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BLOQUEO CARDIACO CONGENITO
EN HIJO DE MADRE CON AUTOANTICUERPOS
ANTI-Ro (SS-A) Y ANTI- La (SS-B)
Caso Clinico

Dres. Cecilia Sepiilveda C.', Paola Toche P?, Hernan Mufioz’ y Ignacio Hernandez,” .

INTRODUCCION

La incidencia del Bloqueo auriculo-ventricular
congénito (BAVC) no se conoce con exactitud, pero
se ha estimado en 1 de 20.000 recién nacidos vivos.'
Antes del advenimiento de la ecocardiografia fetal,
su diagnostico se hacia después del nacimiento.
Actualmente, el monitoreo fetal y la ultrasonografia,
como métodos de control del embarazo, permiten
sospechar el diagnéstico de BAVC completo in utero.

Desde el punto de vista electrofisiologico el BAVC
es una completa disociacion entre la contractilidad
auricular y la contractilidad ventricular, no existiendo
relacién entre éstas. El ritmo ventricular lo toma un
nivel inferior del sistema éxitoconductor.
Ecocardiograficamente se evidencia al registrar
simultineamente la contractilidad auricular y la
contractilidad ventricular, pudiéndose apreciar con
facilidad la falta de relacion entre ellas.

El BAVC tiene dos formas de presentacion: aquella
en la cual el bloqueo completo estd asociado a
cardiopatias congénitas y aquella forma en la cual el
corazén es estructuralmente normal, representando
cada una un 50% de los casos. Las cardiopatias
congénitas asociadas en estos fetos son complejas y
tienen un muy mal pronostico y por lo general fallecen
antes de nacer. Aquellos que logran sobrevivir
dificilmente tienen un manejo médico y quirurgico
exitoso, siendo su mortalidad cercana al 100%.

En los casos con BAVC con corazon estructural-
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mente normal, un diagnéstico oportuno y un manejo
adecuado de su bloqueo permiten en mayor numeros
de casos llevar al niflo a un bienestar fetal que permita
un embarazo de término.*”’

En el grupo de los ninos con cardiopatias
congénitas complejas, la etiologia del bloqueo
completo es de origen estructural por una disrupcion
anatomica del tejido de conduccion. En los fetos con
corazon normal la etiologia es de origen inmunologico
y se relacionan frecuentemente con la presencia de
autoanticuerpos maternos anti-Ro (SS-A) y anti-La
(SS-B).7

Los anticuerpos anti-Ro y anti-La estan dirigidos
contra antigenos nucleares extractables (ENA) que
corresponden a proteinas asociadas a RNA
pequeiios que se ubican predominantemente en el
nicleo y en menor cuantia en el citoplasma’
Asimismo, se ha reportado en forma aislada la
presencia de anticuerpos anti-Sm, dirigidos contra
otro antigeno presente en el nucleo, el Sm, en
madres de hijos con BAVC.'

Se ha determinado que los anticuerpos anti-Ro y
anti-La maternos son capaces de atravesar la placenta
y reaccionar con el tejido cardiaco fetal, en especial
con el tejido éxito conductor fetal, el cual después de
las 18 semanas de gestacion expresaria un antigeno,
ausente en el tejido cardiaco adulto, al cual se unirian
estos anticuerpos anti-Ro y anti-La maternos
produciendo una respuesta inflamatoria inmune.*’
Ademas se ha reportado una respuesta similar a nivel
de los miocitos cardiacos que produce una miocarditis
inmune.”’ Este compromiso inmunologico no solo
involucra el tejido de conduccion, sino también,
placenta, miocardio, pericardio y valvulas.®B

Mais del 85% de las madres de hijos con BAVC

poseen anticuerpos anti-Ro y anti-La, pero solo un
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1% de hijos de madres que presentan auto-anticuerpos
anti-Ro desarrollan BAVC."

El diagnostico del bloqueo se basa fundamen-
talmente en la auscultacion fetal evidenciando la
presencia de bradicardia. Las frecuencias cardiacas
bajo 50 a 55 latidos por minutos se asocian a
insuficiencia cardiaca, siendo la manifestacion
maxima, el hidrops fetal.*”

Diversos esquemas de tratamiento antenatal se han
intentado con el fin de alterar la respuesta inmune
fetal, tales como plasmaféresis materna® y predni-
sona.'""” Mas recientemente se ha utilizado dexa-
metasona por su habilidad de atravesar la placenta."

El objetivo de este trabajo es presentar un caso
clinico de diagnostico antenatal de BAVC. Se realiza
ademas una revision de la literatura y se discute su
manejo perinatal.

