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Introduccion

El bloqueo cardiaco congénito es poco frecuente, pues afec-
ta aproximadamente a uno de cada 20.000 recién nacidos vi-
vosh. Se manifiesta como bradicardia, casi siempre debidaa
bloqueo auriculo-ventricular®, que si esintensa puede producir
hidrops y muerte intradtero. La primera descripcion clinica se
atribuye aMorquio en 19016,

El blogqueo cardiaco congénito se asociaen un 25-35% delos
casos a cardiopatia estructural®. Sin embargo, lo mas frecuente
€s que acomparie a enfermedades maternas del tejido conectivo
por paso transplacentario de anticuerpos. El objeto de este arti-
culo es efectuar unarevision del bloqueo auriculo-ventricular
completo congénito aislado (BAVCC), es decir, no asociado a
cardiopatia estructural, aproposito de un caso de BAVCC en dos
gemelas nacidas de madre con anticuerpos anti-Ro positivo.

Observacion clinica

Setrata de latercera gestacion de unamadre sana de 36 afios,
gemelar, bien controladay con serologias negativas. En la se-
mana 26 se detecta en ambos fetos por ecocardiografia bradi-
cardia de 50 Ipm, corazones estructuralmente normales, confi-
gurando un bloqueo auriculo-ventricular completo. Se investi-
gan en la madre anticuerpos anti-ADN, anti-Ro/SSA, y anti-
L&/SSB, por inmunoprecipitacion, siendo negativos.

En lasemana 37 se produce la amniorrexis espontaneay se
realiza cesérea electiva. El primer gemelo obtiene una puntua
cion en el test de Apgar de 9-9, y € segundo, de 5-8, precisan-
do reanimacion enérgica. En laexploracion fisicaambos recién
nacidos son de sexo femenino y con pesos de 2.480 y 2.490 g,
respectivamente; |as dos presentan bradicardia de 45-50 [pm. El
resto de laexploracion en ambas es anoding, excepto una hepa-
tomegaliade 2 cm en la segunda gemela.

Tras lacomprobacion del BAVCC por registro de ECG, seles
implanta a las pocas horas de vida un marcapasos de tipo bica-
meral. Traslaintervencion ingresan en laUCI neonatal siendo en
ambas el postoperatorio favorable y permitiendo la extubacion a
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las 24 horas. La primera gemela no sufre ninguna complicacion.
En la segunda se detecta una plaguetopenia a las pocas horas de
vida, y desarrollaun seromade lazona quirlrgica. El estudio ge-
nético, grupo sanguineo y haplotipos HLA, esidéntico enlasge-
melas. Unanueva determinacion de los anticuerpos anti-Ro/SSA
y anti-La/SSB en lamadre y las recién nacidas por latécnica de
ELISA daresultado positivo d anticuerpo anti-Ro.

Discusion

En 1977 serelaciond por primeravez e BAVCC con unaen-
fermedad del tejido conectivo en las madres®9). Hoy se habla,
més especificamente, de anticuerpos anti-Ro/SSA y anti-La/SSB.
Un 85% de las madres de hijos con BAV CC presentan anti-
Ro/SSA® frente al 1% de la poblacién genera . Hay una ma-
yor incidencia de la enfermedad si se detectan las dos clases
de anticuerpos que si se detecta frente al anti-Ro Unicamen-
te®; sin embargo, no se relacionacon €l titulo de estos anti-
cuerpos en lamadre®. Lapatogenia se atribuye alatransmision
transplacentaria de estos anticuerpos, de tipo 19G, detectados
con altaincidencia en nifios afectos de hasta 3 meses de edad, y
en précticamente ninguno a los 6 meses®9. Se han demostrado
titulos de anti-Ro y anti-La en suero de nifios con BAVCC mas
bajos que en las madres, y en gemelos discordantes para el
BAVCC hay un titulo menor en € gemelo afecto®™, sugiriendo
un deposito de éstos en los tejidos del nifio.

Laanatomia patol dgica de |os corazones afectos muestra au-
senciadel nodo auriculo-ventricular y focos de calcificacion a
nivel del haz de His, ateracion delazonadel cuerpo fibroso cen-
tral del corazon, con ausencia de tabique membranoso propia
mente dicho®213), Microscopicamente hay fibrosisy cacificacion
reemplazando a nodo auriculo-ventricular y en otras zonas car-
diacas. Ladistribucion del tejido de conduccion distal suele
ser normal®4), Existen infiltrados de células mononuclearesy de-
pdsitos de inmunoglobulinas (IgG e IgA sobre todo) y comple-
mento (Cs y Cy)®519, Se ha demostrado antigeno Ro en las cé-
lulas musculares cardiacas y del sistema de conduccion, pero
nunca en fetos menores de 10 semanas™?. Por |o tanto, se pue-
de deducir que el bloqueo no se produce antes de esa edad; €l
caso mas precoz referido en laliteratura fue en la semana 16
de gestacione),

Laafectacion especificadel tejido de conduccion podriare-
lacionarse con laexpresion temporal de determinados antigenos
(antigeno Ro u otros) en la superficie de las células de conduc-
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Figura 1. Radiografia de térax de una de |as nifias objeto del articulo, en
la que puede observarse el tamafio del marcapasos y los dos electrodos,
uno alojado en auriculay otro en ventriculo.

cién, en un periodo critico de laembriogénesis cardiaca1, El
corazon alcanzala mayoria de sus caracteristicas de la sextaa
la octava semana de gestacion: el nodo sinusal se reconoce en
el primer trimestre y el nodo auriculo-ventricular en la octava
semang; el sistema de conduccion cardiaco alcanza su madu-
rez funciona en la semana 16. Por |o tanto, la ontogenia cardi-
aca, que coincide con el mayor paso de anticuerpos maternos a
lacirculacion feta @19, influencialaextension del dafio tisular;
aello se sumael hecho de que el corazdn fetal contiene mayor
cantidad de antigeno Ro por miligramo de proteina que un co-
razén adulto®. Todo ello explicarialarazon por lacua no se
afectan |0s corazones maternos a pesar de tener anticuerpos an-
ti-Ro circulantes.

