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EDITORIAIS

O impacto da L-carnitina no estado nutricional
da cardiomiopatia dilatada idiopatica na infancia

The impact of L-carnitine on nutritional status
in juvenile idiopathic dilated cardiomyopathy

Estela Azeka*

Cardiomiopatias sao definidas como doengas do mio-
cardio associadas a disfungdo ventricular. Podem ser clas-
sificadas como: dilatada, hipertroéfica, restritiva, arritmogé-
nica do ventriculo direito. H4 também as ndo classificadas:
fibroelastose, miocardio ndao-compactado, disfuncdo sisté-
lica com dilatagdo minima, mitocondriopatial.

As cardiomiopatias dilatadas caracterizam-se pela dila-
tagdo ventricular e disfungdo sistdlica. Podem ser idiopati-
ca, familiar/genética por erros inatos
do metabolismo, distrofias muscula-

A cardiomiopatia dilatada pode se manifestar com qua-
dro de insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC), arritmias e
morte subita.

Em lactentes, os sintomas de insuficiéncia cardiaca mais
comuns incluem taquipnéia, taquicardia e dispnéia as ma-
madas3:4. Outros sinais s3o: hepatomegalia, ritmo de
galope no exame fisico, cardiomegalia e edema pulmonar na
radiografia de térax. Criangas maiores podem exibir taqui-
cardia e taquipnéia, porém a manifes-
tagdo tipica é fadiga e intolerdncia ao

res, infecgOes virais e/ou auto-imu-
nes, drogas, toxinas, doencga de Kawa-
saki e histologia ndo-especifica. Nos
achados patoldgicos, observa-se au-
mento do tamanho do coracdo e do
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exercicio, sendo a falta de apetite e
dificuldade de crescimento pdéndero-
estatural freqliente. Pode-se observar,
também, distensdo venosa e edema
periférico. Adolescentes apresentam

peso, dilatacdo ventricular, espessa-

mento da parede normal e disfungdo

cardiaca maior que a fibrose. Quanto a incidéncia de
cardiomiopatia em lactentes e criangas, o Registro de
Cardiomiopatia Pediatrica, realizado nos Estados Unidos,
relata incidéncia anual de 0,6 a 100.000 pessoas por
cardiomiopatia em criancas de 0 a 18 anos. Lipshultz et al.?
referem que ha predominio no sexo masculino e em lacten-
tes, e as cardiomiopatias mais freqiientes sao as dilatadas.
A importancia das cardiomiopatias reside no fato de que a
doenca é grave em criangas que apresentam sintomas, pois
40% delas podem evoluir para insuficiéncia cardiaca refra-
taria e necessitar de transplante, ou vao ao ébito nos
primeiros 2 anos. O tempo para o transplante ou para a
evolugdo ao 6bito ndo melhorou nos ultimos 35 anos nos
paises desenvolvidos ou em desenvolvimento.

* Doutora. Counselor da International Pediatric Transplantation Associa-
tion (IPTA). Médica assistente, Unidade de Cardiologia Pediéatrica, InCor,
Hospital das Clinicas, Faculdade de Medicina, Universidade de S&o
Paulo (FMUSP), S&o Paulo, SP.
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sintomas semelhantes aos adultos, in-

cluindo dispnéia, taquipnéia, fadiga,
intolerancia ao exercicio, ortopnéia, dispnéia paroxistica
noturna e sintomas gastrointestinais. A classificagdo modi-
ficada, desenvolvida pela New York Heart Association
(NYHA)3, é Gtil para quantificar a insuficiéncia cardiaca em
criangas, bem como a escala de Ross et al.® para avaliar a
insuficiéncia cardiaca em lactentes.

O manuseio dos sintomas com digital e diuréticos e
inibidores da enzima conversora de angiotensina (ECA)
representam a base terapéutica na maioria dos pacientes.
No entanto, a ICC pode progredir em alguns pacientes
imediatamente ou no longo prazo, evoluindo para indicagdo
de transplante cardiaco.

Estudos em adultos demonstram efeito benéfico de
beta-bloqueadores, melhorando a fragdo de ejegao, redu-
zindo a mortalidade e necessidade de hospitalizagdo com
melhora da classe funcional NYHA e da tolerancia ao
exercicio. Em criangas, o uso de beta-bloqueadores tem
mostrado melhora da fungao ventricular, embora haja, na
literatura, apenas um estudo duplo-cego e randomizado?’,
com criangas portadoras de cardiomiopatia dilatada e ICC
grave, candidatas a transplante cardiaco.
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As estratégias de tratamento da ICC crénica em criangas
tém, tradicionalmente, seguido as recomendacgdes do trata-
mento de ICC dos pacientes adultos. A terapéutica farma-
coldgica especifica para criangas portadoras de cardiomio-
patia é escassa, como por exemplo, para doengas muscu-
lares, como distrofia de Duchenne e doenga mitocondrial. A
maioria das doencas genéticas ndo possui tratamento espe-
cifico etioldgico.

No entanto, o fato de a etiologia e fisiopatologia da ICC
em criangas apresentarem algumas caracteristicas proprias
justifica o desenvolvimento de estudos randomizados e
prospectivos para melhor avaliar o tratamento medicamen-
toso da ICC nessa faixa etaria. Esses dados fornecerdo
informacgGes que serdo Uteis no manuseio apropriado, otimi-
zando o tratamento medicamentoso da ICC em criangas. O
transplante cardiaco tem sido opgdo terapéutica em crian-
cas portadoras de ICC grave8, porém apresenta limitagdes
pela escassez de potenciais doadores. Portanto, estratégias
terapéuticas que possam diminuir a fila de espera ou mesmo
postergar a necessidade de transplante cardiaco permane-
cem o objetivo principal nesse grupo de pacientes.

Nesse contexto, os estudos realizados por Azevedo et al.
assumem importancia fundamental:10, Recentemente, os
autores demonstraram que a desnutricdo® é marcadora
independente de 6bito nas criangas e adolescentes portado-
res de cardiomiopatia dilatada. Seguindo a mesma linha de
pesquisa, os autores estudam os efeitos benéficos do uso da
carnitina em criangas portadoras de cardiomiopatia dilata-
da. Nesse estudo prospectivo aberto de 11 criangas compa-
radas com 40 controles, pareados para sexo e idade, onde
a L-carnitina oral (100 mg/kg/dia) foi administrada, além do
tratamento padrdo. Foram realizadas 118 pesagens no
grupo L-carnitina e 264 nos controles, além de 65 ecocar-
diogramas no grupo L-carnitina e 144 nos controles. Conclu-
em que a introdugdo da L-carnitina no inicio do tratamento
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da cardiomiopatia dilatada no grupo pediatrico, apos excluir
as formas de erro inato do metabolismo, nas quais a L-
carnitina ndo tem mostrado ser benéfica, tem o potencial de
acelerar a recuperagao do estado nutricional e ajudar a
prevenir ou reverter caquexia, a qual todo paciente com
insuficiéncia cardiaca pode desenvolver. Os autores obser-
vam, também, melhora da fung&o ventriculariO.
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