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ANTECEDENTES CIENTIFIC 08

NOT4AS HISTORICAS

Clintcenente el Blogueo A-V'Cohgéniqus&téte -
cuando 'a frecucacia curiculaer y del ventrfculo son inde
pendizntes unu de Tu otra., y puede ser dtaguosticado an—
ftero. durante el perfodo ngonatal, etapn preescolar [« B
rara vex en lTu cdad odultas

Gbezius en 1718 Tue al prtner médtco en repor—
tar disminucidn del pulso en ‘@1 Blogueo 4=V Congdnito.
En 1791 Norgagni publied unra descripcidn de un paclente—
con pulso bajo y convulstiones. 1 &in embargo. ao fue has
ta 1901 que Horquio describid una familia-en )¢ cual 5 —
de 8 nifios padicleron de une frectuencid ecurdiaca perma-—
nantemente baja y etanues repetidos de sfacope py nugrte—
sibita.®

Van de Heuwval en 1808 fue el primero en repor~
tar Ios halleagos slectrocardiogréficos del Blogquso A=V~
COngénito.l Bn 1926, Aylword demostrd por prinera ves la
ocurrancte del Blogueo A~V Congénito yramiliar, describi-=
éndo unu famtlia en la cucl el primero y cuario herederc
fueron diagnosticados como portaedores de Bloqueo A~V Con
pénito con acentuada bradicardic tatreuterina ea el cuus
to heredero. Sin emburgo, al sipuiente cfio Yater pechazd
0! dtagndsticn de Bloqueo A=V Congdnito en dstos pucten—
tes pornye no Ilenaban los criterios de documeniocidn -
lectrocardiogrdfica. Aitkin siguté los pacientes descri~



tos por Aylword y mucho d?spubs les tomd eloctrocardio-—

grama, llenfndo de éste modo los criterios de Yater para .. ..

el diagndstico de Bloqueo A-F Congéntto.g o B
En la dpoca de los 60’5 varios reportes duacri

bteron panueffas series de pacientes con Blonuco. A—V con—'Lf'j
génito. Bn 1972 Michaelson y Engle publicaron un estudio;;

que combind una large experienctiao de muchos centras‘
el manejo del Bloqueo A-V Congénito.

INCIDYNCIA

gl Bloqueo A-V Coagdaito sin ntnyund'eﬁ}bﬁﬁe_
dad cardtaca congdaite usociade, previamenia se. cunstde
raba rarae y benigna.

Landtman y cols., reportaron una incid?nﬁih_dé?{.fi
aproximudomente 1:15000 nacldos vivos, mientrus aue Gachf‘f
beryg encontrd una incidencla de 1¢28000 nacintentas, a== -~

contectendo en 1 de 200 pacientes referidos v Jlos con-w-
tros de cardiologfa pediltrica. 25 3.4 :

EPIOLOGIA Y PATOGENIA °

BI Bloqueo A=V Congdnito se caructorisu histo-"
16gtcaments por una falta de conexidn entre el tofido de
conduceidn auriculer y el nodo aurfculoventricular, au--
sencia del nodo aurfculoventricular o disrrupcidn del ~—
hag aurfculoventricular.

Sin embeorgo, vlguncs teorfes se han menctonado
pare explicur la etiologlu de dsta entidad, de las cua——
les Ja teorfa inmunoldgica es Ta nue en Ta nctuciides he
tenicdo rayor uwceptucidn. Reclentemzale Scott y con-.5 -



reportaron que la presencia de entlcuerpos anti-Ro($s~4)
@stdn fuertemenie osociudoe con lu presencia cdel Bloqueo
A~V Congénito. El Ro(S5-A) es una protefna ANA completas
con un peso molecular d9 cproximadamente 100 kd: estd ——
compuesta d2 un péptide largo d= GO kd y un RNA tenidndo
antre 75 y 112 bases conocidas como YRNA, al 1la funcidn-
molacular de Ja protefna Ro(§5-4) at la funacidn molecu—-
lap de su RNA esté entendida.1°

