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Bloqueo atrioventricular congeénito secundario
a lupus eritematoso sistémico en etapa prenatal.
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RESUMEN

Antecedentes: El lupus eritematoso neonatal es una
enfermedad sistémica inflamatoria poco frecuente, con una
incidencia de 1/10,000 a 20,000 recién nacidos. Clinicamente,
puede encontrarse una afeccién multisistémica, aunque las
formas méas comunes son la cutdnea y la cardiaca; esta altima
es la manifestacion mas grave, con una alta tasa de mortalidad
y morbilidad. El bloqueo atrioventricular (BAV) completo es la
afeccion cardiaca mas frecuentemente observada. Objetivo:
Describir la evolucién y tratamiento de dos casos clinicos
de bloqueo atrioventricular completo secundario a lupus
eritematoso sistémico. Casos clinicos: Se presentan dos
casos clinicos diagnosticados de manera prenatal con bloqueo
atrioventricular completo asociado a lupus eritematoso
sistémico que ameritaron colocacién de marcapasos al
nacimiento. Conclusiones: La presencia de BAV completo
es una enfermedad poco frecuente que presenta una gran
asociacion con lupus eritematoso neonatal. Se recomienda
que a las pacientes diagnosticadas con alguna enfermedad
autoinmune o con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La positivos
se les realicen ecografias seriadas a partir de la semana 20 de
gestacion con el fin de detectar precozmente la presencia de
bloqueo atrioventricular y poder realizar un tratamiento in
utero. El diagnéstico de lupus neonatal requiere un alto nivel
de sospecha; es fundamental tener un adecuado seguimiento
durante el embarazo y tras el nacimiento, de manera
interdisciplinaria.
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Prenatal diagnosis of congenital atrioventricular block associated
with systemic lupus erythematosus: a two-case report

ABSTRACT

Background: Neonatal lupus erythematosus is an infrequent
systemic disease with an incidence of 1/10,000-20,000 newborns.
Even though multi-systemic disease can be observed, the most
common clinical presentations are either cutaneous or cardiac;
the latter is the most severe presentation form, associated with
high morbidity and mortality rates. Complete atrioventricular
block is the most common clinical presentation of cardiac lupus.
Objective: Description of two cases of complete atrioventricular
block associated with lupus erythematosus. Clinical cases:
The clinical cases of two prenatally diagnosed patients
showing complete atrioventricular block associated with lupus
erythematosus that required pacemaker implantation at birth
are reported. Conclusions: Neonatal complete atrioventricular
block is infrequent and it is associated with neonatal lupus
erythematosus. For pregnant patients diagnosed with an
autoimmune disease and/or anti-Ro and/or anti-LA antibodies,
serial echocardiographic studies from the 20th week of gestation
are recommended, in order to detect complete atrioventricular
block and implement in utero intervention treatment. Neonatal
lupus diagnosis requires a high level of suspicion and an
adequate and multidisciplinary follow-up during pregnancy
and in the newborn period is fundamental.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfer-
medad sistémica inflamatoria poco frecuente, con
una incidencia de 1:10,000 a 20,000 recién nacidos,
con predominio en el sexo femenino. Se produce de-
bido al paso placentario de autoanticuerpos mater-
nos de tipo IgG, siendo los mas frecuentes los anti-Ro
y anti-La. Dichos anticuerpos atraviesan la barrera
placentaria a partir de la semana 16 de gestacién y
alcanzan los tejidos fetales.!

El LEN se presenta en hijos de madres con lupus
eritematoso sistémico activo o subclinico; también
puede relacionarse con otras enfermedades reumati-
cas como el sindrome de Sjégren, artritis reumatoide,
dermatomiositis y sindrome antifosfolipido prima-
rio.? En general, sélo el 50% de las madres presentan
sintomatologia de enfermedad de tejido conectivo al
momento del diagndstico.

