) 

n total 33 (100%) 

Idade (anos) 14,30 ± 4,10 

Idade do Diagnóstico (anos) 6,09 ± 2,89 

Cadeirantes (%) 90,90 

Pressão Arterial Sistólica (mmHg) 110 ± 17,35 

Pressão Arterial Diastólica (mmHg) 70 ± 11,65 

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO  

n 33 (100%) 

Prednisona (%) 19 (58%) 

Deflazacort (%) 13 (39%) 

TERAPIA CARDIOPROTETORA  

n 33 

Idade de início BB ou IECA (anos) 12,00 ± 3,70 

Betabloqueador (%) 5 (15%) 

Inibidor da Angiotensina Conversora (%) 9 (27%) 

Digoxina (%) 3 (3%) 

ESCALA DA MEDIDA DA FUNÇÃO MOTORA  

n 31 (94%) 

MFM T (%) 52,28 ± 15,67 

D1 (%) 24 ,00 ± 7,45 

D2 (%) 66,93 ± 21,01 

D 3 (%) 80,33 ± 18,92 

Legenda: (IECA) Inibidor da Angiotensina Conversora; (BB) Betabloqueador; (MFM T) Escore total 

da medida da função motora; (D1) Dimensão 1 capacidade de pé e transferências; (D2) Dimensão 2 capacidade 

motora axial e proximal; e (D3) Dimensão 3 capacidades motora distal. 

Quanto à análise da atividade elétrica cardíaca por ECG de 12 derivações, 

aproximadamente 32 pacientes (97%) da população da amostra total realizou ECG. Uma 

proporção de 24 pacientes (75%) apresentou padrão de alta voltagem de onda R na derivação 

V1 e 11 pacientes 34% apresentaram onda Q patológica em V5-V6. Todos os pacientes 11 

(34%) que tinham onda Q patológica em V5-V6 também apresentavam alta voltagem de onda 

R na derivação V1 (Tabela 3). 
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Tabela 3- Eletrocardiograma dos pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne 

Variável N (%) 

ELETROCARDIOGRAMA  

n 32 (97%) 

R V1  24 (75%) 

Q V5- V6 11 (34%) 

R V1 e Q V5-V6 11 (34%) 

Legenda: (R V1) Onda R proeminente na derivação V1; (Q V5-V6) Onda Q patológica na derivação 

V5-V6. 

 

O ECO foi realizado em 30 pacientes (91%) com DMD (Tabela 4), sendo os valores de 

FEVE de 57,80 ± 9,62% preservados na média da população. Não houve nenhum diagnóstico 

de dilatação ou sobrecarga de VD pela análise subjetiva.  

As taxas de aquisição de imagens adequadas para as variáveis não convencionais de 

deformação miocárdica, GLS, GCS e GRS foram, respectivamente, 66,66 %, 63,33% e 63,33 

%. Os valores médios de GLS da população apresentaram-se reduzidos quando comparados a 

valores normais de literatura para este software (EchoPac- GE) -16,40 ± 3,01% (VN ≤  -18%) 

(Farsalinos et al., 2015). Os valores médios de GCS e GRS foram, respectivamente, -15,03 ± 

4,67 (VN ≤ -18%) e 28,93 ± 16,07 (VN≥ 40%). Quatro pacientes (20%) apresentaram valores 

abaixo da normalidade para a FEVE (≤ 55%) e para a GLS (VN ≤ -18%), conforme indicado 

na Tabela 4. 
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Tabela 4 – Características clínicas eletrocardiográficas com parâmetros convencionais e da 

deformação miocárdica dos pacientes com Distrofia Muscular de Duchenne 

Variável Valor 

ECOCARDIOGRAFIA  

n 30 (91%) 

DAE (mm) 26,34 ± 5,25 

VAEi (vol/m2) 20,68 ± 7,67 

MASSA VE (g) 57,95 ± 23,46 

MASSA VEi (g/m2) 0,33 ± 0,08 

FEVE Simpson (%) 57,80 ± 9,62 

DDVE (mm) 39,89 ± 6,17 

PPVE (mm) 6,48 ± 1,43 

SIV (mm) 6,86 ± 1,40 

E (cm/s) 81,50 ± 17,62 

A (cm/s) 47,30 ± 14,80 

E/a (cm/s) 2,49 ± 3,62 

e’ lat (cm/s) 14,42 ± 3,64 

e’ sep (cm/s) 12,41 ± 2,22 

E/e´ médio (cm/s) 1,98 ± 1,77 

TD (mseg) 156,72 ± 37,22 

GLS (%) (n 20) -16,40 ± 3,01 

GCS (%) (n 21) -15,03 ± 4,67 

GRS (%) (n 19) 28,93 ± 16,07 

FEVE e GLS alterado 4 (20%) 

Legenda: (DAE) Diâmetro do átrio esquerdo; (VAEi) Volume indexado do átrio esquerdo; (Massa VE) 

Espessura da parede do ventrículo esquerdo; (Massa VEi) Massa da parede do ventrículo esquerdo indexada; 

(FEVE) fração de ejeção do ventrículo esquerdo pelo método Simpson; (DDVE) Diâmetro diastólico final; 

(PPVE) Espessura da parede posterior do ventrículo esquerdo;  (SIV) Espessura do septo interventricular; (E) 

velocidade de influxo precoce diastólico  do ventrículo esquerdo; (A) Velocidade de influxo diastólico tardio de 

ventrículo esquerdo; (E/A) Relação entre a velocidade (E) e a velocidade (A); (e´ lat) Velocidade diastólica 

precoce tecidual do anel mitral diastólica precoce; (e´ lateral) velocidade do movimento do anel mitral em direção 

ao ápice posição lateral; (e´ septal) Velocidade do movimento do anel mitral em direção ao ápice posição septal 

(E/e’) Razão entre a velocidade de entrada do VE diastólica precoce (E) e a Velocidade do anel mitral diastólica 

precoce (e´); (TD) Tempo de desaceleração da onda E; (GLS) Deformação miocárdica global longitudinal do 

ventrículo esquerdo;  (GCS) Deformação miocárdica global do ventrículo esquerdo circunferencial global; e 

(GRS) Deformação miocárdica radial global do ventrículo esquerdo. 

