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Resumen

El bloqueo auriculoventricular completo conge-
nito es una alteracion poco frecuente del ritmo
cardiaco fetal que asocia una elevada morbi-
mortalidad intra y extra uterina. Se puede pre-
sentar como una alteracion estructural intrinse-
ca del tejido cardiaco fetal o secundario a una
patologia autoinmune materna, siendo las mas
frecuentes el lupus eritematoso sistemico y el
sindrome de Sjogren.

En el escenario de las patologias autoinmunes
que presentan anticuerpos anti Ro y anti La po-
sitivos, la incidencia se estima en un 2-4%. Fi-

siopatologicamente, estos anticuerpos actuan
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alterando la funcion de los canales de calcio a
nivel del nodo auriculoventricular.

En este contexto, el bloqueo es secundario a
una respuesta inflamatoria local, fibrosis del te-
jido involucrado, y consecuente alteracion en la
conduccion del impulso eléctrico auriculoven-
tricular. El objetivo es analizar el caso clinico de
una embarazada cuya gestacion se vio compli-
cada con una patologia fetal como es el blo-
queo auriculoventricular completo congeénito y
revision de la literatura.

Caso clinico: paciente de 33 anos, con antece-
dentes obstétricos de 2 gestas 1 aborto esponta-
neoy 1cesarea por embarazo gemelar dos fetos
vivos con buena evolucion post natal. Enviada
por bradicardia fetal mantenida a las 20 sema-
nas de gestacion, al ingreso se constato la mis-
ma. Se decidio conducta obstétrica expectante
detectando la presencia de anticuerpos anti-Ro
y anti-La circulantes en sangre materna. El eco-

cardiograma realizado a las 32 semanas mues-
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tra un bloqueo AV completo sin repercusion he-
modinamica fetal, ni alteraciones estructurales,
con frecuencia cardiaca fetal por encima de 60
lpm de forma mantenida. Se diagnostica Sindro-
me de Sjégren. Se inicia tratamiento escalonado
con corticoides intravenoso dia por 20 dias, ro-
tando a prednisona via oral y disminuyendo la
dosis de forma paulatina; hidroxicloroquina, aci-
do acetilsalicilico (AAS), Gammaglobulina hipe-
rinmune 60 g en dosis Unica y tromboprofilaxis.
Durante el seguimiento el feto mantuvo buen
estado hemodinamico, sin signos de insuficien-
cia cardiaca.

Se coordina interrupcion de la gestacion a las
39 semanas, se obtuvo un recién nacido vivo,
de sexo masculino, 3.300 gramos, Vvigoroso,
confirmandose el bloqueo auriculoventricular.
Conclusiones: frente a la presencia de un
bloqueo AV completo fetal, es de suma
importancia el diagnostico precoz y tratamiento
oportuno, dada la elevada morbimortalidad
perinatal que presenta.

Palabras clave: bloqueo auriculoventricular
completo  congenito, Sindrome = Sjogren,

anticuerpos anti Ro y anti La,

Abstract

The congenital heart block is an uncommon al-
teration of the fetal cardiac rhythm that entails
a high perinatal morbidity and mortality. It can
be caused by either an intrinsic structural al-
teration of the fetal cardiac tissue or second-
ary to a maternal autoimmune disease, being
most frequently systemic lupus erythematosus
and Sjogren syndrome. In the autoimmune sce-
nario with positive anti Ro and anti La antibod-
ies, the incidence is estimated to be 2-4 %. In a
pathophysiological standpoint, these antibodies
target and impair the calcium channel function
at the atrioventricular node. As a result, the lo-

cal inflammatory response takes place and pro-

gresses to fibrosis of the involved tissue altering
the impulse conduction between atria and ven-
tricles. The aim of this article is to analyze a clin-
ical case of a pregnant woman with diagnosis of
congenital heart block in the fetus in which pos-
itive anti Ro and anti La antibodies were deter-
mined and the literature 's review.