Clinicamente, puede encontrarse una afeccién
multisistémica en el LEN, aunque las formas més
frecuentes son la cutanea (en 50%) y la cardiaca (en
otro 50%); esta tltima es la manifestacién mas grave,
con una alta tasa de mortalidad (20-30%) y morbili-
dad (67%).3 Se puede tener afeccién tanto cardiaca
como cuténea en 8.7-10% de los casos.>*

Durante el embarazo, los anticuerpos maternos
cruzan la placenta y se unen a los cardiomiocitos;
por eso, el sistema de conduccién atrioventricular se
interrumpe por un proceso inflamatorio, con fibro-
sis y calcificacion subsecuente, lo que da lugar a un
bloqueo atrioventricular (BAV) completo, que es la
afeccién cardiaca mas comtinmente observada. Por
otro lado, y con menor predominio, se encuentra la
presencia de miocardiopatia o defectos estructurales
cardiacos simples, que pueden diagnosticarse prena-
talmente, a partir de la semana once del embarazo,
por ecografia y ecocardiografia. Los recién nacidos
pueden presentar también compromiso a nivel hepa-
tico, cursando con elevaciéon de enzimas (aspartato
aminotransferasa, alanino aminotransferasa), hiper-
bilirrubinemia directa, hepatomegalia, esplenome-
galia, hepatitis colestasica, asi como falla hepética;
a nivel hematol6gico, anemia hemolitica, tromboci-
topenia y neutropenia, generalmente en las dos pri-
meras semanas de vida.? En cuanto a lo neurolégico,
pueden presentar hidrocefalia, meningitis aséptica y
mielopatia. Con muy poca frecuencia se pueden dar
datos de neumonitis.®

La mayoria de las manifestaciones son transito-
rias y remiten al desaparecer los anticuerpos ma-
ternos. En cambio, el bloqueo cardiaco permanece

presente; en un 60-80% de los casos requiere la colo-
cacién de marcapasos endocavitario, que normaliza
el ritmo cardiaco y reduce de forma significativa la
mortalidad global en estos pacientes.37:8

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1: Se trat6 de un recién nacido masculino, de
cinco dias de vida. Como antecedente familiar de im-
portancia, tenfa una tia con lupus eritematoso sisté-
mico. En cuanto a antecedentes perinatales, era hijo
de madre de 34 anos, que se conocia sana, O Rh (+).
Fue producto de la G III, CII, con control prenatal
desde el primer trimestre de forma regular. En la se-
mana 20 de gestacién, se encontré por ecocardiogra-
ma fetal la presencia de BAV fetal. Se le diagosticé
a las 26 semanas intolerancia a los carbohidratos;
fue tratada con dieta y metformina. Igualmente, en
la semana 26 de gestacién se encontraron anticuer-
pos anti-Ro y anti-La positivos, que en la semana 32
se encontraron normales, por lo que se suspendi6 el
seguimiento de la madre. Naci6 a las 38.3 semanas
de gestacién por cesarea iterativa; se realizaron ma-
niobras basicas de reanimacién. Apgar 8/8, peso 3,315
gramos, talla 51 cm. Se detect6 bradicardia persisten-
te desde el nacimiento. Se realiz6 electrocardiograma,
que corroboré bradicardia con intervalos PR varia-
bles. Clinicamente, estaba asintomatico. Por ecocar-
diograma bidimensional, se descartaron alteraciones
estructurales. Se encontraron anticuerpos anti-Ro
positivos tanto en el individuo como en la madre. Fue
valorado por cardiologia pediatrica mediante un nue-
vo electrocardiograma, ecocardiograma y Holter, y se
corroboré el diagnéstico de bloqueo auriculoventricu-
lar completo con complejos QRS anchos, lo que impli-
caba incremento del riesgo de muerte stbita secunda-
ria a arritmias malignas, por lo que se decidi6 que el
neonato ameritaba la colocacién de un marcapasos, lo
que se realizé a los 22 dias de vida (Cuadro I).

Cuadro . Perfil inmunolégico en el caso 1.

