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Blogueo auriculo-ventricular congénito completo

Reporte de un caso y revisién de la literatura

Congenital complete atrioventricular block

Report of one case and literature review

Alejandro Diaz D., MD."; Ana Serrano G., MD."; Ménica Guzmén B., MD.®; Miguel Ruz M., MD.®

Medellin, Colombia.

El bloqueo auriculo-ventricular completo congénito, es una entidad poco comun, que presenta alta
morbilidad y mortalidad con incidencia real que permanece desconocida y requiere alto indice de sospe-
cha para su diagnostico y, por ende, su temprana intervencion. Se observa en hijos de madres con
enfermedades autoinmunes del tejido conectivo, en especial, lupus eritematoso sistémico cuando su
aparicion es congénita. A nivel postnatal, es mas frecuente que ocurra por cardiopatias congénitas.
También puede manifestarse en corazones normales desde el punto de vista estructural. El hallazgo
clinico caracteristico es bradicardia persistente que se manifiesta desde la vida intrauterina y repercute
en la estabilidad circulatoria del feto llegando a producir hidrops, complicacién seria y letal. Después del
nacimiento aparece igualmente con bradicardia que puede o no descompensar la parte hemodinamica
del paciente. El diagnéstico se hace por sospecha clinica, con ecocardiografia fetal y postnatal, electro-
cardiograma y deteccion de anticuerpos maternos tipo antiRo y antiLa. La implantacion de un marcapasos

es el tratamiento definitivo que contribuye a mejorar la sobrevida y el prondstico de estos pacientes.

Se presenta el caso de una paciente prematura, de 31 semanas, debido a hidrops no inmune, en
quien se diagnosticé bloqueo auriculo-ventricular completo congénito secundario a lupus materno confir-
mado por anticuerpos anti-nucleares francamente positivos y anticuerpos antiRo y antiLa positivos, quien
recibié manejo con soporte inotrépico y posterior implantacion de marcapasos. Presenté mejoria com-

pleta de la falla cardiaca y se remitié hacia otra institucién para manejo convencional del prematuro.

PALABRAS CLAVE: bloqueo auriculo-ventricular congénito completo, sindrome ldpico neonatal,

pretérmino, marcapaso.

Complete congenital atrioventricular block is a rare entity that has a high morbidity and mortality. Its
real incidence remains unknown and a high suspicion index is needed for its diagnosis and consequently
for its early intervention. Itis observed in children of mothers having connective tissue autoimmune diseases,
in particular systemic lupus erythematosus, when the condition is congenital. If it is post-natal, congenital
cardiopathies are responsible in most cases. It may also appear in structurally normal hearts. The
characteristic clinical finding is persistent bradycardia manifested since intrauterine life and affecting the
circulatory fetal stability, going as far as to produce hydrops fetalis, a serious and lethal condition. After
birth, it appears with bradycardia as well, that may or not unbalance the patient hemodynamics. Diagnosis
is made upon clinical suspicion with fetal echocardiography and when post-natal, through electrocardiogram
and maternal antibody type antiRo and antiLa. Pacemaker implantation is the definitive treatment that

contributes to improve patient survival and prognosis.
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We present the case of a premature female patient with 31 weeks of gestation due to non-immune
hydrops in who complete atrioventricular block secondary to maternal lupus erythematosus confirmed by
frankly positive anti-nuclear antibodies and positive antiRo and antiLa antibodies was diagnosed, and that
received inotropic support after pace maker implantation. She improved completely from her heart failure
and was sent to other institution for conventional management of prematures.

KEY WORDS: congenital complete atrioventricular block, neonatal lupus syndrome, preterm, pace

maker.

(Rev Colomb Cardiol 2008; 15: 35-41)

Reporte de un caso clinico

Paciente recién nacida, producto de un embarazo de
31 semanas, madre de 36 afios, hemo-clasificacién A
(-), Coombs indirecto negativo, VDRL no reactivo, VIH
negativo. Embarazo complicado por feto con falla
cardiaca manifestada por bradicardia, hidrops no inmu-
ne (derrame pleural y pericérdico) por lo cual se realizé
cesdrea. Apgar no conocido al ingreso en vista de que
nacié en otra institucién, peso: 1.780 gramos, talla: 41
centimetros. Grupo: O Rh positivo.