CASO CLINICO

Paciente de 27 anos, sin antecedentes morbidos,
primigesta con embarazo en control desde las 8
semanas, de evolucion fisiologica. En control de
embarazo de rutina efectuado a las 26 semanas se
pesquiso bradicardia fetal. Por este motivo es referida
a nuestro hospital donde se realiza ecocardiografia
fetal que mostr6 bloqueo auriculoventricular (AV)
completo con frecuencias cardiacas auriculares de 153
y ventriculares de 59 latidos por minuto, respec-
tivamente, insuficiencia tricuspidea leve y derrame
pericardico (Figura 1), con un corazén estruc-
turalmente normal sin otras malformaciones asociadas.
En la evaluacion hemodinamica por velocimetria
doppler no se encontraron signos de insuficiencia
cardiaca.

Se realizo estudio inmunologico que mostré la
presencia de anticuerpos anti-Ro y anti-La maternos
mediante método de ELISA. Una cuidadosa anamne-
sis no revelo sintomas sugerentes de enfermedad del
tejido conectivo y el examen fisico era totalmente
normal.

Se inicio tratamiento a las 29 semanas de gestacion
con dexametasona 4 mg al dia y se realizo control
ecocardiografico a las 30 semanas de gestacion donde
se evidencio persistencia de la bradicardia y
desaparicion del derrame pericardico. Controles
ecocardiograficos sucesivos semanales evidenciaron
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mantencién de la frecuencia cardiaca auricular y
ventricular, sin derrame pericardico.

El parto se produjo a las 38+3 semanas por cesarea
obteniendo un recién nacido de sexo masculino, peso
3160 grs, talla 50 cm y apgar 7 y 8, al primer y cinco
minutos respectivamente. El control ecocardiografico
evidencio bloqueo AV completo, ductus arterioso
persistente pequeno e insuficiencia tricuspidea leve.
[nicialmente se manej6 la bradicardia fetal con isuprel
y posteriormente, debido a la aparicion de cianosis y
hepatomegalia fetal se decidio la instalacion de un
marcapaso definitivo al 5° dia de vida.

La busqueda de anticuerpos anti-Ro y anti-La en
el recién nacido fue positiva, observandose su
negativizacion a los 6 meses de vida.

DISCUSION

El rango de morbilidad fetal causada por el BAVC
de origen inmunolégico varia desde cursos relativa-
mente benignos, sin necesidad de instalacion de
marcapaso neonatal, hasta hidrops fetal y muerte."?
El pronéstico mejora significativamente si el
diagnostico y el tratamiento se hacen en forma
oportuna, teniendo una sobrevida global cercana al
90%.

Muchos recién nacidos afectados eventualmente
requieren la instalacion de marcapaso y manejo
médico, dependiendo de la severidad del bloqueo
cardiaco. El curso del BAVC no puede predecirse
en el momento de realizar el diagnostico fetal
intrauterino inicial, pese a realizarse un tratamiento
adecuado.

Numerosas esquemas de tratamiento se han
utilizado en el BAVC que incluyen plasmaféresis"’
cuyo efecto es de corta duracion y puede producir
deplecion intravascular materna, asi como pred-
nisona' la cual posee escaso efecto en la supresion
inmune debido a que puede ser inactivada por la
placenta.” Asimismo, intentos terapéuticos con
simpatico-mimeéticos no han sido utiles en el BAVC e
hidrops fetal.

Se ha reportado éxito con el uso de dexa-
metasona en el BAVC de comienzo reciente, dado
por su efecto antiinflamatorio que se traduce en una
mejoria de la contraccién miocardica, resolucion
del hidrops fetal (como se evidencié en este caso),
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Figura 1. Ecocardiografia fetal bloguco auriculo ventricular completo. Imagen modo M simultanco de auriculas y ventriculos

demuestra frecuencia cardiaca ventricular disminuida v completamente disociada de las contracciones auriculares.

asi como la mejoria del grado del bloqueo
cardiaco.”™ Se ha comunicado una progresion del
grado de BAVC en recién nacidos que no han
mediado tratamiento alguno."

Estudios realizados en madres asintomaticas de
hijos afectados por BAVC de origen inmunologico
desarrollan enfermedades autoinmunes de diverso
tipo en bajo porcentaje, de los cuales aproxima-
damente un 2% corresponde a lupus eritematoso
sistémico?’, sin embargo, el seguimiento de estas
mujeres es aconsejable.

Finalmente, al analizar la etiopatogenia del
BAVC en los casos en que se demuestra una base
inmunologica dada por 'a presencia de auto-
anticuerpos anti-Ro y anti-La maternos que
reaccionan con el tejido éxitoconductor fetal, es
recomendable realizar un consejo genetico en
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madres que ya han tenido previamente un hijo con

BAVC.,
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