Valores de referencia

Valores del paciente normales
lgG 1,120 mg/dL 503 (251-906)
IgA < 6.25 mg/dL 32 (13-53)
Anticuerpos antinucleares (2+) negativo
Anticuerpos anti-SM 10.06 U/mL 0-25
Anticuerpos antiSSa/Ro 186.55 0-20

19G = Inmunoglobulina G, IGA = Inmunoglobulina A, SM = Simth, SSA/Ro = Antigeno de
sindrome de Sjégren tipo B.
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Caso 2: Paciente de sexo femenino originaria del
estado de Chiapas, hija de madre de 31 anos que
curs6 con infecciones cervicovaginales de repeticién
durante el embarazo; fue tratada con évulos vagina-
les, con resolucién satisfactoria. A la semana 20 de
gestacion, se le realiz6 un ultrasonido obstétrico de
control en el cual se reportaron «arritmias ventricu-
lares», por lo que se decidi6 solicitar valoraciéon eco-
grafica fetal por cardi6logo pediatra, quien reporté
frecuencias auriculares de 150 y ventriculares de 60
latidos por minuto (Ipm). A la semana 23 de gesta-
cién se encontraron anticuerpos anti-Ro y anti-La
positivos. Con el diagnéstico de BAV fue valorada
repetidamente con ecografia fetal hasta el final del
embarazo, sin signos que sugirieran deterioro hemo-
dindmico. Para el nacimiento, se solicit6 atencién en
un centro de tercer nivel, donde se obtuvo por cesa-
rea, con Apgar de 7/8, peso al nacer de 3,200 gramos,
talla de 49 cm, perimetro cefélico de 34 cm. Al ingre-
so a la sala de neonatologia, la nina se encontré asin-
tomatica, con examen fisico normal a excepcién de la
frecuencia cardiaca, que se observé alrededor de 60
latidos por minuto. Se interrogé a la madre acerca
de signos que orientaran a enfermedades autoinmu-
nes o del tejido conectivo; sin embargo la madre negé
cualquier tipo de sintomatologia, con antecedente
positivo de abortos de repeticién sin causa aparente.
Se realiz6 ecocardiograma para descartar patologia
estructural y se realiz6 ECG de doce derivaciones,
con lo que se confirmé la presencia de BAV comple-
to. A los siete dias de vida se solicitaron marcadores
inmunolégicos (Cuadro 1I). Con estos resultados se
indic6 tratamiento con metilprednisolona 0.5 mg/k/
dia. Se realiz6, ademas, Holter de 24 horas, en el cual
se reporto frecuencia cardiaca auricular promedio de
140 lpm, ritmo de la unién con frecuencia ventricu-
lar media de 68 Ipm, con minima de 58 y maxima de
73 lpm; dos eventos de taquicardia ventricular (TV)
de 28 y 15 segundos de duracién. Se dio tratamiento
con amiodarona por el antecedente de la TV y se re-
piti6 el estudio de Holter de 24 horas, en el cual ya no
se evidenciaron nuevos eventos.

Cuadro 1. Perfil inmunolégico en el caso 2.

Anticuerpos Unidades Resultado Rangos normales
Anti SS-A/Ro Ul/mL 172.94 0-20
Anti RNP UR/mL 23.7 0-20
Anti SSB/La Ul/imL 4.8 0-20

SS-A/Ro = Antigeno del sindrome de Sjdgren tipo A, RNP = Ribonucleoproteina, SSB/La =
Antigeno del sindrome de Sjogren tipo B.
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La evolucién fue favorable; la paciente se mantu-
vo estable hemodindmicamente, por lo que no hubo
contraindicaciones para iniciar de forma pronta la
alimentacion por via oral. Con el segundo estudio
Holter se indic6 el cambio de medicacién antiarrit-
mica a la via oral y la continuacién del corticoide con
prednisona a 0.5 mg/k/dia cada 12 horas.

A pesar de que las frecuencias cardiacas no des-
cendieron en ningin momento durante su hospi-
talizacién a niveles que pudieran comprometer su
estado hemodinamico y de que se obtuvo respuesta
favorable con el tratamiento farmacolégico para la
taquicardia ventricular, por el antecedente de haber
presentado este tipo de arritmias favorecidas por fre-
cuencias cardiacas bajas, se decidi6 la colocacién de
marcapasos definitivo. Actualmente, al ano de edad,
se encuentra hemodindmicamente estable.