Desde el nacimiento presenté dificultad respiratoria
severa, por lo cual requirié ventilacién mecdnica con
pardmetros ventilatorios altos (PIP 30, PEEP 5, ciclaje 60,
T10,34, FiO, 100%), soporte inotrépico alto (dopamina
10 mcg/kg/min, dobutamina 20 mcg/kg/min) y
bradicardia sostenida de 40 latidos por minuto. Se
diagnosticé bloqueo auriculo-ventricular completo con-
génito. Por tal motivo, en la madre se iniciaron estudios
por sospecha de lupus eritematoso sistémico el cual se
confirmé por anticuerpos antinucleares (ANAS) positivo,
patrén moteado, 1:320, antiRo 141u/IL (Valor normal
0-15), antiLa 124 u/L (VN 0-15), anticardiolipinas IgM
2,5 u/L (VN 0-7) e IgG 586 u/L (VN 0-10). Con estos
exdmenes se confirmé el diagnéstico de lupus eritema-
toso sistémico materno y el de sindrome lUpico neonatal
como causa del blogueo.

Por persistir con bradicardia severa e inestabilidad
hemodindmica, en su segundo dia de vida la paciente se
remitié a la Clinica Cardiovascular. Llegé en malas
condiciones, mal perfundida, ictérica, con acidosis
metabdlica severa. El electrocardiograma del ingreso
confirmé el diagnéstico de bloqueo auriculo-ventricular
completo congénito con frecuencia auricularde 170 por
minuto yfrecuencia ventricularde 45 por minuto (Figura 1).
La radiografia de téraxalingreso demostré cardiomegalia
y signos de edema pulmonar secundario a la disfuncién
ventricular (Figura 2).

Figura 1. Electrocardiograma de ingreso en la unidad de cuidados
intensivos cardiovasculares.

Figura 2. Radiografia de térax al ingreso en la unidad de cuidados
intensivos cardiovasculares.

Se tomd ecocardiografia que informé dilatacién
biventricular, disfuncién ventricular izquierda con frac-
cién de eyeccion de 27% vy disfuncién diastélica del
ventriculo izquierdo. Movimiento paradéjico del septum
interventricular. Insuficiencia tricspide moderada con
gradiente méxima de 40 mm Hg que permitia calcular
una presion de la arteria pulmonar de 50 mm Hag.
Foramen ovale permeable con cortocircuito bidireccional.
Conducto arterioso permeable de 2,8 mm con cortocir-
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cuito de izquierda a derecha (Figuras 3 a 5). Se inicié
manejo con dopamina, dobutamina, isoproterenol,
furosemida y calcio. Ademds, la paciente presentaba
disfuncién renal por aumento de las cifras de creatinina
y poliuria.

Figura 3. Ecocardiografia. Imagen apical 4 cdmaras que muestra
dilatacién severa del ventriculo izquierdo.

Figura 4. Imagen bidimensional. Paraesternal eje largo (lado izquierdo)
y modo M (lado derecho).

Figura 5. Imagen paraesternal eje largo modo M.
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Se le colocaron electrodos epicdrdicos para manejo
con marcapasos externo transitorio urgente hasta su
estabilizacién hemodindmica. Luego del procedimien-
to, la paciente mostré mejoria notoria de su condicién
clinica, lo cual permitié desmontar el soporte inotrépico
y efectuar la extubacién (Figura 6).

Figura 6. Paciente en el primer dia posquirGrgico de la colocacién de
electrodos epicdrdicos.

Se tomaron anticuerpos antiRo y antila, los cuales
fueron positivos; 126y 104 unidades, respectivamente.

Ensunovenodia de vida, se leimplanté un marcapasos
definitivo con electrodo pericérdico y la unidad en
retroperitoneo, sin presentar complicaciones operatorias
(Figura 7).

Figura 7. Primer dia posquirtrgico de implantacién de marcapasos
definitivo en posicién retroperitoneal.
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La ecocardiografia de control reporté insuficiencia
tricGspide trivial, estenosis ligera de rama izquierda de
arteria pulmonar, FOP con shunt bidireccional de predo-
minio izquierda a derecha, dilatacién leve del ventriculo
izquierdo, fraccion de eyeccion de 36% y disfuncién
sisto-diastélica del ventriculo izquierdo. Movimiento
paraddjico del septum interventricular.

Egresé de la institucién en el décimo tercer dia de vida
y se remitié a ofra entidad hospitalaria para continuar
con el manejo de recién nacido prematuro. Se prescribié
con enalapril, oxigeno y medicamentos para bebé pre-
maturo. En el momento en aumento de via oral y con
nutricién parenteral. En la figura 8 se puede observar a
la paciente a su egreso de la institucion.

Figura 8. Paciente al egreso de la institucién.