 

4.2. Avaliação da função motora  

 

A função motora dos pacientes demonstrou estar reduzida, com um valor de 52%, sendo 

100% o valor máximo da escala que representa o indivíduo completamente funcional. A 

amostra dos pacientes avaliados pela função motora de acordo com as diferentes idades, ou 

seja, pacientes em diferentes tempos de evolução da doença, demonstra uma progressão 

temporal da disfunção motora MFM T com avanço da idade (Figura 9-A) e o mesmo ocorre na 
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D1 (capacidade de pé e transferências; figura 9-B), na D2 (motricidade axial e proximal; figura 

9-C), mas com menor declínio na D3 (motricidade distal; figura 9- D). 

 
Figura 9: Avaliação da dispersão da função motora em relação à idade dos pacientes

 
Legenda: (MFM T) Escore total da escala da medida de função motora. (A) Dispersão da porcentagem 

da medida da função motora escore total ao longo da idade; (B) Dispersão da dimensão 1 (capacidade de pé e 

transferências) com a idade; (C) Dispersão da dimensão 2 (capacidade motora axial e proximal) com a idade; (D) 

Dispersão da dimensão 3 (capacidade motora distal) com a idade. 

 

A população foi separada em dois grupos de acordo com a função motora (MFM T), a 

partir da mediana de 56,30% do valor de MFM T: G1 (MFM T maiores ou igual a mediana), 

apresentando uma média de 64,02 ± 9,48, e G2 (MFM T menor que a mediana) com uma média 

de 36,06 ± 6,84. Os grupos eram diferente quanto a idade (12,94 ± 42,79 vs 15,79 ± 5,01, p = 

0,0264*) com valor de p significativo (p <0,05). Os grupos eram semelhantes quanto a FEVE 

(57,29 ± 11,07 vs 58,45± 7,87, p = 0,2861), GLS (-16,77 ± 2,35 vs -15,95 ± 3,49, p = 0,5457), 

GCS (-14,63 ± 4,53 vs -15,83 ± 5,21, p = 0,5924), GRS (28,81 ± 18,20 vs 22,33 ± 21,05, p = 

0,4807) e REGLSi (0,70 ± 0,23 vs 0,85 ± 0,30, p = 0,2123), sem diferença no valor de p (0<,05), 

conforme demonstrado na Tabela 5. 
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 Tabela 5: Comparação dos valores da média dos dois grupos com as variáveis da função cardíaca 

Variável G1(MFMT ≥ mediana) G2 (MFMT < mediana) p 

n 18 13  

IDADE (anos) 12,94 ± 2,79 15,79 ± 5,01 0,0264* 

FEVE (%) 57,29 ± 11,07 58,45 ± 7,87 0,2861 

GLS (%) -16,77 ± 2,35 -15,95 ± 3,49 0,5457 

GCS (%) -14,63 ± 4,53 -15,83 ± 5,21 0,5924 

GRS (%) 28,81 ± 18,20 22,33 ± 21,05 0,4807 

REGSi (%) 0,70 ± 0,23 0,85 ± 0,30 0,2123 
  

 Legenda: (G1) Grupo MFMT maior ou igual a mediana (56,30%); (G2) Grupo MFMT menor que a 

mediana (56,30%); (MFM T) Escore total da escala da medida da função motora; (FEVE) Fração de ejeção do 

ventrículo esquerdo; (GLS) Deformação miocárdica global longitudinal do ventrículo esquerdo; (GCS) 

Deformação miocárdica circunferencial do ventrículo esquerdo; e (GRS) Deformação miocárdica radial do 

ventrículo esquerdo. Todas as variáveis, exceto idade, estão representadas em porcentagem. Os resultados apenas 

idade apresentou valor de p significativos (p < 0.05 - Teste t). 

 

4.3. Eletrocardiografia  

 

A maioria da população estudada apresentava o sinal de R amplo em V1 (75%), na qual 

não representa hipertrofia septal ou sobrecarga de VD, uma vez que estas alterações não 

estavam presentes em nenhum paciente da amostra. Houve presença de onda Q patológica em 

34% dos pacientes, demonstrando, pelo ECG, podendo sugerir fibrose miocárdica localizada 

na região lateral dorsal de VE. Foram separados dois grupos distintos quanto a presença de 

onda Q patológica: (G1) sem presença de onda Q patológica em derivação V5-V6; (G2) com 

presença onda Q patológica em derivação V5-V6 (Tabela 6). Os dois grupos eram similares 

quanto à idade (14,14 ± 4,70 vs 14,42 ± 2,64 e p = 0,8506) e FEVE (58,06 ± 9,77% vs 50,10 ± 

17,60% e p = 0,8365), assim como na MFM T (53,69 ± 15,53% vs 50,10 ± 17,60% e p = 

0,5578) e GLS -16,74 ± 2,23% vs -15,47 ± 4,27% e p = 0,3861), GCS -14,56 ± 4,47 vs -15,79 