DISCUSION

En nuestros casos, ambas madres se encontraban
asintomaéticas para datos de enfermedad autoinmune,
como se reporta en la literatura; en estas pacientes
no se sospechaba actividad inmunolégica hasta que
en algin embarazo se encontro afeccién por anticuer-
pos;?1! en ambos casos se diagnostico por ecocardio-
grama a las 20 semanas de gestacién bloqueo de ter-
cer grado; éste se encuentra en 1:10,000 a 1:20,000
nifos, sin estar asociado a cardiopatia estructural;'?
de ellos, 60 a 90% es secundario a lupus neonatal.'®
Se decidi6 la toma de muestras de anticuerpos a am-
bas personas, y se les encontré positivas. Estos an-
ticuerpos se encuentran presentes en aproximada-
mente el 2% de las mujeres embarazadas; el riesgo de
presentar lupus neonatal con anticuerpos positivos es
de aproximadamente 2%.'* Se ha observado en esta
patologia que el dafno a la célula cardiaca ocurre entre
las 18 y 24 semanas de gestacion.!®

El diagnéstico puede hacerse con base en la his-
toria clinica, el examen fisico y la presencia de anti-
cuerpos especificos en la circulacién materna y fetal.
La biopsia de piel es util, aunque no esencial para la
confirmacién diagnéstica.?

Se recomienda que a las personas diagnosticadas
con alguna enfermedad autoinmune o con anticuer-
pos anti-Ro y/o anti-La positivos se les realicen eco-
grafias seriadas durante el embarazo a partir de las
20 semanas de gestacion con el fin de detectar precoz-
mente cambios susceptibles de recibir un tratamien-
to preventivo. En la actualidad no se cuenta atin con
algin consenso para la prevencion eficaz en pacientes
de alto riesgo y aquéllas con riesgo de recurrencia.
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En las dos mujeres no se dio tratamiento prenatal.
Sin embargo, si existe compromiso a nivel cardiaco,
especificamente BAV en el periodo prenatal, se pue-
de dar un tratamiento sintomético para incrementar
la frecuencia cardiaca fetal (salbutamol) y un trata-
miento a base de corticoides fluorados, buscando la
correccion del bloqueo. Aunque esto atin no esta to-
talmente establecido, en casos graves en los que hay
evidencia de falla cardiaca, se puede considerar la
posibilidad de la interrupcién del embarazo. El trata-
miento postnatal, como ya se menciond, es la implan-
tacién de un marcapasos en los individuos en quienes
se considere necesario segin los criterios estableci-
dos.'® En una paciente se suspendi6 el seguimiento
debido a negativizacion de anticuerpos; en la otra
se continud estrechamente hasta el nacimiento. Lo
ideal es realizar un control prenatal de forma estric-
ta debido a que se pueden presentar hydrops fetal,
disfuncién miocardica y fibroelastosis endocardica,
entre otras complicaciones, hallazgos que empeoran
el pronéstico.

Ambos recién nacidos se recibieron sin ninguna
complicacién al nacimiento, con bradicardia como
Unico signo encontrado a la exploracion fisica; en vis-
ta de ser una patologia con una tasa de morbimorta-
lidad del 15 al 30% en ttero y en los primeros meses
de vida, fueron trasladados a un hospital de tercer
nivel. Sélo se encontré afeccion cardiaca que ameritd
la colocacion de marcapasos, en ambos casos con una
evolucion satisfactoria. El resultado a largo plazo se
desconoce, pero se debe realizar vigilancia cardiol6-
gica e inmunolégica por la posibilidad de desarrollar
enfermedades autoinmunes'® y complicaciones pro-
pias de la colocacion del marcapasos.

CONCLUSION

El diagnéstico de lupus neonatal requiere de un alto
nivel de sospecha desde la etapa prenatal; las mani-
festaciones clinicas del lupus neonatal son variadas:
la mas grave y potencialmente mortal es el bloqueo
auriculoventricular completo, por lo cual es funda-
mental hacer un adecuado seguimiento tanto en el

embarazo como después del nacimiento, siempre de
manera interdisciplinaria.
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