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INTRODUCCION

El blogueo auriculoventricular [(AV]) congénito es
una entidad poco frecuente que se caracteriza por
un trastorno de la conduccion a través del nodo
AV presente desde el nacimiento. Engloba tanto a
pacientes con cardiopatias congenitas asociadas,
como a pacientes con corazéon normal. El defecto
anatomico asociado maés frecuente es la inversion
ventricular o Transposicion congénitamente corregi-
da de las grandes arterias, también se ha relaciona-
do con isomerismos, canal AV completo y comuni-
cacion interventricular. En estos casos se cree que
el defecto de conduccién es debido a una anomalia
estructural. En el grupo de pacientes con bloqueo
AV congeénito con corazon normal, el blogueo se
produce de forma aislada, debiéndose en un 90 %
de los casos a lupus neonatal. Mas raramente se
han descrito otras causas como por ejemplo infec-
ciones virales, sindrome de QT largo y enfermeda-
des de deposito entre otras.

Este articulo se centrara en los pacientes con blo-
gueo AV congénito aislado. Se trataran los aspectos
clinico-terapéuticos de los pacientes con bloqueo
AV congeénito desde el punto de vista del cardiolo-
go infantil. Se revisara la etiologia y patogenia de
la enfermedad y se hara un especial énfasis en las
manifestaciones clinicas, seguimiento y tratamiento
de estos pacientes.

ETIOPATOGENIA

El blogueo AV congénito aislado ocurre en 1 de
cada 20.000 embarazos o 1 de cada 14.000 re-
cién nacidos vivos segun diferentes fuentes de la
literatura'®. La gran mayoria se deben a un lupus
neontal, siendo la mayoria hijos de madres asinto-
maticas con anticuerpos circulantes (AC) anti-Ro
y/0 anti-La. Sélo un 20 - 30 % de las madres pre-
sentan clinica de Lupus o Sjogren en el momento
del diagnéstico'. El paso trasplacentario de aun-
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toanticuerpos (Ac) es necesario pero no suficiente
para desencadenar la enfermedad, afectando so6lo
un 1 -2 % de los hijos de madre con Ac anti-Ro
y/0 anti-La, aumentando la probabilidad hasta un
18 - 25 % si tienen un hermano afecto.

Se cree que los anticuerpos circulantes de la
madre atraviesan la barrera placentaria atacando
diferentes 6rganos, siendo especialmente vulnera-
ble el tejido de conduccion entre la semana 14 y
20 de gestacion. La afectacién cardiaca incluye no
so6lo bloqueo AV que puede ser de primero, segundo
y/0 tercer grado, sino también afectacion del mio-
cardio como por ejemplo miocardiopatia dilatada y
fibroelastosis endomiocardica. La inmunohistologia
de los corazones de los fetos y neonatos con blo-
gueo AV muestran presencia exagerada de apop-
tosis e infiltracion por macréfagos que resultan en
fibrosis y cicatrizacion ©.

La afectacion cardiaca en estos pacientes es
permanente, a diferencia de la afectacion de otros
organos como por ejemplo higado, células hemato-
poyéticas o piel donde la afectacién sera transitoria
hasta la desaparicion de los anticuerpos maternos
aproximadamente a los 6 meses de vida.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas son diferentes segin
la edad de presentacion: intradtero, neonatal, edad
pediatrica o adulta. Segln la experiencia de nuestro
Servicio, el diagnoéstico prenatal es cada vez mas
frecuente, representando un 44 % de los pacien-
tes, seguidos por el diagnéstico neonatal con un
32 %. El diagnéstico a partir del mes de vida es mas
infrecuente siendo un 24 % de los casos.