Subsecuentementie Litsey y cols.. d2scribieron—
1a progenctu de IgG e Igd depositedos en tejido curicu=—
lar endocéirdico, miocdrdico y epicdrdico de un nilfio con-
Bloquao A=V Congéntto, ademés d: la presencia de anti---—
cuerpos aati-Ro($$-4) circulantes de la madre y del nifio
Estus obrarvcciones han sido ademds sostentidas por otros
tnvestigadores e tmplicu una patogénests ilnmune del daflo
tisular.

La asociacidn entrg Hloqueo A~V Congénito y sn
Jermedad del tejido conectivo materno fue clarumente es-—
tablecida en 1977 y posteriornente se¢ detectd la presen—
cla de anticueprpos hcternos precipitineg anti—-Ro(SS-4). =
Fste autounticuerpo estd ahora reconocido como unc sefal
importante seroléglec en el diagndstico del Blogueo A~F=
Congdnito. Los cambios patoldgicos vistos cn dstos pa——-
cientes y su ralucién con Ta eafermedad dal tefido coneg
tivo, pudiepun ser debldos a una lesidn secundaria a un~
proceso inylamatorio. Este proceso estd asociado con la—
presencia de cnticuerpos anti-Ro(8S-4} oue se desarpo———
1lan durante la embriogénesis cardiaca. Las inmuroglobu-—
Iincs pueden atravesar la placenta a las 20 semanas de -



'gestact6n; se ha sugertdo aue lcs precipitinas anticuer—
pos anti-=Ro(SS~4) atraviezan la placente intzrfirténdo -
con el d2sarrollc del sistemu de conruceldn cardfaca. re
sulténdo en un Blorueo A-V Congénito.

Deng y Bair.5 eraminaron 12 corasonss fetales—
{edad gaostacional de 9 o 25 sencnas) usdndo anti~Ro(S§-4
monoespecfficos py una tdenica de tincidn de tnmunoflores
cencia indirascta. Bllos dotecturon cntfgenos Ao(SS-4) en
al nlcleo de células del! miésculo cardiaco y del sistema—
de condﬁcc£6n. También refieren que en edad temprana de-
la gestacién (9na a 10ma semanas) no detecteron dapdsi-—
tos de IgG an el telido de conducciédn de 2 fetos cuyas =
madres tealan anticuerpos Ro circul antes. oasf mismo nota
ron que en edades posteriores los depdsitos do IgG en ol
toejide de conduccién eran positivos, lo que suglere aque—
los procesos itnmunoldgicos implicados en lac etiologia —
del Bloqueo A~V Congdnito no se intclan antes de la vigd
sima semana da gestacidn.

ActuclImento he cobrado mucho interds lu alta -
incidiacia del Bloqueo A~V Congénito aisTado y enferme—~
dad materna del tejido conectivo, particularmente el Lu-
pus Eritematoso Sistdmico. Esto sugiere nue 'o transmi--
sidn transplacentaria de cnticuerpos maternog pucieran a
fectar'el sistema de conduccibn, Ya colégena circulante-
¥ &1 miocardio, provocéndo za ulgunos cesos Bloguco A-V-~
Congénito. La presencie de anticuerpos anti-Ro en el sue
ro colectado durante 10s primeros 3 meses de vida de pa—
cleates con Bloqueo A-V Coagénito atslado ha punturnlize-
co eI pupel de &stos anticuerpos en su putogdnesis.



Otras condiciones se hau asociado can 91 BIo--f
queo 4~V Congénito como son tumores. enﬁOcardttis jhtal.:
Fibroglastosis endoclrdica,. endocardttia intersticialn -
dafectos cardliacos "congdnltos, sin poder establecer cnu-
sa efecto de dicha wsoclacidn. :

CUADRO CQLINICO Y DIAGNOSTICO _ _

Por nés de 100 afios los ginecoobstetras han re
conocido que una lentitud del corazdn fetal intrapurto -
puede ser un sfgno de alerta en la salud del feto. .