Bloqueo auriculo-ventricular congénito completo

En 1901, Morquio describié y reconocié esta enfer-
medad completo congénito y ademds describié la ocu-
rrencia familiar y su relacién con la crisis de Stokes-
Adams y la muerte neonatal (1).

Es undesorden poco comin conincidencia de aproxi-

madamente 1/15.000 - 1/22.000 nacidos vivos (2). Sin
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embargo y a pesar de los medios actuales para el
diagndstico prenataltemprano (3), adn es una patologia
con alta morbilidad y mortalidad con incidencia real que
permanece desconocida y que requiere alto indice de
sospecha para su diagndstico e intervencién temprana.

Etiologia

El sindrome lUpico neonatal produce 70% a 95% de
los casos de bloqueo auriculo-ventricular completo con-
génito que se manifiestan in Utero o en el periodo
neonatal inmediato, pero sélo 5% de los casos postnatales
tardios (4,5), en donde las cardiopatias congénitas,
especificamente la transposicion «corregida» de grandes
arterias y los defectos septales atrioventriculares, son la
causa de mds del 50% de los casos (6,7).

El sindrome lUpico neonatal es una enfermedad
autoinmune que se produce por el paso de anticuerpos
maternos del tipo antiRo/SSA y antiLa/SSB (anticuerpos
contra antigenos extraibles del nicleo, ENA), cuya prin-
cipal complicacién y una de las manifestaciones que
definen el cuadro, es el bloqueo auriculo-ventricular
completo congénito (8). Aunque la entidad se describié
inicialmente en hijos de madres con lupus eritematoso
sistémico (9), ésta puede producirse en el contexto de
otfras enfermedades del tejido conectivo que produzcan
este tipo de autoanticuerpos, como por ejemplo el
sindrome de Siégren (10). A pesar de que toda madre de
un nifio con sindrome lGpico neonatal tiene anticuerpos
circulantes, sélo 1% a 2% de madres con anticuerpos,
tendrd un hijo con blogueo auriculo-ventricular comple-
to congénito (11).

En 10% de los casos, la enfermedad se presentard en
un corazén con estructura normal y sin asociaciones a
enfermedades del tejido conectivo o anticuerpos circu-
lantes en la madre.

Patogénesis

Aln no se entiende con exactitud el mecanismo
exacto por el cual se produce el bloqueo; sin embargo,
el paso de autoanticuerpos a través de la placenta de
madres con enfermedad autoinmune, fenémeno que
empieza a manifestarse desde la semana 12 de gesta-
cién, se acepta como el més probable (1, 12). Los
anticuerpos antiRo y antila acttan contra las proteinas
ribonucleares «Ro» y «La» intracelulares, importantes
para la maduracion de RNA polimerasas. Estos
autoanticuerpos tienen especial afinidad por células del
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sistema de conduccién fetal, sobre todo entre las sema-
nas 16y 24 de gestacién (13,14). Alli desencadenan un
proceso autoinmune que lesiona el nodo auriculo-
ventriculary los tejidos circundantes causando isquemia,
necrosis y posterior fibrosis; ademds, se crea una desco-
nexién entre la auricula y el nodo auriculo-ventricular
(15). Tampoco es muy claro cémo se desencadena este
proceso inflamatorio. Se cree que la apoptosis del
miocito favorece la expresién de estas proteinas nuclea-
res para que las reconozcan los autoanticuerpos, gene-
rando inducciéon de la inflamacién, fagocitosis de la
célula apoptdtica y liberacién de factor de necrosis
tumoral (16). Otra teoria, es el posible efecto
arritmogénico de los autoanticuerpos al inhibir, de for-
ma directa, los canales de calcio tipo L, los cuales son
fundamentales para el inicio y la propagacién del poten-
cial de accién en el nodo auriculo-ventricular (17).

Clinica

Las manifestaciones dependen de la edad de presen-
tacién. Puede aparecer in Utero, al nacimiento o mds
tarde (8). Cuando se presenta in Utero, casi invariable-
mente es por un sindrome lGpico neonatal. La bradicardia
fetal puede detectarse desde la semana 18 hasta la 28,
por medio de ecocardiografia fetal con la cual puede
medirse el intervalo PR mecdnico (18). Los fetos con
frecuencias mds bajas tienen grandes complicaciones
como aborto esponténeo, hidrops severo, fibroelastosis
endocdrdica, derrame pericardico y muerte intrauterina
(1, 4). Si logran alcanzar el nacimiento, tienen mortali-
dad de hasta 30% en un neonato mayor de 34 semanas
y hasta de 50% en menores (19). Estos nifios desarrolla-
rén cardiomiopatia dilatada, fibroelastosis e insuficien-
cia mitral severas.