En los casos de detectados prenatalmente las ma-
nifestaciones varian desde retraso de crecimiento
intrauterino hasta hidrops por insuficiencia cardia-
ca, fibroelastosis endomiocéardica, liquido pericar-
dico y muerte fetal. El diagnéstico neonatal es la
forma de presentacién mas frecuente en todas las
series, destacando la bradicardia y los signos de
insuficiencia cardiaca. La presentacion en edades
pediatricas es mas larvada e incluye la progresion
de un bloqueo AV de primer a segundo y/0 a tercer
grado, reduccion de clase funcional progresiva, apa-
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ricion de presincopes e incluso sincopes que hasta
un 8 % pueden ser fatales, un 6 % en el primer sin-
cope. Se ha descrito un alto porcentaje de pacien-
tes que permanecen asintomaticos durante la nifiez
y que inician sintomas en la edad adulta, pudiendo
ser el primer sintoma un episodio de Stokes-Adams.
Se ha postulado un peor pronéstico en pacientes
gue asocian QTc largo, pudiendo estar presente en
el 7-22% de los casos*.

SEGUIMIENTO

Se recomienda seguir a estos pacientes durante
toda la vida. Se debe hacer una vigilancia con ECG-
Holter para valorar pausas largas, medir el QTc y
descartar aparicion de taquiarritmias ventriculares.
En la figura 1 se presenta un electrocardiograma
tipico de bloqueo AV. Se deben realizar también eco-
cardiografias periddicas para valorar la funcion vy el
tamafo ventricular, incluso después de la coloca-
cion de marcapasos, ya que la implantacion de mar-
capasos no impide el desarrollo de miocardiopatia
dilatada e insuficiencia cardiaca en estos pacientes
gue pueden necesitar resincronizacién cardiaca®.

Los factores de riesgo de mortalidad que se han
descrito para estos pacientes son: diagnoéstico fe-
tal, hidrops, parto antes de la semana 32 y frac-
cion de eyeccion inferior o igual 40%. La mortalidad
en menores de 1 afio es alrededor del 8-16% vy
en nifios-adultos del 4-8%%. En la experiencia de
nuestro Servicio, los pacientes con peor evolucion
han sido diagnosticados intraltero con afectacion
miocardica desde el inicio. Es destacable el caso de
una paciente que se trasplantd a los 15 meses de
vida por insuficiencia cardiaca progresiva a pesar de

haberle implantado marcapasos; actualmente a los
2 afios y medio presenta una evolucion favorable.

TRATAMIENTO

El tratamiento varia segun la edad de diagnostico.
Si se detecta intraltero una frecuencia cardiaca in-
ferior a 50-55 latidos por minuto (Ipm]) o disfuncién
ventricular, debe iniciarse en la madre tratamiento
con simpaticomimeéticos tipo beta como por ejemplo
salbutamol, 10mg cada 8 horas (maximo 40mg
al dia), o terbutalina, 2,5-7,5mg cada 4-6 horas
(maximo 30mg al dia)®. El uso de corticoides en la
madre sigue estando controvertido por los poten-
ciales efectos secundarios que tiene tanto para la
madre como para el feto. Se siguen realizando estu-
dios donde se observa no progresion del bloqueo si
se inician precozmente, aunque en los estudios mul-
ticéntricos no se observa mejoria en los fetos trata-
dos”-8. También se ha descrito el uso de gammaglo-
bulinas en casos de fibroelastosis endomiocéardica,
aceptandose dosis de 70g cada 2-3 semanas. No
esta indicado realizar tratamiento preventivo, ni en
fetos mayores de 32 semanas. En estos Ultimos se
considera que el dafio ya esta establecido y si pre-
sentan insuficiencia cardiaca se indica la finalizacion
de la gestacion.

El tratamiento postnatal depende sobre todo de
la sintomatologia. En los casos de insuficiencia car-
diaca presente al nacimiento debido a bradicardia
extrema se indica infusién continua de isoproterenol
a 0,05-0,5mcg/kg/min (maximo de 2mcg/kg/
min)”). La indicacién de marcapasos (MP) se descri-
be en las guias clinicas especificas. A continuacion
se resumen las indicaciones para la implantacion de
MP en pacientes con bloqueo AV congénito '°:

Figura 1: Bloqueo AV congénito




Clase |

- Bloqueo AV de 2° grado avanzado o 3° grado
asociado a bradicardia sintomatica, disfuncion
ventricular o bajo gasto cardiaco. (Nivel de evi-
dencia C)