Durante las pasudas 2 décadas el monitoreo del
coraxdn fetal y lo vartabilidad de la frecusncia cerdic-
ca ha llegado a ser un componente importante en la eva——
Juacidn del feto durante el embaraso y el trabajo de par
to. Nds rectentemente el interds y entendimiento de las-
estructuras y runcidn del desarrollo del corasdan retal -
humano se ha incrementado con téenilcas de ecocardiogra——
Jlu de imdgen para el exlmen del coprapbn del feto duran=
te el sesgundo y tercep trimestre.

Una bradicardta yetcl in disro, pudiera ser un
signo de sufrimiento fetal y deber& hacerse el diapadsti
co diferancial con la presencia de Blogqueo A=V Congdnlto
dado que dsta coadictidn es importante que sea estableci~
da por la diferente conducta que se debe seguipr, tnter—-
rupctdn del! embarago por cesérea en la primera si{tuacidn
v dntcamente vigilancia y monitoreo fetal en la segunda.
4ctualmente ulpunos métodos se han empleado para ol diag
ndstico de Bloqueo A-V Congénito., como son Ta electrocar
diograrfu en dtero, ecocardiograme fetel en combinacibn-
con el sistema dopplepr pulsado. métodos con Tos cuales -




- -

actuclmente puéde hucarse el dlugndstico de certore de. -
Blosueo A~V Congénito.’? o

' &n el perfodo neonutal la sintomatologfa pudie
ra ser el degarrollo de tnsuficlencia cardiaca congesti=-
va. episodios sincopales, ataques de Stoke—ddams e lnclu
stve mueerte sdbite, asf mismo pucrlepra ser que Sste tipo—-
de paclentes cursen asintométicas hacidnde el diugndgti~
co dnicamente por electrocardiograma. &n etapug posterio
res la patiga e intoleranciu al ejercicio podrfan ser -~
las principales munirestecionas. &a la czploracidn plsi
ca de dstog paclentes generalmzaie °s agignoldgice cuan~
do cursan asintomlticos, 1lamdndo la atencidn la presen—
ela de bragicardia Importante y =8lo en condicionas de =
insurictencta cardiuca la exploraciba flstcu revelerf —-
los gatos de dsta entidaod.

& propdsito primario para desarrollar estu———
dios elactrofistoldgicos en pacientes con Bloqued A4~V —-—
Congénito, es para determlinar ’a aecesidud de uh marcapg
so. 1¥

Las constderucliones cllnicas teles como sinto—
mag y presentaciones electrocardiogrdficas frecuenteman—
te son los primeros indicios en la deeisidn para desarra
1lar estuclos electroristoldpicos en dstos pucinntes.

Las racomenduclones para estudtos efectrofislg
1dgicos en peclentes con Alonueo A=V Congdnito sepién Ca-

14

1lestegul se resdmen en lg stguiente tabla



Indlcncto‘au para estudios electrofisioldgicos en pacteantes con
: bloqueo 4=V e intraventricular

Sintorético Siatomdtico Asintomético 4dsiantombéico
- QRS +0.12% QRS -0, 134 QRS +0.12" QRS ~0.22"

8logueo 4-7 1o St St No No
Blogueo A4=F 2o + +

Ttpo I - 4 i | st ¥o
Bloquao 4=F 20 + +

Ttpo ITI -4 4 5t 5t
Adlto grado :‘ : i st : 8
Eioquao 4=F + + +
Complato -4 -4 st -8
Bloqueo No ¥o
bitfrascteular St aplicable No apltcable

‘St. af Iog sfatomas no estdn claraments correlaclionados con bradicer
dia; no, sf los sfntomas estdn correlactonados con bradicardia, en =
cada caso se recomienda la fnsarcidn de narcapagso =in estudios elac—
trofistoldgicos.

