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RESUMO

O bloqueio atrioventricular total congénito apresenta incidéncia aproximada de
1/25.000 nascidos vivos, estando associado ao aumento de morbimortalidade
fetal. O bloqueio atrioventricular total congénito pode estar relacionado a
processos imunologicos e ndo imunoldgicos. A teoria imunolégica esta
relacionada a passagem de anticorpos maternos anti-RO/SSA e anti-La/SSB
através da barreira placentéaria, os quais geram lesées no sistema de conducao
cardiaca fetal. Nesta revisdo, foram analisados a fisiopatologia do bloqueio
atrioventricular total congénito, as possibilidades terapéuticas e os desfechos
fetais.

Palavras-chave: Bloqueio Atrioventricular/Congénito, Marcapasso, Anticorpos,
Circulagéo Placentaria, Estimulagéo Elétrica.

ABSTRACT

Congenital complete atrioventricular block has an incidence of approximately 1 in
25,000 live births, being associated with increased fetal morbidity and mortality.
Congenital complete atrioventricular block may be related to immunological and
non-immunological processes. The immunological theory is related to the passage
of anti-RO/SSA and anti-La/SSB maternal antibodies through the placental barrier,
which generate lesions in the fetal cardiac conduction system. In this review, the
pathophysiology of congenital total atrioventricular block, therapeutic possibilities
and fetal outcomes were analyzed.

Keywords:Atrioventricular Block/Congenital, Pacemaker, Antibodies, Placental
Circulation, Eletrical Stimulation.
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1 INTRODUCAO

O bloqueio atrioventricular total (BAVT) € um distlrbio cardiaco pouco
frequente, em que ha a inabilidade de conducé&o do impulso elétrico cardiaco entre
atrio e ventriculo, atrasando ou impossibilitando sua transmissdo (caso seja
bloqueio total) e, consequentemente, prejudicando o enchimento ventricular e
promovendo reducdo do débito cardiaco.®

Pode acontecer em diferentes locais do sistema de conduc&o, como o0 n6
sinusal, n6 atrioventricular ou no sistema His-Purkinje. O BAVT congénito € a
principal bradiarritmia Brasil, estando presente, em média, a cada 1:20 mil
nascidos vivos), acometendo, na maioria dos casos, o sexo feminino.? O BAVT
congénito foi descrito por Morquio em 1901 e posteriormente caracterizado por
Yater em 1929, como a patologia que possui como diagnostico os seguintes
critérios: bradicardia presente ao nascimento ou em idade precoce, auséncia de
histéria de difteria, miocardite, doenca cardiaca isquémica, miocardiopatia e
cirurgia cardiaca prévia. No Brasil, além destes critérios, a auséncia de doenca de
Chagas também deve ser considerada, destacando-se a prevaléncia desta
endemia em nosso pais.®

Grande parte dos BAVTs congénitos estdo relacionados a passagem
transplacentéaria de anticorpos Anti-Ro/SSA e Anti-La/SSB, os quais geram lesdes
no sistema de conducéo cardiaco fetal.® Conforme Pallangyo et al. (2016), o
diagnéstico deve ser preferencialmente intradtero através da ecocardiografia fetal,
necessitando de avaliacdo e tratamento adequado imediatamente apds o
nascimento. Nos paises em desenvolvimento, onde esse exame néo é disponivel
para toda a populacéo, o diagnostico geralmente é realizado ap0s o parto, atraves
da ecocardiografia transtoracica e eletrocardiograma se houver suspeita clinica.(®
A avaliacdo mecanica das contracdes atrial e ventricular no modo M define a
frequéncia ventricular e o sincronismo atrioventricular.(-8)

As principais repercussdes para o feto, nas formas mais graves, sdo a
insuficiéncia cardiaca e a hidropisia fetal. Os bloqueios atrioventriculares de
terceiro grau (totais), determinam maior frequéncia de complicacbes pré e pos-
natais, aumentando, também, a morbimortalidade. O BAVT pode acontecer
isolado ou associado a cardiopatias.”? Quando isolado, deve ser investigada
doenca de tecido conectivo materna, clinica ou laboratorial.
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O tratamento de escolha para o BAVT, segundo Rapsang & Bhattacharyya
(2014), é a implantacdo do marcapasso, porém existem situacdes em que a
estimulacao elétrica ndo € necessaria, como no caso do BAVT assintomatico, com
QRS estreito e aceleracdo adequada ao exercicio e sem cardiomegalia, arritmia
ou QT longo.®