El mecanismo por el cua se produce la alteracién estructu-
ral esdesconocido. Los anticuerpos podrian fijarse alas células
de conduccion cardiaca que expresaran €l antigeno Ro e indu-
cir lesién por mecanismos autoinmunes®. Se hademostradoin
vitro laselectivainhibicion de larepolarizacion cardiaca por el
anticuerpo anti-Ro@), por o tanto, éste seimplicariatanto enlos
defectos funcional es el ectrofisiol égicos como estructurales.
También se han descrito depdsitos de [gA e lgM, y elevados ni-
velesde IgM anticardiaca por inmunofluorescencia?) en recién
nacidos afectos, sugiriendo la posibilidad de que este dafio por
anticuerpos maternos produzcainmunogenicidad en e feto. Otra
posibilidad es que el anti-Ro se combine con una sustancia fe-
tal del plasmay una porcion de esteinmunocomplejo dispare la
respuesta que conduce alalesion tisular,

Laexpresion en lasuperficie celular delos antigenos Ro y/o
Laseriael dato critico parala produccion del dafio; sélo un
5% de los pacientes autoanticuerpo positivo tienen hijos afec-
t0s?), y existen casos de embarazo gemelar con un solo nifio
afecto®. Es, pues, necesarialaexistencia de otro factor que pro-
duzca esta expresion; se ha especulado que pudiera ser unain-
feccion viral®2223) y sobre todo |a existencia de una reactivi-
dad cruzada entre el antigeno Ro y otros epitopes similares exis-
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tentes en la superficie celular, como los productos génicos del

sistema de histocompatibilidad. La produccion del anticuerpo
Ro se hareacionado con ditintos haplotipos dd sstemaHLA G
2029 concretamente DR; y DRs, mientras que el anticuerpo La
se relaciona con HLA-DRs, pero no con DR,. También podria
tratarse de una hiperrespuesta inmune mediada por HLA.

En conclusion, parece clara una patogenia autoinmune, re-
lacionada con € paso de anticuerpos anti-Ro, y lanecesariaexis-
tencia de otro factor patogénico coadyuvante, que podria estar
mediado por el sistemaHLA.

Serd (til controlar alas madres que posean anticuerpos an-
ti-Ro, lamayoria de |as cuales se encuentran asintométicas y son
diagnosticadas por un hijo afecto, pues un 30% desarrollar una
enfermedad autoinmunel® y en un 25% de su descendencia su-
cesivaaparecera un bloqueo®@. En cuanto alos nifios afectos de
BAV CC, presentan también mayor riesgo, quiza porque los an-
ticuerpos anti-Ro pasivamente transferidos dejen una respues-
ta anti-idiotipicaque podré ser disparadacomo anti-Ro/SS-A en
la edad adulta.

Laindicacion para estimulacion cardiaca artificial en pe-
diatria es una frecuencia cardiacaigual o inferior a 60 Ipm, o
lapresencia de sintomas secundarios a blogueo. En nuestros ca-
sos las frecuencias cardiacas registradas no fueron nunca supe-
riores a 50 |pm. La bradicardia consecuente a parto puede de-
venir en paro cardiaco, y en el postparto |0s neonatos requeri-
rian perfusion con isoproterenol o estimulacion temporal viacor-
dén umbilical. En ambos casos se conseguirian frecuencias car-
diacas ventriculares asincronicas y no adaptables a las necesi-
dades metahdlicas del recién nacido.

El marcapasos bicameral utilizado presentaimportantes ven-
tajas con respecto alos tradicionales. Laintervencion quirdrgi-
ca es menos agresiva, ya que los marcapasos se implantan a
nivel endocérdico viatransvenosa. Otra ventaja es el tamafio
(Fig. 1); pesa 24 gramos y tiene un grosor de 4 mm, que per-
mite unabuena estéticaa partir de 3.500 g de peso en € paciente.
Lafuncidn cardiacamejora.con laestimulacion sincrénica (DDD)
crénica respecto alaventricular asincrénica (VV1)@); ademas
laestimulacion DDD no aumenta e riesgo de fibrilacion auri-
cular®). Por lo tanto, la estimulacion endocérdica, preferible-
mente DDD, es la técnica de eleccion®37, |a multiprograma:
bilidad es imprescindible en los marcapasos de doble cAmara,
pero en neonatos es indispensable una ata frecuencia de rastreo
delaauricula(MTR), con aln mayor frecuencia de multiblock
paraevitar el bloqueo 2:1 ante taquicardias fisiol 6gicas supe-
riores alas del rastreo. Para ello es preciso que el intervalo au-
riculo-ventricular sea adaptable en frecuencia, pudiendo tener
periodos refractarios auriculares totales cortos, 1o cual no es pe-
ligroso, pues estos pacientes no presentan conduccidn ventricu-
lo-auricular retrograda. Laformaen Jdel electrodo auricular in-
dicael correcto emplazamiento en la orejuela, evitafendome-
nos de sensado y estimulacion cruzados, y permite el crecimiento.
El electrodo ventricular tiene una curvaturaequiparable alalon-
gitud en exceso del electrodo auricular; este exceso de electro-
dos ha permitido en estas nifias un crecimiento de 55 cm.
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