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INTRODUCAO

A distrofia miotonica (DM) tipo 1 ou Sindrome de Steinert (SS) é caracterizada por varios e
complexos fenotipos multissistémicos que envolvem musculo esquelético, endocrino,
digestivo, nervoso central e cardiovascular. Acomete primariamente o sistema neurolodgico.
Quando acomete o coracao, se apresenta com taquiarritmias, disturbios de conducao e
raramente insuficiéncia cardiaca (IC). Nas formas graves, leva a sincope e morte subita.

RELATO

Masculino, 44 anos, com queixa de falta de ar nos ultimos meses evoluindo até ao repouso
associada a cansaco. Relatava diagnostico SS e ablacao de flutter atrial, além de diabetes e
hipotireoidismo.

Apresentava calvicie frontal e atrofia temporal (facies caracteristica), pressao arterial 94/60
mmHg, frequéncia cardiaca 84 bpm e edema de membros inferiores. Realizada otimizacao
terapéutica: enalapril, carvedilol, espironolactona e furosemida, complementada na
seguencia com rosuvastatina e ivabradina, além de insulina, janumet, gliclazida e levotiroxina.
Persistiu em classe funcional IlI-IV.

O eletrocardiograma era sinusal com bloqueio do ramo esquerdo (BRE). A ressonancia
magneética cardiaca evidenciou ventriculo esquerdo aumentado (diametros diastolico
121mL/m2 e sistdlico 87mL/m?2), com fracao de ejecao 27% e dissincronia, mas auséncia de
fibrose miocardica. A cintilografia de perfusao miocardica demonstrou perfusao miocardica
normal, o holter sem bradi nem taquiarritmias e o eletrocardiograma de alta resolucao
ausente/negativo.

DISCUSSAO

SS evoluindo com IC € um achado raro. Nishioka et al , em série de casos com 83 pacientes,
descreveram apenas 6 evoluindo desta forma, Gomes et al, com 31 pacientes, nao
identificaram nenhum caso e a revisao realizada por McBride et al descreve sintomas clinicos
de ICem 1,8% dos pacientes. Apesar de infrequente, o cardiologista deve estar atento para
esta possibilidade desta manifestacao evolutiva, possibilitando assim a identificacao da
patologia no seu inicio e instituindo o tratamento de forma precoce objetivando ampliar a
qualidade e o tempo de vida do paciente.



