
Introducción
El bloqueo cardíaco congénito es poco frecuente, pues afec-

ta aproximadamente a uno de cada 20.000 recién nacidos vi-
vos(1). Se manifiesta como bradicardia, casi siempre debida a
bloqueo aurículo-ventricular(2), que si es intensa puede producir
hidrops y muerte intraútero. La primera descripción clínica se
atribuye a Morquio en 1901(3).

El bloqueo cardíaco congénito se asocia en un 25-35% de los
casos a cardiopatía estructural(4). Sin embargo, lo más frecuente
es que acompañe a enfermedades maternas del tejido conectivo
por paso transplacentario de anticuerpos. El objeto de este artí-
culo es efectuar una revisión del bloqueo aurículo-ventricular
completo congénito aislado (BAVCC), es decir, no asociado a
cardiopatía estructural, a propósito de un caso de BAVCC en dos
gemelas nacidas de madre con anticuerpos anti-Ro positivo.

Observación clínica
Se trata de la tercera gestación de una madre sana de 36 años,

gemelar, bien controlada y con serologías negativas. En la se-
mana 26 se detecta en ambos fetos por ecocardiografía bradi-
cardia de 50 lpm, corazones estructuralmente normales, confi-
gurando un bloqueo aurículo-ventricular completo. Se investi-
gan en la madre anticuerpos anti-ADN, anti-Ro/SSA, y anti-
La/SSB, por inmunoprecipitación, siendo negativos.

En la semana 37 se produce la amniorrexis espontánea y se
realiza cesárea electiva. El primer gemelo obtiene una puntua-
ción en el test de Apgar de 9-9, y el segundo, de 5-8, precisan-
do reanimación enérgica. En la exploración física ambos recién
nacidos son de sexo femenino y con pesos de 2.480 y 2.490 g,
respectivamente; las dos presentan bradicardia de 45-50 lpm. El
resto de la exploración en ambas es anodina, excepto una hepa-
tomegalia de 2 cm en la segunda gemela.

Tras la comprobación del BAVCC por registro de ECG, se les
implanta a las pocas horas de vida un marcapasos de tipo bica-
meral. Tras la intervención ingresan en la UCI neonatal siendo en
ambas el postoperatorio favorable y permitiendo la extubación a

las 24 horas. La primera gemela no sufre ninguna complicación.
En la segunda se detecta una plaquetopenia a las pocas horas de
vida, y desarrolla un seroma de la zona quirúrgica. El estudio ge-
nético, grupo sanguíneo y haplotipos HLA, es idéntico en las ge-
melas. Una nueva determinación de los anticuerpos anti-Ro/SSA
y anti-La/SSB en la madre y las recién nacidas por la técnica de
ELISA da resultado positivo al anticuerpo anti-Ro.

Discusión
En 1977 se relacionó por primera vez el BAVCC con una en-

fermedad del tejido conectivo en las madres(5,6). Hoy se habla,
más específicamente, de anticuerpos anti-Ro/SSA y anti-La/SSB.
Un 85% de las madres de hijos con BAVCC presentan anti-
Ro/SSA(1) frente al 1% de la población general(7). Hay una ma-
yor incidencia de la enfermedad si se detectan las dos clases
de anticuerpos que si se detecta frente al anti-Ro únicamen-
te(8); sin embargo, no se relaciona con el título de estos anti-
cuerpos en la madre(9). La patogenia se atribuye a la transmisión
transplacentaria de estos anticuerpos, de tipo IgG, detectados
con alta incidencia en niños afectos de hasta 3 meses de edad, y
en prácticamente ninguno a los 6 meses(10). Se han demostrado
títulos de anti-Ro y anti-La en suero de niños con BAVCC más
bajos que en las madres, y en gemelos discordantes para el
BAVCC hay un título menor en el gemelo afecto(11), sugiriendo
un depósito de éstos en los tejidos del niño.

La anatomía patológica de los corazones afectos muestra au-
sencia del nodo aurículo-ventricular y focos de calcificación a
nivel del haz de His, alteración de la zona del cuerpo fibroso cen-
tral del corazón, con ausencia de tabique membranoso propia-
mente dicho(12,13). Microscópicamente hay fibrosis y calcificación
reemplazando al nodo aurículo-ventricular y en otras zonas car-
díacas. La distribución del tejido de conducción distal suele
ser normal(14). Existen infiltrados de células mononucleares y de-
pósitos de inmunoglobulinas (IgG e IgA sobre todo) y comple-
mento (C3 y C1q)(15,16). Se ha demostrado antígeno Ro en las cé-
lulas musculares cardíacas y del sistema de conducción, pero
nunca en fetos menores de 10 semanas(17). Por lo tanto, se pue-
de deducir que el bloqueo no se produce antes de esa edad; el
caso más precoz referido en la literatura fue en la semana 16
de gestación(18).

La afectación específica del tejido de conducción podría re-
lacionarse con la expresión temporal de determinados antígenos
(antígeno Ro u otros) en la superficie de las células de conduc-
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ción, en un período crítico de la embriogénesis cardíaca(1,17). El
corazón alcanza la mayoría de sus características de la sexta a
la octava semana de gestación: el nodo sinusal se reconoce en
el primer trimestre y el nodo aurículo-ventricular en la octava
semana; el sistema de conducción cardíaco alcanza su madu-
rez funcional en la semana 16. Por lo tanto, la ontogenia cardí-
aca, que coincide con el mayor paso de anticuerpos maternos a
la circulación fetal(1,19), influencia la extensión del daño tisular;
a ello se suma el hecho de que el corazón fetal contiene mayor
cantidad de antígeno Ro por miligramo de proteína que un co-
razón adulto(19). Todo ello explicaría la razón por la cual no se
afectan los corazones maternos a pesar de tener anticuerpos an-
ti-Ro circulantes.