Bﬂntcamente st la Jrecuancta ventricular as menop de 40 latidos por -
minuto y a0 sa incromenta degpuds de Ta administracidn de atropina d
durants el elesrcicto.

Gallastegut Js» Hariman RJ.:Indications fpor intracardiac electrophystio
logtc studies in patients with atrioveatricular and f{Atraventricular
blocks not agsoclated wlth acute myocardial tnfarction. Circulation
1982; 75: 11T 103-109



INDICACIONSS PARA TRATAMITNTO CON NARCAPASO z¥ BLOYUSO

4-v_coNgzNITQ 1+ 504 .

= Practuzncice auricular rdpida (alrededor de 140x*) y -—
Srecuencta veatricular leata (nenos de 50x*) en un ni
io

o= Surrimiento fetal con enjfermedad d2 membrena hRialina-
u otro problema serio

+= Bnsanchamiento curdiaco

«= Inguficleneta cardtaca congestiva

.= Adtaque sincopal de Stoke-Adams

o= Capuectdug do trabajo baju para al! egtilo de vida de —
un puaciente '

+= Desarrollo de complejos QRS amplios o abigarrados

o= Disrritmias ventriculares en roposo o durante 1a prus
ba de esgfueprzo

o~ Profilaria durante arastesia u operacidn para defecfw
tos cardiecos asoclados

v~ Frecuencia veatricular baja e tntdrvalo QTc prolonga-
do

NANETO

&1 manejo del Bloqueso A~V Congénito deberd ser
tndividualirado, encanlnedo a correglr las manijfestacio-
neg de bajo gasto cardiaco camo sor datos de insuficien—
ela cardiace congestiva, erisis de Stoke-ddams, ddénde --—
las drogas ocue aunentan la pfrecuencia cardiece podrfan =
sar el isoproterenol y atropina, indtcdndose en la gtapa
aguda de Ia entidad nientras la implantacidn de un marcu
baso es programadad.
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. ta dectsidn pare implantar un narcepasc aer en
algunos'casoé‘dtffctl. de - echo mucho do los paclentes ——
guienss sobrevivieron ms all8 de la tnfancta llevan una
vidu relativemente normal lo cual es un argunmaatoc ea con
tna'&ez uso rutinario de marcapaso.1'2'4'15 sin embargo-
gl un mapcapcso es tmplantade antes de que la lasuficlien
cia cardlaca 1laegue a sar severa o bien antaes de que las
crisis de Stoke—ddams se prasenten, podrfa reducir la =-
mortalidad.

’ Por otro lado. las conmplicaciones de implanta—
cidn tamprana del marcapaso como sont inpaccliones. exte—~
riorizracidén del marcapaso. cambios del mismo por dzsgaa-
ta, ditsruncién del marcapaso y crgcimiento del paglente—-
raquirtdndo cirugfe repetitivas, hacen que 7a indicacidn
actual de la aplicacidn d2l marccpaso se lleve a cabo en
Jorma més tard{a.

PRONOSTICO

Se ha visto que algunos factores estdn relacio
nados con el prondstico an paclentes con Bloqueo 4~V Con
gdénito, como son?

«~ 8dad de presentacida. La infancfa es ol perfodo de ma
yor riespo para todo pactente con o sin effermedad ——
cardiaca congdnita agoclade. Ao obstante los nldos a-
sintométicos con Bloqueo A~V Congdnlto tlenen un pro-—
néstico reservado afn degpuds de’ primer afo.

.- Presencia de cardicpatfa congdnite usociada. Como—
ara de esperar lu mortalided es mayor of nifics coa en
fermedad caerdiacae congénita coexristiente nque on anye——
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llog con BRloqueo A~V aislado. Michaelson y Ehgle,4 =
Pinsky y cOIs..1 reportaron alredzdor del 858 y 56% -
de sobdbrevida respbectivaemente en sus pacienteg. La —=-
mugrte ocurrid en el 294 en los nifles con una enfermg
dad cardiaca asoctuda, mientras sue s6lc fallecieron-
el &h de aquellos sin enfermedad cardiaca congdnita a
sociada.