- Bloqueo AV de 3¢ grado asociado a QRS ancho,
ectopia ventricular compleja o disfuncién ventricu-
lar. (Nivel de evidencia B])

- Bloqueo AV de 3¢ grado con frecuencia ventricu-
lar inferior a 55 Ipm. (Nivel de evidencia C)

Clase lla

- Bloqueo AV de 3°® grado en pacientes menores
de un afio y frecuencia cardiaca inferior a 50 Ipm,
pausas ventriculares superiores a 2-3 veces el
ciclo de base o sintomas asociados. (Nivel de evi-
dencia B)

Clase llb

- Puede considerarse en nifios o adolescentes
asintomaticos con bloqueo AV de 3¢ grado aun-
gue la frecuencia cardiaca sea aceptable, el QRS
estrecho y la funcién ventricular normal. (Nivel de
evidencia B)

Otras consideraciones reflejadas en las guias cli-
nicas serian los pacientes que asocian QTc largo o
intolerancia al gjercicio.

En nuestro centro recientemente se ha aprobado
un documento de consenso entre cardidlogos-elec-
trofisidlogos y cardiélogos pediatricos para la indi-
cacion de MP en estos pacientes, especialmente
en los que tienen indicacion de clase llb que son
los mas controvertidos. En el momento actual la
literatura no ofrece datos suficientes para una re-
comendacion inequivoca en el paciente adolescente
o adulto asintomatico.

El balance entre el riesgo de eventos cardiacos
severos inesperados (sincopes, parada cardiaca o
muerte) y la implantacién profilactica de marcapa-
sos, con las posibles complicaciones a largo plazo
del propio dispositivo y de los recambios, asi como
por el eventual riesgo de desarrollar disfuncion ven-
tricular, no esta claro. En este contexto, en nuestro
centro consideramos la indicacion de MP de mane-
ra individualizada, teniendo en cuenta las preferen-
cias del paciente. En el caso de que se opte por el
implante se indicara un MP bicameral (DDD]) pero
se dejara programado en VVI a frecuencia ventricu-
lar baja (401lpm) y el paciente sera seguido regular-
mente y solo si aparecen sintomas o dudas de afec-
tacion de su capacidad funcional se programara en
modo VDD o DDD.
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ELECCION DEL TIPO DE MARCAPASOS Y
SEGUIMIENTO

En los nifios el tipo de MP viene determinado por
el tamafio corporal. Generalmente, en los neonatos
y lactantes se utilizan MP epicardicos, cambiandose
posteriormente a endocavitarios durante el segui-
miento. Actualmente, cada vez se tiende a colocar
MP endocavitarios mas precozmente. En los nifios
mas pequenos se utiliza inicialmente un MP tipo VVI
gue puede cambiarse posteriormente a VDD (debi-
do a la preservacion de la funcién del nodo sinusal
en estos pacientes) o DDD segun el centro. En la
figura 2 se puede observar la radiografia de un nifio
con MP.

COMENTARIOS FINALES

Es destacable que el bloqueo AV congeénito aislado
es poco frecuente y s6lo el 1-2% de los hijos de
madre con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La lo pre-
sentaran, 18-24 % en caso de hermano afecto.

Los pacientes diagnosticados prenatalmente o du-
rante el periodo neonatal tienen peor pronostico y
pueden precisar implantacién de MP de forma mas
precoz.

Figura 2: MP epicirdico DDD en lactante con bloqueo AV

congénito
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La implantacion de MP esta indicada en todos los
pacientes con frecuencia cardiaca inferior a 50 Ipm
(en menores de un afio inferior a 55 Ipm) segun las
guias. Aunque esta indicacion es clara en el pacien-
te sintomatico, en algunos nifios con frecuencias
cardiacas bajas sin sintomas, se podria esperar
para la colocacion de MP intracavitario (si no pre-
sentan pausas ventriculares largas, el QT y QRS son
normales y no presentan arritmias ventriculares).

Se recomienda la implantacion de MP a partir de
la adolescencia para evitar tanto la disfuncién ven-
tricular como la aparicion de sincopes pero no esta
claro cual es el mejor momento en los pacientes
asintomaticos.
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