± 5,19, p = 0,5729), GRS (24,68 ± 19,29vs 29,34 ± 19,38, p = 0,6035) e REGLSi (0,76 ± 0,20 

vs 0,79 ± 0,41, p = 0,8487). Quando analisada a mediana entre os dois grupos não houve 

diferença entre os grupos com (p <0,05) (Tabela 6). 
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Tabela 6: Comparação dos valores da média dos dois grupos com as variáveis da função motora e função 

cardíaca  

Variável G1 (sem Q V5-V6) G2 (com Q V5-V6) p 

n 21 11  

IDADE (anos) 14,14 ± 4,70 14,42 ± 2,64 0,8506 

MFM T (%) 53,69 ± 15,53 50,10 ± 17,60 0,5578 

FEVE (%) 58,06 ± 9,77 57,14 ± 9,94 0,8365 

GLS (%) -16,74 ± 2,23 -15,47 ± 4,27 0,3861 

GCS (%) -14,56 ± 4,47 -15,79 ± 5,19 0,5729 

GRS (%) 24,68 ± 19,29 29,34 ± 19,38 0,6035 

REGLSi (%) 0,76 ± 0,20 0,79 ± 0,41 0,8487 

Legenda: (G1) Sem presença de onda Q patológica em V5-V6; (G2) Presença de onda Q patológica em 

V5-V6, com as variáveis:  idade (MFM T) Escore total da medida da função motora; (FEVE) Fração de ejeção 

de VE; (GLS) Deformação miocárdica global longitudinal do ventrículo esquerdo; (GCS) Deformação 

miocárdica global do ventrículo esquerdo circunferencial global; (GRS) Deformação miocárdica radial global do 

ventrículo esquerdo; e (REGLSi) índice de deformação miocárdica regional. Todas as variáveis, exceto idade, 

estão representadas em porcentagem. Os resultados não foram significativos (p > 0.05 - Teste t). 

 

4.4. Função sistólica global do ventrículo esquerdo  

A variável convencional FEVE, a qual mensura a função sistólica de VE dos pacientes, 

avaliada como média da população, está preservada (57,80 ± 9,62%). Uma porcentagem 

pequena de 3 pacientes da amostra (12%) apresentou valores de FEVE inferiores a 50% (Figura 

10-A). Quando avaliada por ferramentas avançadas de análise global, tais quais os índices de 

deformação miocárdica, 15 pacientes (75%) da população apresentou valores de GLS 

inferiores a -18%, ou seja, reduzidos em relação aos  limites de normalidade, como demonstra 

a figura 10-B (Lang et al., 2015a; Voigt et al., 2015). Quando avaliado o GCS 16 pacientes 

(79%), a maioria dos pacientes apresentaram valores inferiores ao convencionado como 

normais (-18%; Figura 10 -C) (Skaarup et al., 2022). Os valores de normalidade de GRS ainda 

carecem de boa definição na literatura, sendo considerados, até o momento, valores normais 

superiores a 40% e essa alteração, seguindo este critério, esteve presente em 14 pacientes (74%) 

das amostras (figura 10-D). (Levy et al., 2016). 
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Figura 10: Dispersão da função sistólica cardíaca global e regional dos pacientes 

 

 
Legenda: (FEVE) Fração de ejeção do ventrículo esquerdo; (GLS) Deformação miocárdica global 

longitudinal do ventrículo esquerdo; (GCS) deformação miocárdica global circunferencial do ventrículo 

esquerdo; (GRS) deformação miocárdica global radial do ventrículo esquerdo. (A) Dispersão da porcentagem da 

FEVE; (B) Dispersão da porcentagem do GLS; (C) Dispersão da porcentagem do GCS; (D) Dispersão da 

porcentagem do GRS, FEVE, GLS, GCS e GRS. 

 

4.5. Função sistólica regional do ventrículo esquerdo 

 

Quando foram analisados os parâmetros da mobilidade segmentar de VE pelo WMSi, 

apenas 4 pacientes (15%) apresentaram alguma hipocinesia em segmentos de VE. Um paciente 

com hipocinesia dos segmentos basal ínferolateral (segmento 5), médio inferior (segmento 10) 

e médio inferior (segmento 11). O segundo paciente com hipocinesia apical ínferolateral 

(segmento 17) e de toda a parede lateral (segmentos 2, 8 e 13), e também dos segmentos) médio 

ínferolateral; (12) médio anterolateral (segmentos 11 e 12). Os demais pacientes apresentaram 

hipocinesia difusa.  

Embora ainda não haja definições de valores de normalidade para mensurações de 

deformação miocárdica regional de VE (REGLS), nesta população foi possível observar 

valores inferiores de REGLS em segmentos basal inferior (segmento 4; -13,00 ± 6,90%) e 

médio inferior (segmento 10; -14,15 ± 5,88%), e basal ínferolateral (segmento 5; -11,40 ± 

5,83%) e médio ínferolateral (segmento 11; -14,45 ± 5,00%), quando comparados com os 
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demais segmentos de VE, a média dos segmentos 4, 5, 10 e 11 foi de -12,90 ± 3,89, e dos 

demais segmentos -17,30 ± 3,38 (p = 0,0013; Figuras 11 e 12). 