Frecuencia ventricular baja. Bsscher y Wichaelson en—
contraron que los ntfios con una fracuencta ventricu--
lar baja y un intérvalo QTc prolongade (QT corregldo=~
para una frecuasncia cardlaca de 60) tambidn es de al-
to rieggo. ’

d1tepaciones en el complefo QRS

Enrermedades neconatales agsoctiadas

Ensanchamiento cardiotorictico del 60% o mayor
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PLANTHEANITENTO DEL PROBLENAL

En el Hospital General de Zona de Puebla, no -
se¢ ha estudiado Ia fracuencia real del Bloqueo A-V congg
nito, asf{ como su evolucidén y prondstico a largo plaxo.
Por lo que la presentacidn’de un caso de Bloqueo 4~V Con
génito en un racidn nacido y Ta revistdn de la literatu—
ra, permitirf conocer mejor la etiologfa, diagnbstice y-
tratamiento del! Bloguso A=V Congénito.
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PROGRANA D E T R4B84J0

ONIFERSO DT TRABAJO

gn el preseate aestudio se reportarf el cuso --
cIlfnico.de un paclente gue se presentd en la Consulta &z
terna del Servicio de Cardiopediatrie en el Fospital de-
EBspecialidades de Ta Cludad de Puebla, valorfado su pre-
sentactdn clfnica y evolucidn.

ESPACIO

Se reporta un caso clinico

RUTA _CRITICA

51 estudio se reallsaré ean ¢l transcurso de 4~
meges, el primero serd destinado a revisidn de Ta ITitera
tupra, yormulacibr del protocolo y su pregentactdn al Co-
mitd de Bnsefanxa e Investigacidn., el segundo p tercer —
mes para revisidn del expediante, interpretacida y ~iscy
sidn de resultados y a8l cuarto mes para impresidn de té-
sts. -
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CASQ CLINICO

4.8.R. nacida el Zl1-Abdril~88. ¥adre uparente——
mente scna. Producto dnico de la 3a gesta, embareso de —
curso normal, casérea a las 36 semancs de gestacida por—
bragicardtae petal severa. Peso al nacimiento de 2.600 Xy
Apgar 7 b & a los 1 iy 5 minutos respectivamente. Bn el -
peprfodo de RN tnmediato se d2tectd soplo de intonsidag -
lope en mesocardio y Srecuenctias cardiaecas bajas. 81 e—~
lectrocardiograma mostrd disnciacidn de 'c actividad au—
ricular y veatriculap, ondag P que no conducen, compla——
Jos normales con frecucencia de 40 a 50 por minuto. Por =~
logs antecedenies previos fus onviado al Hospital de fspe
ctalldades del IMSS an la Cludud de Pyedla pard su estu—
dio., &n el exlmen ffsico no habfa alteraciones do impor—
tancla excepto la fractencta cardiaca reducida pare su g
dnd; Los electrocardiogramas mostraron Rloqueo A=V Com—
bleto con frecuencias veantriculares méximas de 40 nor mi
auto en reposo y con llaento hasta de 60, complejos QRS ~
normales. Bl ecocardiograma mostrd corasdn normal., sdlo—
Jracuancta cardiaca disminufda. Radiograrfa ds térar nor
mal. Los exdmenes en la madre para Lupus Eritematoso Sig
témico fuspron negativos. La paclente ha spoluctonado sa—
tisyactoriamente hasta la feche sin nacesidad de ningdn—
tratamiento especial.
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DISCUSION

Como la bradicardia yetul pudiera ser un sfgno.
de sufrimiento fotal. el scocapdiograma fetul demostrard
la apertura y.clerre de las vlpulos A-V al doble de la—
velocidaed de las vélovulas semilunares; por lo tanto ge =
sospechard de Bloqueo A=V Congénito y no realizxar opera—
cidn cegbrea. Aunque el electrocardtograma fetal puedes —
algunag veces realizarse colocéndo log electrodos sobra—
el abddmen da la madre. la interpretacidn a menudo es di
Jictl.