Cuando se manifiesta en el periodo neonatal, la
bradicardia es el signo cardinal, ademds de los signos de
falla cardiaca secundarios a bajo gasto.

El electrocardiograma mostrard frecuencia atrial au-
mentada, frecuencia ventricular baja y ritmo de la unién
o del nodo auriculo-ventricular de escape o ectépico.
Puede encontrarse bloqueo auriculo-ventricular de pri-
mer o segundo grado que posteriormente se convertird
en completo. Hasta 40% de los bloqueos auriculo-
ventriculares completos congénitos pueden no manifes-
tarse hasta la nifiez. Esto tal vez se debe a que pueden
presentarse de forma intermitente y asintomdtica. En esta
situaciéon es muy poco probable que la causa sea el
sindrome lUpico neonatal (20).
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Diagnostico

Aungque la historia prenatal serd de gran ayuda para
el diagnéstico, en mas de 50% de los casos la madre no
tiene enfermedad activa, sélo anticuerpos circulantes, y
Unicamente un tiempo después desarrollarén la enfer-
medad (21). La mayor concentracién de autoanticuerpos
en el sistema de conduccion fetal, se da entre las
semanas 16 y 24 de gestacién. Este es el periodo de
mayor vulnerabilidad para el feto. Aunque no hay guias
establecidas, en las embarazadas en riesgo se recomien-
da hacer seguimiento con ecocardiografia fetal cada
semana durante este periodo y luego cada dos semanas
hasta la 32; después de ésta es poco probable que se
produzca bloqueo (22).

Un feto en el que se detecte bloqueo auriculo-
ventricular completo congénito, deberd nacer en un
centro de alta complejidad donde pueda recibir aten-
cién en un servicio de cardiologia pedidtrica. En el
neonato, bastard tener una frecuencia cardiaca baja no
explicada por ofra causa, para sospechar el diagndstico.
Es obligatorio realizar electrocardiograma después del
nacimiento para corroborar el bloqueo. Debido a que
mas del 90% de los casos ocurren por sindrome |Gpico
neonatal, también es imperativo efectuar estudios a la
madre en caso de que no tenga enfermedad manifiesta
ni anticuerpos medidos, ya que es el incremento de los
autoanticuerpos séricos en ella el que hard el diagnés-
tico de sindrome lUpico neonatal. No tiene utilidad medir
anticuerpos en el neonato (1-4).

Tratamiento prenatal

El objetivo de realizar ecocardiografias seriadas en la
madre, es detectar alteraciones fetales que podrian evo-
lucionar a bloqueo auriculo-ventricular completo congé-
nito de formatemprana con elfin de seleccionar candidatas
al tratamiento preventivo. El tratamiento con esteroides
fluorinados se fundamenta en el hecho de contrarrestar el
proceso inflamatorio generado por los anticuerpos. No
obstante, aun es controversial por los efectos secundarios
en la madre y por el riesgo de hipoplasia e insuficiencia
adrenal en el feto y el neonato. Se describe el uso de
dexametasona o betametasona en madres con fetos que
presenten bloqueo completo o incompleto con signos de
hidrops, inicidndolos lo mds pronto posible y hasta el final
del embarazo. Si en cinco semanas no hay mejoria, se
suspende el tratamiento (23).
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Cuando el bloqueo es completo, no tiene utilidad dar
tratamiento prenatal ya que la tasa de mejoria es casi
nula. No se indica el manejo preventivo en madres sélo
con anticuerpos positivos sin alteraciones en el feto, por
el bajo riesgo de desarrollar el cuadro y por los efectos
secundarios (24).

Tratamiento posnatal

En nifos que inicialmente sean asintomdticos, se
vigila, durante la primera semana, la aparicién de
sinfomas o la progresién de un bloqueo auriculo-ventri-
cular de primer o segundo grado hacia uno de tercero.
El tratamiento consiste en el manejo de la falla cardiaca
por medio de medicamentos y soporte inotrépico. En
més del 60% de los pacientes se implantard marcapasos
definitivo; mds de la tercera parte lo requieren en la
primera semana de vida (1).

Las recomendaciones para el empleo de marcapasos
figuran dentro de las guias del Colegio Americano de
Cardiologia (ACC), la Asociacién Americana del Cora-
z6n (AHA) y la Sociedad Norteamericana de
Electrofisiologia y Marcapasos para la implantacién de
marcapasos (25). Las indicaciones de clase | (evidencia
demostrada o acuerdo general para el uso indiscutible)
en nifios con bloqueo auriculo-ventricular Il avanzado y
de lll grado, son:

- Bradicardiasintomdtica, disfunciéon ventricular o bajo
gasto.