 

Figura 11: Avaliação dos valores das médias da deformação miocárdica regional dos pacientes  

 
Legenda: Os 18 segmentos foram representados por números: Legenda: Os segmentos são: (1) Basal 

anterior-; (2) Basal anteriorseptal; (3) Basal ínferoseptal; (4) Basal inferior (5) Basal ínferolateral; (6) Basal 

anterolateral; (7) Médio anterior, (8) Médio anteroseptal (9) Médio inferior septal; (10) Médio inferior; (11) Médio 

ínferolateral; (12) Médio anterolateral; (13) Apical anterior; (14) Apical anteroseptal; (15) Apical ínferoseptal; 

(16) Apical inferior (17) Apical ínferolateral; (18) Apical anterolateral (4,5,10 e 11). 

 
Figura 12: Bulls eye dos valores médios da deformação miocárdica longitudinal regional dos pacientes  

Legenda: (A) Bulls eye com valores médios da deformação miocárdica longitudinal regional (REGLS) do VE 

(modelo 18 segmentos) em paralelo (B) com o escore de mobilidade segmentar de VE (modelo 17 segmentos). 

 

Para melhor analisar estes resultados de deformação regional, foi criado um índice de 

comprometimento regional de deformação miocárdica (REGLSi), dividindo os valores de 

REGLS dos segmentos (4, 10, 5 e 11) pelo valor médio de REGLS dos demais 14 segmentos 

de VE, de acordo com a fórmula abaixo: 
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Assim, uma variável contínua adimensional foi criada com intuito de representar o 

quanto havia de comprometimento de função regional de VE pela análise da deformação 

miocárdica em cada paciente. A dispersão do REGLSi na população estudada está representada 

na Figura 13, com a mediana da população em 0,77 (Figura 13).  

 

Figura 13: Dispersão do índice da deformação miocárdica longitudinal regional 
 

 
Legenda: Dispersão do índice de deformação miocárdica regional. Linha vermelha representa o índice 

da mediana (Md) de 0,77. 

 

Dois grupos foram então separados de acordo com a mediana da população em G1, 

grupo com valores de REGLSi acima da mediana da população, e o G2, grupo com valores de 

REGLSi abaixo da mediana da população estudada (Tabela 7). Portanto, G1 representa um 

grupo com menor comprometimento da função regional, enquanto que G2 representa um grupo 

com maior comprometimento da função regional de VE. Ambos os grupos demonstraram ser 

similares quanto a idade (15,00 ± 3,96 vs 14,13 ± 3,61, p = 0,4331), função global miocárdica 

FEVE, GLS, GCS e GRS (48,48 ± 13,99 vs 53,90 ± 16,55 p = 0,9999, -16,56 ± 3,29 vs -16,40 

± 2,65, p = 0,9034, -14,21 ± 3,49 vs -15,15 ± 5,29, p = 0,5967, 22.61 ± 21,52 vs 32,82 ± 14,18, 

p = 0,1712, respectivamente) e função motora (48,48 ±13,99 vs 53,90 ± 16,55 p = 0,2489). 

Quando analisada a mediana entre os dois grupos não houve diferença entre os grupos com (p 

<0,05) (Tabela 7). 
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Tabela 7: Comparação dos valores da média dos dois grupos com as variáveis da função motora e 

função cardíaca  

Variável G1(REGLSi ≥ 0,77) G2 (REGLSi < 0,77) p 

n 10 10  

IDADE (anos) 15,00 ± 3,96 14,13 ± 3,61 0,4331 
MFM T (%) 48,48 ±13,99  53,90 ± 16,55 0,2489 
FEVE (%) 57,06 ± 10,69 58,44 ± 9,87 0,7082 
GLS (%) -16,56 ± 3,29 -16,40 ± 2,65 0,9034 
GCS (%) -14,21 ± 3,49 -15,15 ± 5,29 0,5967 
GRS (%) 22.61± 21,52 32,82 ± 14,18 0,1712 

 

Legenda: (G1) Grupo do índice de deformação miocárdica regional (REGLSi) maior ou igual a mediana 

(0,77); (G2) Grupo do índice de deformação miocárdica regional (REGLSi) abaixo da mediana (0,77). (MFM 

T) Deformação miocárdica global longitudinal; (GCS) Deformação miocárdica circunferencial; e (GRS) 

Deformação miocárdica radial; todos representados em porcentagem exceto idade (anos). Os resultados não foram 

significativos (p > 0.05 - Teste t). 

 

4.6. Correlação entre a escala da medida da função motora com as variáveis de 

função cardíaca 

 

A MFM T e suas dimensões, D1 (postura de pé e transferências), D2 (função motora 

proximal) e D3 (motricidade distal), foram comparadas com parâmetros de função sistólica 

miocárdica globais (FEVE, GLS, GCS e GRS).  A correlação de Spearman feita nas variáveis 

MFM T, D1, D2 e D3 com a FEVE não foi significativa, sendo os valores dessa correlação de, 

respectivamente, -0,2819, -0,2751, -0,0997 e -0,2092 (Figura 14). 
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Figura 14- Correlação da fração de ejeção do ventrículo esquerdo com as variáveis da escala da 

medida da função motora nos pacientes 

 

Legenda: (A) Correlação entre a fração de ejeção do ventrículo esquerdo (FEVE) com o escore total da 

escala da medida da função motora (MFM T); (B) (D1) Dimensão 1 capacidade de pé e transferências; (D2) 

Dimensão 2 capacidade motora axial e proximal; e (D3) Dimensão 3 capacidades motora distal. (MFM T e GCS 

e FEVE expresso em porcentagem). Análise de correlação de Spearman. 
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Não houve correlação significativa entre as variáveis MFM T, D1, D2 e D3 com os 

valores de GLS, com valores r respectivamente (r = -0,0525, -0,1535, 0,0501, 0,2653) (Figura 

15).  