Clinical case: 33-year-old patient, with obstetric
history of 2 pregnancies, 1 spontaneous abor-
tion and 1 cesarean section for twin pregnan-
cy, two live fetuses with good postnatal evo-
lution. Sent for fetal bradycardia maintained at
20 weeks of gestation, it was confirmed on ad-
mission. Expectant obstetric conduct was de-
cided, detecting the presence of circulating an-
ti-Ro and anti-La antibodies in maternal blood.
The echocardiogram performed at 32 weeks
shows a complete AV block without fetal hemo-
dynamic repercussions or structural alterations,
with a sustained fetal heart rate above 60 bpm.
Sjégren’'s Syndrome was diagnosed. Staggered
treatment with intravenous corticosteroids is
started for 20 days, rotating to oral prednisone
and gradually decreasing the dose; hydroxy-
chloroquine, acetylsalicylic acid (ASA), hyperim-
mune gamma globulin 60 g in a single dose and
thromboprophylaxis. During follow-up, the fetus
maintained good hemodynamic status, with no
signs of heart failure. The interruption of gesta-
tion is coordinated at 39 weeks, a live newborn,
male, 3,300 grams, vigorous, was obtained, con-
firming the atrioventricular block.

Conclusions: Faced with the presence of a com-
plete fetal AV block, early diagnosis and timely
treatment are of utmost importance, given the
high perinatal morbidity and mortality it pres-
ents.

Key words: congenital heart block, Sjogren syn-

drome, anti Ro and anti La antibodies, pregnan-

cy.
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INTRODUCCION

El bloqueo auriculoventricular completo
congénito (BAVCC) ocurre en el 2-4% de
las pacientes embarazadas que tienen
anticuerposantiRoyanti.Lamentablemente,
enlamayoriadelassituaciones esteaumento
se diagnostica a posteriori del sintoma que
es el BAVCC bloqueo, valorando todas las
posibles etiologias.! Mas del 90% de casos
aislados de bloqueo AV completos fetales
son causados por el pasaje transplacentario
de dichos anticuerpos hacia el feto.?

Se entiende por bradicardia fetal una fre-
cuencia cardiaca menor a 110 latidos por mi-
nuto. Puede obedecer a bradicardia sinusal,
bigeminismo auricular no conducido, o blo-
queos auriculoventriculares de segundo vy
tercer grado.?

En estos Ultimos, la auricula se contrae
al ritmo sinusal, pero el impulso no es
transmitido al ventriculo, por lo que el ritmo
de sistole ventricular queda bajo el dominio
del nodo AV, manteniendo una frecuencia
entre 40 y 80 latidos por minuto.

En cuanto a su etiologia, un 25-50%3 co-
rresponde a causas estructurales, dentro
de las que se encuentran cardiopatias con-
génitas como isomerismo atrial izquierdo,
transposicion de grandes arterias, sindrome
de QT largo, canal auriculoventricular, entre
otros. El porcentaje restante es de origen in-
munoldgico asociado a enfermedades de te-
jido conectivo materno, que afecta a nifios
por defecto congénito secundario a isoin-
munizacidon materna anormal, produciendo
anticuerpos anti Ro y anti La maternos en
un 85-90%, que se transfieren via transpla-
centaria. Esto genera un dafio inmunolégico
irreversible en el tejido cardiaco por inflama-
cién y fibrosis, que causa bloqueo auriculo-
ventricular con ausencia del nodo AV.2

Estos anticuerpos no solo afectan el te-

jido de conduccién, sino también el miocar-
dio. Esta disfuncién cardiaca podria generar
bradiarritmias y eventual desarrollo de hi-
drops fetal.>#

Los anticuerpos anti Roy anti La se expre-
san en enfermedades del coldgeno como lu-
pus eritematoso sistémico (LES) y sindrome
de Sjogren.

El sindrome de Sjogren un desorden au-
toinmune que afecta principalmente a las
glandulas exdécrinas, con un amplio espec-
tro clinico que va desde una enfermedad ex-
presada por los sintomas de resequedad de
0jos y boca, como es el caso de nuestra pa-
ciente, hasta una enfermedad sistémica con
gran variedad de manifestaciones.®

Su diagnostico muchas veces es comple-
jo y tardio dado lo inespecifico de sus sin-
tomas. Pueden presentarse frecuentemen-
te en individuos sanos, por lo que no suelen
motivar la consulta.