Adunque el astucio dz ecocardiograma fetal no -
#s completamente dlagndstico de Bloqueo A~V Congdnito, =+
gf ¢g ultamente sugestivo de un d2facto en la veloctdag—
de coaducclidn de Ja bradicardia sinusal al sufrimiento —
SJetal. Bn particulars los nifiog con dificultades inclu——
yendo enfermedad cardlaca anatdmice agoctada y bradicar—
dia marcada con o sfn sfntomags., pudieran tener Bloqueo 4
V Congénito gue os dilagnosticado tempranamente. dstos at
flos més diyfcilmente tlenen buena respuesta. 8so no {m—-
plicae gue Ios nilfios cuyo Bloqueo A=V Congénito es descu-—
blerto medliante un exdmen culdadoso al nacimisnto quie——
nes estén de otra forma agintométicos purieran tener tam
bidn un pobra prondstico.

2] pronbstico para lactantes y preescolares ==
con Blogquao A-V (ongdnito aislado es bueno. La irfancta~
ss el parfodo de mayor riesgo pera todo paciente con o =
sin enfermedad cardicca congdaita agoclada.

Una ver que el diagndstico de Bloqueo A-V Con-
génito ha sido confirmudo mediante estudios aproptados -
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de ultrasionlido y otrag causas d= frecuencia cardica jfe—-
tal baja se han descartado, el corazdn fetal doberd ser—
examinado culdadosamente. Los egtudios de anticusrpos ma
terncs tales como anticuerpos antinuclear, anticuerpos =—
antideido dexosirribunuclélico., anti Rol(SS~4) y antlicuer—
pos anti-La (anti~SSB) se dederdn hacer, deberd llevarse
a cabo una historia y exdmen yfsico de la madre. particu
Iarmenté para l1a presencla de enfermedad del tejido co—-—
Agctivo. Zn la pressncla de anomalf{as cardliacas fetales,
sa recomienda amniocentésis geadtica. &I el hidrops fe-
tal no estd preszente el manejo expeciante es aproplado-
i el parto vaginal es segurc. Zn presencia de hidrops -
Jetal con un cariotipo nrormal y sin anormalidadzs maoyo-—
reg la obtencidn mediante operacidn coegdrea es conve—~-—
niente. cuando la madurex Jetal pulmonar ha stdo confip
made o antes sf la vigtlancla fetal indica deterioro ea
la condicidn fetal.
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CONCLUSIONES

Varias preguntag permangcen adn sin contestapr.
En el tejido cardiaco fetal dddnde se locallza el Ro (§§
4)? shay ua tiampo critico en el ambaraso cuando la lg——
aidn puede ser cousade directamsnts o ladirectamanta por
anttcuerpos anti-Ro(S5_4)? Jes o1 anticusrpo anti-Ro(S&-
4) o dnieo agente relecionado con €1 dafio del tejido —-
cardtaco fetalP Jhay alguna relacidn entre la edad gests
cional y la presencie de antigeno Ro(&8~d} en el tafjido-
cardiaco fetalP Joudles pacientes estdn en plesgo de ——
muepte sdbita?

Quilero subrayar la Importaencia que tiene reco—
nocer dste padecimiento, pues Ios rectén nacidos afecta-
dos pueden desarrollcr Blogqueo d-F Congdnito que los llg
ve a la tnsuficiencla car.:zi.::ca‘.:"'15 el tragtorno puede -
repetirse en otros htjos.2 £s importante incluir la opi-
ntén del cardidlogo padifitre y neonatdlogo para tndivi——
dualixar el maneJo tntrauterino y neonatal.
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