El mecanismo por el cual se produce la alteración estructu-
ral es desconocido. Los anticuerpos podrían fijarse a las células
de conducción cardíaca que expresaran el antígeno Ro e indu-
cir lesión por mecanismos autoinmunes(1). Se ha demostrado in
vitro la selectiva inhibición de la repolarización cardíaca por el
anticuerpo anti-Ro(20), por lo tanto, éste se implicaría tanto en los
defectos funcionales electrofisiológicos como estructurales.
También se han descrito depósitos de IgA e IgM, y elevados ni-
veles de IgM anticardíaca por inmunofluorescencia(21) en recién
nacidos afectos, sugiriendo la posibilidad de que este daño por
anticuerpos maternos produzca inmunogenicidad en el feto. Otra
posibilidad es que el anti-Ro se combine con una sustancia fe-
tal del plasma y una porción de este inmunocomplejo dispare la
respuesta que conduce a la lesión tisular(11).

La expresión en la superficie celular de los antígenos Ro y/o
La sería el dato crítico para la producción del daño; sólo un
5% de los pacientes autoanticuerpo positivo tienen hijos afec-
tos(22), y existen casos de embarazo gemelar con un solo niño
afecto(9). Es, pues, necesaria la existencia de otro factor que pro-
duzca esta expresión; se ha especulado que pudiera ser una in-
fección viral(8,22,23) y sobre todo la existencia de una reactivi-
dad cruzada entre el antígeno Ro y otros epítopes similares exis-

tentes en la superficie celular, como los productos génicos del
sistema de histocompatibilidad. La producción del anticuerpo
Ro se ha relacionado con distintos haplotipos del sistema HLA(1,17-

20,24), concretamente DR2 y DR3, mientras que el anticuerpo La
se relaciona con HLA-DR3, pero no con DR2. También podría
tratarse de una hiperrespuesta inmune mediada por HLA.

En conclusión, parece clara una patogenia autoinmune, re-
lacionada con el paso de anticuerpos anti-Ro, y la necesaria exis-
tencia de otro factor patogénico coadyuvante, que podría estar
mediado por el sistema HLA.

Será útil controlar a las madres que posean anticuerpos an-
ti-Ro, la mayoría de las cuales se encuentran asintomáticas y son
diagnosticadas por un hijo afecto, pues un 30% desarrollará una
enfermedad autoinmune(25) y en un 25% de su descendencia su-
cesiva aparecerá un bloqueo(26). En cuanto a los niños afectos de
BAVCC, presentan también mayor riesgo, quizá porque los an-
ticuerpos anti-Ro pasivamente transferidos dejen una respues-
ta anti-idiotípica que podrá ser disparada como anti-Ro/SS-A en
la edad adulta(27).

La indicación para estimulación cardíaca artificial en pe-
diatría es una frecuencia cardíaca igual o inferior a 60 lpm, o
la presencia de síntomas secundarios al bloqueo. En nuestros ca-
sos las frecuencias cardíacas registradas no fueron nunca supe-
riores a 50 lpm. La bradicardia consecuente al parto puede de-
venir en paro cardíaco, y en el postparto los neonatos requeri-
rían perfusión con isoproterenol o estimulación temporal vía cor-
dón umbilical. En ambos casos se conseguirían frecuencias car-
díacas ventriculares asincrónicas y no adaptables a las necesi-
dades metabólicas del recién nacido.

El marcapasos bicameral utilizado presenta importantes ven-
tajas con respecto a los tradicionales. La intervención quirúrgi-
ca es menos agresiva, ya que los marcapasos se implantan a
nivel endocárdico vía transvenosa. Otra ventaja es el tamaño
(Fig. 1); pesa 24 gramos y tiene un grosor de 4 mm, que per-
mite una buena estética a partir de 3.500 g de peso en el paciente.
La función cardíaca mejora con la estimulación sincrónica (DDD)
crónica respecto a la ventricular asincrónica (VVI)(28); además
la estimulación DDD no aumenta el riesgo de fibrilación auri-
cular(29). Por lo tanto, la estimulación endocárdica, preferible-
mente DDD, es la técnica de elección(30-37). La multiprograma-
bilidad es imprescindible en los marcapasos de doble cámara,
pero en neonatos es indispensable una alta frecuencia de rastreo
de la aurícula (MTR), con aún mayor frecuencia de multiblock
para evitar el bloqueo 2:1 ante taquicardias fisiológicas supe-
riores a las del rastreo. Para ello es preciso que el intervalo au-
rículo-ventricular sea adaptable en frecuencia, pudiendo tener
períodos refractarios auriculares totales cortos, lo cual no es pe-
ligroso, pues estos pacientes no presentan conducción ventrícu-
lo-auricular retrógrada. La forma en J del electrodo auricular in-
dica el correcto emplazamiento en la orejuela, evita fenóme-
nos de sensado y estimulación cruzados, y permite el crecimiento.
El electrodo ventricular tiene una curvatura equiparable a la lon-
gitud en exceso del electrodo auricular; este exceso de electro-
dos ha permitido en estas niñas un crecimiento de 55 cm.
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Figura 1. Radiografía de tórax de una de las niñas objeto del artículo, en
la que puede observarse el tamaño del marcapasos y los dos electrodos,
uno alojado en aurícula y otro en ventrículo.
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