Destacamos que sélo en el 2% de las ma-
dres seropositivas los fetos van a presentar
afeccién cardiaca.’

Los anticuerpos pueden ser transferidos
en cualquier momento de la gestacién des-
de las 12 semanas. El periodo de mayor vul-
nerabilidad se encuentra entre las 16 y 24 se-
manas, coincidiendo con un pico en la con-
centracién sérica de estos anticuerpos. Esto
explica que mas del 80% de los casos de blo-
gueo AV congénito sean diagnosticados an-
tes de la semana 30.%

Dado que el BAVC es poco frecuente y
gque su reconocimiento y tratamiento preco-
ces mejoran el prondstico, es que presenta-
remos a continuacién el caso clinico de una
gestante, enviada a nuestro servicio para va-
loracién, por diagnoéstico ecografico de bra-
dicardia fetal sostenida a las 20 semanas, en
el contexto de patologia autoinmune, reali-
zandose diagnostico de BAVC fetal. Se reali-
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z6 tratamiento médico intraltero, con bue-
na evolucion posterior.

CASO CLIiNICO

Paciente de 33 afios, con dos gestaciones
previas, un aborto espontaneo a las 12 se-
manasy una cesarea por embarazo gemelar,
ambos recién nacidos sin cardiopatia.

Cursando embarazo de captacién tardia,
es enviada a las 20 semanas con diagndstico
ecografico de bradicardia fetal.

Al ingreso se presenta asintomatica, des-
tacando en el examen fisico una frecuencia
cardiaca fetal de 68 latidos por minuto (Ipm).
Se solicitan anticuerpos anti Ro y anti La y
se realiza ecocardiograma fetal que informa
bradicardia sinusal con anatomia cardiaca
normal. Los controles ecograficos seriados
mostraron siempre una frecuencia cardiaca
fetal mayor a 65 Ipm, sin alteraciones estruc-
turales, y sin elementos de falla cardiaca

Alas 28 semanas se administra ciclo com-
pleto de corticoides para induccion de la ma-
duracion pulmonar fetal.

El ecocardiograma realizado a las 32 se-
manas muestra un bloqueo AV completo sin
repercusion hemodinamica fetal, ni altera-
ciones estructurales, con frecuencia cardia-
ca fetal por encima de 60 [pm de forma man-
tenida (figuras 1y 2).

Se reciben resultados de anticuerpos an-
ti Ro y anti La positivos. Se re interroga a la
paciente, realizandose diagndstico clinico de
sindrome de Sjogren, basado en la presen-
cia de prurito generalizado, sequedad ocu-
lar, episodios de ojo rojo no doloroso, dismi-
nucién de lagrimas y conjuntivitis reiteradas.

Se inicia tratamiento escalonado con cor-
ticoides en base a dexametasona 4 mg intra-
venoso dia por 20 dias, rotando a predniso-
na via oral y disminuyendo la dosis de forma

Figura 1

Monitorizaciéon electrénica de la FCF

Figura 2

Ecocardiograma fetal: bloqueo auriculoventricular
completo. Imagen en modo M, la letra “a” corresponde
ala contraccién auricular y la letra “v” corresponde a
contraccioén ventricular, observandose una disociacion

auriculoventricular

paulatina; hidroxicloroquina 200 mg dia; aci-
do acetilsalicilico (AAS) 100 mg dia; gammag-
lobulina hiperinmune 60 g en dosis Unica y
tromboprofilaxis con enoxaparina.

Durante el seguimiento el feto mantuvo
buen estado hemodinamico, con una fre-
cuencia cardiaca auricular de 150 Ipm y ven-
tricular de 70 Ipm, sin signos de insuficien-
cia cardiaca.

Se coordina interrupcion de la gestacion
a las 39 semanas, realizandose cesarea por
solicitud materna.

Se obtuvo un recién nacido vivo, de sexo




Bloqueo auriculoventricular fetal: a propdsito de un caso clinico
Archivos de Ginecologia y Obstetricia. 2021; Volumen 59, nimero 1: 47-55

masculino, 3.300 gramos, vigoroso, confir-
mandose el BAVCC.