Figura 15- Correlação do escore total da escala da medida da função motora com a deformação 

miocárdica longitudinal 

Legenda: (A) Correlação da deformação miocárdica longitudinal com o escore total da escala da medida da 

função motora; (B) Correlação da deformação miocárdica longitudinal com a dimensão 1 capacidade de pé e 

transferências; (C) Correlação da deformação miocárdica longitudinal com a dimensão 2 capacidade motora axial 

e proximal; (D) Correlação deformação miocárdica longitudinal com a dimensão 3 capacidade motora distal.  

(MFM T, D1, D2, D3, GLS expressos em porcentagem). Análise de correlação de Pearson e Spearman. 

 Nas análises de entre a MFM T e o GCS e GRS, não houve uma correlação significativa, 

na qual os valores da correlação de Pearson foram, respectivamente, (r = 0,1753, 01237), 

conforme demonstrado na Figura 16. 
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Figura 16- Correlação da escala da medida da função motora com a deformação miocárdica radial 

e circunferencial 

 

 Legenda: (A) Correlação da deformação miocárdica circunferencial com o escore total da escala da 

medida da função motora (MFM T); (B) Correlação da deformação miocárdica radial com a escore total da escala 

de medida da função motora. (MFM T e GCS e GRS expressos em porcentagem).  Análise de correlação de 

Pearson. 

 

Quando comparado o REGLSi com parâmetros de função motora, MFM T não houve 

correlação significativa entre as variáveis REGLSi e MFM T, com correlação de Pearson de r 

= -0,3423 (Figura 17). 

 

Figura 17- Correlação entre o índice de deformação miocárdica longitudinal regional com a escala 

da medida da função motora 
 

 
Legenda: Correlação do índice de deformação miocárdica com o escore total da escala da medida da 

função motora (MFM T, expresso em porcentagem). Análise de correlação de Pearson. 
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5. DISCUSSÃO 

 

Este estudo permitiu a caracterização simultânea da capacidade funcional motora e da 

função sistólica miocárdica cardíaca em uma população de pacientes com DMD de um único 

centro de referência e de nível terciário do SUS no Brasil. A função motora avaliada pela escala 

MFM estava reduzida no presente estudo, de modo semelhante a outras populações estudadas 

em outros países (Vuillerot et al., 2010; Vuillerot et al., 2012). Do ponto de vista 

cardiovascular, a população caracterizou-se por apresentar alterações eletrocardiográficas em 

grande proporção, tais como onda R ampla em V1 e presença de ondas Q patológicas em V5-

V6. A função sistólica global do VE, quando avaliada por métodos convencionais como a 

FEVE, ainda se encontrava preservada na maioria dos pacientes; porém, quando avaliada por 

métodos avançados como a deformação miocárdica global em seus vários eixos, apresentava 

valores inferiores aos considerados como normais para populações gerais. Ainda, foi possível 

detectar alterações significativas em função sistólica regional do VE pela técnica avançada de 

análise de deformação miocárdica regional (REGLS). O comprometimento na função motora 

dos pacientes com DMD e as alterações cardíacas, tanto globais como regionais, não 

demonstraram correlação significativa no tempo de estudo temporalmente, quando avaliados 

pela MFM e ECO.  

A MFM permite monitorar a evolução dos pacientes com DMD, e neste estudo, 

observou-se um escore total de 52%, indicando que os pacientes da amostra apresentaram baixa 

funcionalidade. O mesmo padrão foi observado em outro estudo prospectivo, no qual 41 

pacientes com DMD foram avaliados em duas ocasiões, com um intervalo de um ano entre as 

avaliações. Nesse estudo, a pontuação média total na MFM foi de 43%, com uma idade média 

de 14 anos. Desses pacientes, apenas 11 ainda eram capazes de deambular (Vuillerot et al., 

2010). A literatura demonstra que a perda da capacidade de andar ocorre geralmente entre os 

10 e 12 anos, e à medida que os pacientes envelhecem, a função motora é ainda mais 

comprometida (Allsop & Ziter, 1981; Eagle et al., 2002). Da mesma forma, a maioria dos 

pacientes neste estudo, com uma média de 14 anos de idade, já não possuía essa capacidade, 

restando apenas três pacientes com marcha independente.  

No que diz respeito à análise das dimensões pela escala MFM, a dimensão D1 

(capacidade motora de ficar de pé e realizar transferências) apresentou o maior 

comprometimento, com uma pontuação total de 24%. Esse achado está de acordo com outros 

estudos, um dos quais relatou maiores comprometimentos na dimensão D1, sugerindo que isso 

pode indicar a progressão da doença nos primeiros anos (Vuillerot et al., 2010). A D1 
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demonstrou maior sensibilidade a mudanças nos testes clínicos (Nagy et al., 2020). Pontuações 

da D1 próximas de 40%, juntamente com um escore total da MFM de 70%, podem prever a 

perda da capacidade de andar um ano antes de ocorrer (Vuillerot et al., 2010). No entanto, isso 

não se aplica da mesma forma às outras dimensões, 2 e 3, nas quais, em estágios iniciais da 

DMD, pode haver um período no qual algumas funções motoras precisas, como agarrar objetos 

ou realizar movimentos finos das mãos, ainda não foram amplamente afetadas. Isso se deve à 

variabilidade na progressão da doença entre os pacientes ou à capacidade da musculatura de 

compensar a perda de função por meio de adaptações motoras (Vuillerot et al., 2010). 