- Ritmodeescape con QRS amplio, taquicardia ectépica
de la unién, arritmia ventricular compleja.

- Frecuencia cardiaca menor de 50/minuto en reposo o
menor de 70/minuto si hay cardiopatia congénita.

- QT prolongado.

- Taquicardia ventricular sostenida con o sin QT pro-
longado.

- Blogueo auriculo-ventricular completo después de
siete dias posquirirgico.

Prondstico

Ademds de las complicaciones intrauterinas ya men-
cionadas, existe riesgo de desarrollar cardiomiopatia
dilatada en 23% de los pacientes a pesar de la implan-
tacién temprana de marcapasos. Los pacientes que
permanecen asintomdticos en la nifiez, pueden desarro-
llar limitacién al ejercicio con el paso de los afios y 5%
a 11% desarrollaran falla cardiaca a largo plazo.
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La mortalidad oscila entre 20% a 30% si no se instaura
un manejo oportuno.

Los principales factores asociados con mal pronésti-
co son: desarrollo de bloqueo in dtero, frecuencias
menores de 55/minuto, presencia de hidrops, bajo peso
al nacer, prematurez, género masculino y desarrollo de
cardiomiopatia dilatada en quienes la mortalidad serd
mayor a 60% (4, 26).

El seguimiento se hace minimo cada afio con electro-
cardiograma, monitoreo Holter y ecocardiografia de
control, sobre todo en pacientes sin marcapasos.

Discusion y conclusiones

El caso en mencién corresponde claramente al de un
sindrome lUpico neonatal de acuerdo con los pardmetros
de diagnéstico clinico, radiolégico, electrocardiogréfico
y ecocardiogrdfico. Las indicaciones para la implanta-
cién de marcapasos definitivo se difunden y reportan
ampliamente en la literatura, ya que son la Unica medida
que ha logrado cambiar la sobrevida de los pacientes (1).
Desde el punto de vista técnico, tiempo atrds era dificil
realizar este procedimiento en nifios pues los dispositivos
con los que se contaba eran disefiados para adultos y los
de menor tamafo sélo podian emplearse en nifios pre-
escolares, pues en neonatos, especialmente en los pre-
maturos, era complicado encontrar un lugar anatémico
en el cual colocar la unidad de marcapasos, habitual-
mente en la pared abdominal anterior, posterior a los
rectos anteriores. Pese a ello el riesgo de complicaciones
como necrosis de la piel, extrusiéon de la unidad, entre
otras, era frecuente. En la actualidad, con los avances en
la tecnologia y con la aparicién de dispositivos cada vez
mds pequerios, es posible brindar este tratamiento a ese
tipo de pacientes. En nuestro medio no se encuentran
datos al respecto.

En cuanto a la literatura mundial, existen diversos
reportes de implantacién de marcapasos definitivo en
recién nacidos a término y prematuros a nivel abdominal
y retroperitoneal, con tasas de éxito y sobrevida muy
aceptables (27-28). Existen reportes de neonatos meno-
res de 1.500 gramos (30, 31, 32), incluso de 30
semanas y 759 gramos, con resultados satisfactorios a
un afo de seguimiento (33). Se espera que con la
deteccién de més casos de una patologia no muy
frecuente, mds la experiencia y la llegada de dispositivos
de tamafio éptimo, pueda brinddrsele una excelente
atencién a estos pacientes y asi velar por su mejor
pronéstico y sobrevida a largo plazo.
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Puede concluirse que:

- El bloqueo auriculo-ventricular completo congé-
nito es una entidad neonatal poco frecuente.

- Debe sospecharse en toda embarazada con en-
fermedad autoinmune manifiesta o con antiRo y antilLa
positivos.

- Puede sospecharse desde la vida in dtero por
ecocardiografia fetal.

- El manejo definitivo de los pacientes con esta
entidad, es la implantacion de marcapaso definitivo,
siempre y cuando tenga indicacién clinica. Esto es lo
Unico que halogrado mejorarel pronésticoy la sobrevida
de los pacientes.

- Hoy en dia la edad gestacional y el peso, no son
contraindicaciones para realizar este procedimiento.

- Elpaciente que se reporta en nuestra revision tiene
un diagnéstico confirmado de sindrome lUpico neonatal
por historia clinica, laboratorio, ecocardiografia vy
electrocardiografia. Recibié manejo de acuerdo con lo
estandarizado en la literatura mundial y se obtuvo un
resultado exitoso.
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