Durante el puerperio se mantiene trata-
miento con hidroxicloroquina y se comple-
tan 10 dias de tromboprofilaxis.

El ecocardiograma del recién nacido
muestra cavidades cardiacas de dimensio-
nes normales, comunicaciéon interauricular
minima y buena funcion biventricular, des-
cartando hipertensién pulmonar significati-
va. El monitoreo Holter informa bloqueo AV
completo durante todo el registro, ritmos de
escape QRS angosto y con frecuencia pro-
medio de 72 Ipm, con un minimo de 61y
maximo de 102 Ipm. No se observa en nin-
gun momento mejoria de la conduccion AV.

El recién nacido presenté buena evolu-
cién, sin requerimiento de marcapaso, otor-
gandole alta a domicilio.

DISCUSION

Durante la gestacion podemos encontrar
alteraciones en el ritmo cardiaco fetal, con
una frecuencia de aproximadamente 1%. La
mayoria (90%) presentan buen prondstico
y se consideran benignas, no presentando
relevancia clinica. El resto (10%) pueden ser
severas y asociarse a patologia sistémica
materna o a malformaciones cardiacas
fetales, con riesgo de muerte en un 10%.’

El ritmo cardiaco fetal normal, correspon-
de a un ritmo que es regular con una fre-
cuencia que oscila entre 110 y 180 Ipm, con
una relacion 1 a 1 entre la actividad auricular
y ventricular.

Se define arritmia fetal a un ritmo regular
inferior a 110 I[pm o mayor a 180 Ipm, o cual-
quier ritmo irregular, intermitente o persis-
tente, en ausencia de dinamica uterina.

Se clasifican segun el riesgo de repercu-
sién clinica en arritmias benignas o poten-

cialmente severas. Dentro de las primeras
encontramos las extrasistoles, bradicardias
y taquicardias sinusales. Y las arritmias po-
tencialmente severas corresponden a ta-
quiarritmias y bradiarritmias persistentes.®

Las bradiarritmias se pueden clasificar en
bradicardias sinusales y bloqueos.

En cuanto a los bloqueos se clasifican en
bloqueos de primer o segundo grado y com-
pleto. Los de primer grado son aquellos en
los cuales el intervalo PR se encuentra pro-
longado, siendo un diagnostico infrecuente
en lavida fetal. El bloqueo de segundo grado
puede ser una prolongacion progresiva del
intervalo PR hasta que la onda P no condu-
ce o una prolongacién fija con dos contrac-
ciones auriculares por cada ventricular (dos
Py un QRS).

Por otro lado, el BAVCC es el mas severo
y hace referencia a una disociacién entre la
contractilidad auricular y ventricular; con
un latido auricular a una frecuencia normal
o alta y un latido ventricular regular con
frecuencias bajas.

Los bloqueos se pueden presentar aso-
ciados a cardiopatias estructurales o sin al-
teraciones estructurales causado por pa-
tologias autoinmunes donde los anticuer-
pos atraviesan la placenta y actdan a nivel
del nodo auriculo ventricular y el sistema de
conduccion.?

El diagnodstico de estas arritmias se realiza
mediante auscultacion de latidos cardiacos
fetales, monitorizacién electrénica (como en
la figura 1) o ecografia obstétrica.

El ecocardiograma es una herramienta
fundamental para el diagnostico prenatal
de las arritmias fetales como el bloqueo AV,
pudiendo detectar ademas la presencia de
miocarditis asociada (al observar disminu-
cion de la contractilidad miocardica), asi co-
mo signos de insuficiencia cardiaca.’
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Permite deducir los fendbmenos eléctricos
del corazéon partiendo de fendmenos me-
canicos como el movimiento de las paredes
auriculares y ventriculares a través del mo-
do M. o hemodinamicos, como el movimien-
to de la sangre que entra y sale del corazon,
a través del Doppler pulsado de las estruc
turas cardiacas. Permite ademas, el estu-
dio anatémico y funcional del corazén y va-
sos fetales, valorando la coexistencia de ele-
mentos de falla cardiaca y malformaciones
asociadas a la arritmia fetal .8

En gestantes que presentan anticuerpos
anti-Ro positivos es oportuno realizar segui-
miento con ecocardiograma fetal luego de la
semana 16 cada 10 2 semanas para diagnos-
ticar de forma precoz alteraciones cardiacas
para intervencion oportuna y evitar su rapi-
da progresion.”