 No contexto deste estudo, conduzido de forma transversal, foi realizada uma avaliação 

em 33 pacientes com uma idade média de 14 anos. Os resultados revelaram valores reduzidos 

na função motora, onde a MFM total alcançou 52%, a D1 registrou 24%, a D2 obteve 67%, e 

a D3 apresentou 80%. É importante destacar que a maioria expressiva da amostra (91%) 

enfrentou dificuldades na deambulação, devido à idade mais avançada e ao maior grau de 

comprometimento motor observado nos pacientes. Em contraste, em um estudo retrospectivo 

conduzido ao longo de 11 anos no ambulatório de Fisioterapia em Distrofias Musculares do 

CER-HCFMRP-USP, a análise envolveu 32 pacientes com uma idade média de 10 anos. Os 

resultados apontaram para uma função motora preservada, com valores mais elevados na MFM 

total e suas dimensões (81% na MFM total, 58% na D1, 97% na D2 e 94% na D3) (Petian-

Alonso et al., 2022). Nesse grupo, somente 53% dos pacientes não eram capazes de deambular. 

Isso sugere que, no segundo estudo, o comprometimento motor não havia atingido níveis tão 

graves como foi observado neste presente estudo.  

A cardiomiopatia é uma complicação grave e comum na DMD, geralmente surgindo 

após os 18 anos, predominantemente na forma de cardiomiopatia dilatada com fibrose 

progressiva na parede lateral do VE (Frankel & Rosser, 1976). Embora os sintomas de 

insuficiência cardíaca geralmente apareçam em estágios avançados devido à redução da 

funcionalidade, a cardiomiopatia pode se desenvolver mais cedo, embora seja sintomática em 

apenas cerca de 15% dos casos antes dos 14 anos. Porém, em pacientes com mais de 18 anos, 

a maioria apresenta envolvimento cardíaco, com 57% manifestando sintomas perceptíveis. 

(Nigro et al., 1990). A identificação precoce da cardiomiopatia na DMD é desafiadora, e a 

avaliação da FEVE muitas vezes reflete um estágio avançado da doença, tornando-a 

irreversível. Estudos anteriores demonstraram que, embora um número significativo de 

pacientes tenha FEVE de 35%, a administração de medicamentos como IECA e BB tem sido 

subutilizada (Kisel et al., 2023). Neste estudo, observou-se uma taxa ainda mais baixa de uso 

desses medicamentos, com 27% dos pacientes utilizando IECA e 15% em uso de BB, enquanto 
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28% do total de pacientes estudados apresentavam (FEVE <50%). Isso sugere uma utilização 

menos frequente dessas medicações no tratamento da IC na DMD em comparação com outras 

causas de IC com FEVE reduzida. Além disso, ao contrário de estudos anteriores que sugeriram 

disfunção diastólica precoce (Cho, Lee, Lee, & Shin, 2018; Markham et al., 2006), nossa 

pesquisa não identificou alterações na função diastólica entre pacientes.  

Pacientes com DMD podem manifestar várias alterações no ECG, como ondas R 

amplas em V1, ondas Q patológicas em V5-V6, bloqueio de ramo esquerdo (BRE) e disfunções 

autonômicas. Correlações entre essas alterações e a substituição por tecido fibrótico no VE, 

principalmente nas regiões póstero-basais, foram identificadas precocemente, mesmo por meio 

de estudos anatomopatológicos, antes da disponibilidade de métodos de imagem cardiovascular 

(Sanyal et al., 1978). A maioria dos pacientes estudados na amostra, embora mantendo a função 

sistólica global preservada, apresentava alterações no ECG, como ondas R amplas em V1 

(75%) e ondas Q patológicas em V5-V6 (34%), em concordância com estudos anteriores 

(Frankel & Rosser, 1976; Tang et al., 2022). Esses achados sugerem que as alterações no ECG 

podem ocorrer precocemente em relação à dilatação ventricular e à disfunção sistólica. A 

presença da proteína distrofina nas fibras de Purkinje é uma possível explicação para as 

alterações elétricas precoces nesta população, mesmo quando comparadas a outras causas de 

cardiomiopatias em crianças (Tang et al., 2022), e isso ocorre antes do aparecimento de fibrose 

miocárdica significativa (James et al., 2011; Shah et al., 2010).  

Quando os dois grupos de pacientes deste estudo foram divididos em relação à presença 

ou ausência da onda Q patológica em V5-V6, não se observou relação com a idade dos 

pacientes, a FEVE ou as alterações na função sistólica global do VE avaliadas pelo GLS. 

Pesquisas anteriores também indicaram que as alterações no ECG podem ser indicativas da 

presença de cardiomiopatia associada à DMD em populações com diversas causas de dilatação 

e disfunção ventricular, embora com baixa especificidade (Shah et al., 2010). A presença de 

ondas R amplas em V1 pode também ser interpretada como um sinal de sobrecarga do 

ventrículo direito (VD), como ocorre em outras situações clínicas. No entanto, estudos 

anteriores não encontraram correlações entre essas alterações e o VD (Thrush, Edward, 

Flanigan, Mendell, & Allen, 2013). Isso ocorre porque a avaliação do VD por métodos de 

imagem é frequentemente desafiadora na literatura em Cardiologia. Em estudos que avaliaram 

a função do VE por meio de RCM, embora tenham detectado alterações no ECG, não 

ofereceram análises das dimensões e da função do VD (Prakash et al., 2022). A maioria dos 

pacientes exibia essa alteração no ECG (R ampla em V1), mas nenhum deles demonstrou, por 

meio da ECO, sinais de dilatação ou disfunção do VD, embora a análise fosse subjetiva. Outra 
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confusão comum nos laudos de ECG, devido à onda R ampla em V1, é a interpretação desse 

achado como representativo de hipertrofia septal. No entanto, nenhum dos pacientes avaliados 

neste estudo apresentou aumento na espessura miocárdica do septo interventricular. Portanto, 

embora não possam ser considerados conclusivos, os achados deste estudo fortalecem a 

hipótese de que as ondas R amplas em V1 podem ser um sinal eletrocardiográfico que reflete 

uma alteração na geração de vetor em regiões dorsais do VE.  