Se plantea que el bloqueo AV es una
enfermedad progresiva, donde en primer
lugar aparece un bloqueo de primer grado,
pero algunos estudios plantean que las
pacientes con anticuerpos anti RO y anti LA
positivos antes de las 16 semanas debutaron
con bloqueo completo AV.”

Se ha demostrado que la administracion
de glucocorticoides mejora la conduccion
cardiaca de los fetos portadores de BAVCC.
Es recomendable la administracion de 4 mg
al dia de dexametasona desde el momento
del diagndstico y hasta la finalizaciéon de la
gestacioén. Los glucocorticoides atraviesan la
barrera placentaria, se incorporan a la circu-
lacién fetal, y llegan al corazoén, disminuyen-
do la inflamacion cardiaca que generan los
anticuerpos maternos, mejorando de esta
forma la contractilidad cardiaca.”

Los efectos adversos de los glucocorticoi-
des a largo plazo continuan siendo estudia-
dos, pero se conoce que debe ser monitori-
zado el volumen de liquido amnidtico y pue-

de ser necesario disminuir la dosis a 2 mg
al dia para prevenir el oligoamnios."* Otros
efectos adversos fetales mencionados son
la insuficiencia adrenal materna, y alteracio-
nes del crecimiento y neurodesarrollo del re-
cién nacido.

Dada la baja frecuencia de bloqueo AV
completo en pacientes Unicamente con an-
ticuerpos anti Ro positivos, no se plantea la
administracién de corticoterapia profilactica
en dichos casos, sabiendo que los corticoi-
des no son inocuos.

A destacar, en presencia de descenso de
la frecuencia cardiaca fetal por debajo de 55
latidos por minuto, fibroelastosis o hidrops
fetal, se debe indicar un betamimético con el
fin de aumentar la frecuencia cardiaca fetal.
Se ha reportado una supervivencia por enci-
ma del 90% en los casos en que se utilizé di-
cho farmaco. Dentro de ellos se encuentran
la terbutalina*y el salbutamol.®

En fetos con miocardiopatia o fibroelasto-
sis secundaria a bloqueo AV completo, el uso
de inmunoglobulina intravenosa ha reporta-
do buenos resultados y una supervivencia
mayor al 80%. La dosis recomendada de in-
munoglobulina intravenosa es de 400 mg/kg
de peso por dia, hasta por 5 dias, destacan-
do que no hay datos suficientes en la deter-
minacion de la dosis y duracion.*

Las reacciones adversas de algunas in-
munoglobulinas son: nefropatia, meningitis
aséptica, eventos tromboembdlicos en pa-
cientes con factores de riesgo, anafilaxia en
pacientes con deficiencia selectiva de IgA.'

La hidroxicloroquina es el farmaco de
eleccion en el tratamiento de pacientes em-
barazadas con diagndstico de lupus eritema-
toso sistémico y del sindrome de Sjogren, ya
qgue disminuye la actividad de la enfermedad
y los requerimientos de glucocorticoides.”

En relacion al mecanismo de accion de la
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hidroxicloroquina se describe la inhibicion
de la quimiotaxis de eosinofilos, migracion
de neutrdfilos, y disminucion de reacciones
antigeno-anticuerpo dependiente del com-
plemento.

En cuanto a su seguridad en el embarazo,
la FDA la cataloga como categoria C de riesgo.
Sin embargo, estudios apoyan su seguridad
en el embarazo pudiendo iniciarlo antes
de las 10 semanas y continuarlo durante el
embarazo.! Se destaca que al suspender
dicha medicacién en pacientes con lupus se
ve aumento de actividad de la enfermedad,
debiendo mantenerse aun durante el
puerperio.®

No existe consenso sobre el momen-
to 6ptimo de la finalizacién de la gestacion,
siendo el mismo individualizado, dependien-
do tanto de las repercusiones fetales como
maternas que se presenten. En cuanto a la
via de finalizacién, no hay contraindicacio-
nes para el parto vaginal.”?

Luego del nacimiento, debe evaluarse la
indicacion de colocar marcapaso epicardico;
dado que en caso de generarse fibrosis in-
trauterina a causa del BAVCC este es un da-
fio irreversible. El marcapaso resulta necesa-
rio en un 60-80% de los pacientes con BA-
VCC, reduciendo la mortalidad global en di-
chos pacientes al mejorar el ritmo cardiaco.”

Las principales indicaciones para su colo-
cacion en la etapa neonatal son: la presen-
cia de frecuencias ventriculares menores a
55 Ipm, cardiopatia congénita asociada a fre-
cuencia ventricular menor de 60-70 Ipm, blo-
queo AV completo con ritmo de escape con
QRS ancho, ectopia ventricular o disfuncion
ventricular.

Después del primer afio de vida, puede
ser necesaria su colocacion cuando la fre-
cuencia cardiaca promedio sea menor de 50
[pm, o cuando existan pausas bruscas de la

frecuencia ventricular que sean 2 o 3 veces
la duracion del ciclo o estén asociadas a sin-
tomas.”

En cuanto al prondstico, los bloqueos
diagnosticados antes de las 20-22 semanas
se asocian con significativa morbimortali-
dad, empeorando el pronéstico la presencia
de signos de insuficiencia cardiaca como as-
citis, derrame pericardico, hidrops y polihi-
dramnios, los cuales se asocian con elevado
riesgo de muerte fetal.”?

Algunos de los signos de mal prondstico
a mencionar son los latidos auriculares me-
nores a 120 por minuto y ventriculares me-
nores a 55 por minuto, presencia de hidrops
fetal y falta de respuesta a los corticoides.
Siendo la principal causa de muerte fetal la
falla cardiaca secundaria a una miocardio-
patia degenerativa.” Se describe que los ni-
flos con bloqueo AV congénito presentan un
8-20% de mortalidad, dependiendo del com-
promiso que presenten.

Por otro lado, en relacion al prondstico
reproductivo, pacientes que han tenido hijos
con bloqueo AV congénito tienen riesgo in-
crementado entre un 18 y 25% de presentar-
lo nuevamente.?°

CONCLUSIONES

Frente a la presencia de un bloqueo AV com-
pleto fetal, es de suma importancia el diag-
nostico precoz y tratamiento oportuno, da-
da la elevada morbimortalidad perinatal que
presenta.

En primer lugar, se deben descartar alte-
raciones estructuralesy valorar etiologia, co-
mo patologias autoinmunes maternas para
actuar en consecuencia.

Existe incertidumbre sobre la fisiopato-
logia e historia natural del BAVC, en donde
probablemente se genera dafio de forma
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subita, sin un BAV de primer grado previo.
En muchos reportes de casos se documen-
ta una rapida transicion desde un ritmo nor-
mal a un bloqueo AV completo.

En cuanto al tratamiento se recomienda
indicar corticoides, hidroxicloroquina y mar-
capaso, de ser necesario en casos seleccio-
nados, como se discutié durante el trabajo.
Por otro lado, es fundamental el seguimien-
to estricto del estado hemodinamico fetal,
sabiendo que, de no estar comprometido,
permite mantener una conducta expectan-
te hasta el término del embarazo, hecho de
especial importancia para el pronéstico neo-
natal.

De presentar causa autoinmune y utilizar
hidroxicloroquina, esta debe mantenerse
durante el puerperio.

Ante situaciones de pacientes con estas
caracteristicas es imprescindible la indica-
cién de hidroxicloroquina y AAS de forma
profilactica en futuros embarazos, desde el
inicio del mismo, dado riesgo de un nuevo
bloqueo cardiaco fetal, que se da en aproxi-
madamente 25% de los casos.

Por ultimo, se destaca la importancia de
la consulta preconcepcional en pacientes de
riesgo, para una correcta planificacion del
embarazo.
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