A avaliação da função cardíaca através de métodos de imagem é fundamental na prática 

clínica, com a ecocardiografia sendo uma escolha comum devido à sua acessibilidade e custo 

relativamente baixo. No entanto, a qualidade das imagens é crucial para a análise, e isso pode 

ser um desafio em pacientes com DMD devido a deformidades torácicas adquiridas, como 

cifose e escoliose, juntamente com a obesidade, que podem dificultar a obtenção de janelas 

ecocardiográficas ideais (Markham et al., 2006). Nesse contexto, a ressonância magnética 

cardíaca (RCM) oferece uma alternativa com maior definição bidimensional, mas seu custo e 

a necessidade, muitas vezes, de sedação em pacientes pediátricos podem ser limitações 

(Topaloglu, Gloss, Moxley, Ashwal, & Oskoui, 2016). Estudos anteriores sugerem que a 

Ressonância Magnética Cardíaca (RCM) pode ser mais eficaz do que a ECO na detecção de 

disfunção sistólica do ventrículo esquerdo (VE), permitindo ainda a quantificação da fibrose 

intramiocárdica, principalmente nas regiões póstero-basais do VE (Prakash et al., 2022). No 

entanto, a disponibilidade e a viabilidade da RCM para exames sequenciais de 

acompanhamento podem ser limitadas. Avanços na ecocardiografia, como a análise de 

deformação miocárdica (Mulvagh et al., 2008), revelaram que pacientes com DMD 

frequentemente apresentam redução na deformação miocárdica global, incluindo GLS, GCS e 

GRS, em comparação com controles da mesma faixa etária (Spurney et al., 2015). Essas 

alterações são observadas mesmo em pacientes com parâmetros ecocardiográficos 

convencionais normais, destacando a sensibilidade dessas técnicas para a detecção precoce de 

disfunção cardíaca em indivíduos com DMD (Cho et al., 2018).  

Estudos prospectivos em pacientes com DMD são desafiadores devido à sua raridade, 

o que dificulta a avaliação da progressão da doença, incluindo a sobrevivência e a insuficiência 

cardíaca (Lechner et al., 2023). No entanto, estudos em modelos animais, como camundongos 

e cães, desempenham um papel crucial na compreensão do desenvolvimento da cardiomiopatia 

na DMD e na avaliação da eficácia de possíveis terapias. Esses estudos revelaram o 

desenvolvimento de cardiomiopatia dilatada em animais mais velhos, bem como aumentos na 

fibrose cardíaca intersticial e alterações na função miocárdica regional, mesmo quando a 

função cardíaca global permaneceu preservada, fornecendo informações valiosas para a 
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compreensão da DMD em pacientes humanos (Chetboul et al., 2004; Quinlan et al., 2004). As 

alterações na deformação miocárdica global precedem a redução FEVE. Dada a dificuldade na 

obtenção de imagens apicais do VE devido às limitações na janela ecocardiográfica, o uso de 

imagens GCS e GRS a partir de projeções paraesternais é uma alternativa viável para detectar 

precocemente a disfunção sistólica, conforme evidenciado em estudos anteriores (Amedro et 

al., 2019; Song et al., 2020; Spurney et al., 2015).  

Os resultados do presente estudo permitiram a análise detalhada da função regional do 

VE, pelos métodos convencionais de ECO, incluindo a mobilidade segmentar e WMSi, bem 

como pelas técnicas avançadas de REGLS. As análises de WMSi são robustas não apenas no 

diagnóstico, mas também na definição prognóstica em outras doenças, como a doença 

isquêmica miocárdica, que apresenta um aspecto regionalizado (Jurado-Roman et al., 2019). 

Em um estudo, foram comparadas várias técnicas para avaliar a função ventricular cardíaca, 

incluindo o speckle tracking, a FEVE e o índice de mobilidade segmentar do VE (WMSi). Os 

resultados desse estudo apontaram que o strain global longitudinal (GLS) se destacou como 

superior na identificação precoce de alterações miocárdicas em comparação com a FEVE e o 

WMSI (Stanton, Leano, & Marwick, 2009). Como apontado acima, estudos prévios 

demonstram a limitação da análise de WMS do VE pela ECO nesta população de pacientes. 

Uma pequena proporção dos pacientes estudados neste estudo apresentou alterações na WMS 

do VE quando avaliada qualitativamente pelo ECO convencional, mesmo que esses pacientes 

já demonstrassem sinais evidentes de cardiomiopatia, como as alterações no ECG. O papel da 

análise de REGLS em outras situações clínicas de cardiomiopatias isquêmicas e não 

isquêmicas de VE tem sido demonstrado (Gomes et al., 2016; Rapezzi & Fontana, 2019; 

Romano et al., 2020). No entanto, os índices de REGLS são bastante dependentes de software 

de análises (Risum et al., 2012; Voigt & Cvijic, 2019; Voigt et al., 2015) e tem ainda alta 

variabilidade e dispersão, o que ainda dificulta a definição de valores de normalidade e a 

aplicabilidade clínica imediata desta ferramenta (Manganaro et al., 2019). Nesta amostra de 

pacientes, foram identificados menores valores de REGLS nos segmentos basal inferior 

(segmento 4) e médio inferior (segmento 10), e basal ínferolateral (segmento 5) e médio 

ínferolateral (segmento 11), quando comparados com os demais quatorze segmentos do VE 

com diferença estatística. Dessa forma, o índice de deformação miocárdica regional (REGLSi) 

foi criado para uma avaliação mais precisa das alterações regionais. Iniciativas semelhantes 

foram aplicadas em outras cardiomiopatias com alterações segmentares de VE (Rapezzi & 

Fontana, 2019). Quando analisados os dois grupos com base no REGLSi acima ou abaixo da 

mediana do grupo, não se observaram diferenças estatisticamente significativas em relação às 
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variáveis: idade, FEVE, GLS, GCS, GRS. Logo, entre os pacientes com preservação dos 

parâmetros de função sistólica global, identificam-se alguns com disfunção regional. Há raros 

estudos da função regional de pacientes com DMD pelo REGLS, um deles demonstrou 

alterações em segmentos septo inferior e inferior de VE (Mertens et al., 2008).  

Dada a progressão de disfunções motoras e cardíacas nos pacientes com DMD e a 

necessidade de avaliação de função cardíaca por métodos de imagem complexos (ECO e 

RCM), postulamos que a identificação de uma correlação entre essas duas disfunções, cardíaca 

e esquelética, seria de interesse clínico. Portanto, a evolução da disfunção esquelética poderia 

servir como um sinal de alerta para a detecção precoce da disfunção cardíaca. Até o momento, 

nenhum outro estudo avaliou a correlação entre as variáveis de medição dessas funções. No 

entanto, não foi observada uma correlação linear significativa entre as variáveis de função 

motora estudadas aqui, como MFM T ou suas dimensões D1, D2 e D3, e as variáveis de função 

ventricular do VE avaliadas pela ECO, quer sejam as convencionais, como a FEVE, ou as 

avançadas de deformação miocárdica, como o GLS, GCS, GRS, ou ainda o REGLSi. Além 

disso, ao separar os pacientes com base nas medidas de MFM T acima ou abaixo da mediana 

dessa população, observou-se diferença apenas na idade, não sendo encontradas diferenças 

significativas em relação a características como FEVE, GLS, GCS, GRS ou ainda REGLSi. 

Portanto, esses resultados sugerem que, mesmo quando os pacientes com DMD são divididos 

em grupos com diferentes níveis de comprometimento motor, ainda não é possível estabelecer 

uma relação entre a MFM e as medidas de função sistólica ventricular global ou regional do 

VE.  
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5.1. Limitações do Estudo 

 

 Uma das limitações deste trabalho é o número limitado de pacientes, que pode 

dificultar estudos de índices com maior variabilidade de dispersão, do ponto de vista estatístico.  

No entanto, é preciso considerar que a amostra, que foi construída por conveniência, é 

semelhante à da maioria dos outros estudos de centro único publicados. Outro fato é que este 

estudo foi realizado em um centro terciário, no qual a maioria dos pacientes era de outras 

cidades, dificultando a vinda até o hospital para realização da pesquisa. 

 Estudos multicêntricos nesta população, se objetivaram avaliar Strain pela ECO devem 

cuidar para similaridade de aquisição de imagens e de softwares de análises. Ainda, a limitação 

de aquisição de imagens em alguns pacientes, embora também coerente com outros estudos 

publicados, deve ser considerada.  

Os pacientes deste estudo não foram avaliados de forma sistemática e científica com 

RCM, embora alguns possam ter realizado este exame por indicação clínica. 

 

5.2. Aplicações Clínicas 

 

 Como as atuais diretrizes apenas iniciam terapia medicamentosa cardioprotetora após 

a queda na FEVE pelo ECO ou outros métodos, e considerando a alta mortalidade da doença 

por causas cardiovasculares, este trabalho reforça a necessidade da detecção precoce da 

disfunção miocárdica por técnicas avançadas de ECO. Ainda, reforça a necessidade de 

valorização dos achados de ECG nesta população. Com o avançar das informações científicas, 

e futuros exames prospectivos e que tragam informações prognósticas, talvez os métodos de 

análise de deformação miocárdica pela ECO possam se consolidar como variáveis robustas 

para a indicação de medicamentos cardioprotetores, antes da queda da FEVE. 
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6. CONCLUSÃO 

 

Não foi encontrada uma correlação linear entre disfunção motora e ventricular através 

das ferramentas utilizadas. Além disso, foram observadas alterações precoces e significativas 

em métodos simples, como o eletrocardiograma (ECG), que mostrou um R amplo em V1 e 

ondas Q patológicas em V5-V6, sugerindo possível cardiomiopatia. Por outro lado, a análise 

de deformação miocárdica (Strain) revelou alterações significativas tanto globalmente (GLS, 

GCS e GRS) quanto regionalmente no ventrículo esquerdo (REGLS), especialmente nos 

segmentos inferiores e ínferolaterais, que podem ser quantificadas de forma objetiva.  

Os pacientes estudados, mesmo em idades jovens, exibiram uma funcionalidade motora 

reduzida conforme avaliada pela escala MFM T e suas dimensões. 
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8. ANEXOS 

 

Anexo A - Parecer Consubstanciado do Comitê de Ética em Pesquisa HC-FMRP-

USP de aprovação da emenda do projeto inicial
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Anexo B- Termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) 
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ANEXO C- Termo de assentimento livre e esclarecido (TALE) 
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ANEXO D- Escala da Medida da Função Motora (MFM)
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