2 RELATO DE CASO

MIMV, progenitora, 26 anos, Gesta 2, Parto 1, Aborto 0, com um parto vaginal
prévio, sem comorbidades, grupo sanguineo A, Rh positivo, assintoméatica, foi
encaminhada para hospital de referéncia em gestacdo de alto risco com idade
gestacional (IG) de 31 semanas, apos investigacdo e laudo de ecocardiograma
fetal evidenciando bloqueio atrioventricular total (BAVT), sem sinais de

insuficiéncia cardiaca e coracdo morfologicamente normal (Figura 1).

Figura 1. Ecocardiografia fetal evidenciando dissociag&o atrioventricular e frequéncia ventricular
de 51 bpm.
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Foi iniciada investigacéo de sorologias maternas para colagenoses, sendo
identificados resultados reagentes para Anti-Ro 240, Anti-La 27, FAN (Fator Anti-
Nuclear) 1/320 - pontilhado fino, C3 189, C4 23, e ndo reagentes para Anti-DNA,
anti-Sm e anticardiolipina IgM e IgG, evidenciando diagnostico de Lupus
Eritematoso Sistémico (LES) materno, mesmo n&o estando em atividade,
justificando, assim, o BAVT congénito fetal.

A gestacado evoluiu sem intercorréncias até a IG de 35 semanas e 1 dia,
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quando a ultrassonografia evidenciou derrame pericardico e ascite, tendo sido
indicada resolugéo da gravidez por via abdominal.

Ao nascimento, recém-nascido do sexo masculino, APGAR 1’: 8; APGAR
5: 9; peso: 2610g; perimetro cefalico: 32 cm; perimetro toracico: 30 cm;
comprimento: 46cm. A crianca apresentava-se ativa, reativa, com frequéncia
cardiaca de 43 bpm, sem necessidade de manobras de reanimacao, mas foi
encaminhada a unidade de terapia intensiva neonatal (UTIN) em Hood para
monitoramento.

No primeiro dia de vida do recém-nascido, foi realizado ecocardiograma, o
gual evidenciou persisténcia de canal arterial, forame oval pérvio e hipertensao
pulmonar persistente discreta, sem associacdo com malformacédo estrutural. Foi
encaminhado ao servico especializado em cardiologia pediatrica e, no 23° dia de
vida, foi realizada implantacdo de marcapasso, o0 qual ocorreu sem
intercorréncias, tendo o recém-nascido evoluido satisfatoriamente e recebido alta

hospitalar em boas condicfes clinicas.

3 DISCUSSAO

O BAVT esta entre os mais prevalentes tipos de arritmias em criancas
recém-nascidas, com predominio no sexo feminino, apesar de ndo ser o sexo do
recém-nascido do caso, segundo Magalhdes et al. (2016).09 Além disso, a
incidéncia do LES é 10 vezes mais frequente em mulheres durante a idade
reprodutiva em relacao a toda populagao, o que é confirmado pelo diagnéstico da
mae no relato de caso, 26 anos.Y

O caso discutido também foi classificado como BAVT autoimune, por estar
associado ao LES materno, o qual est4d presente em 40% dos casos com
componente imunolégico.®® Tendo em vista que a gestante era assintomatica até
0 parto, a investigacao para LES s0 se iniciou ap6s a comprovacao do BAVT fetal.
Foi realizada dosagem de anticorpos maternos para as colagenoses, sendo o anti-
Ro +, com titulo de 1:240. Lora et al., (2007) apontam a importancia clinica do
anti-SSA/Ro associado ao lipus neonatal e ao blogueio congénito cardiovascular
em criancas nascidas de mées portadoras do auto-anticorpo, afirmando que no
LES o anti-Ro é encontrado em até 80% dos casos.?

Os BAVTs congénitos de etiologia autoimune, na maioria dos casos, estao
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associados a coragcdes sem alteracdes estruturais, pois sdo causados pela
passagem transplacentaria de autoanticorpos maternos. Os anticorpos ligam-se a
receptores da musculatura cardiaca fetal, gerando inflamacdo do sistema de
conducdo e progressao para fibrose irreversivel. Mulheres soropositivas para
anticorpos anti-Ro/SSA ou anti-La/SSB possuem risco de ter um(a) filho(a) com
bloqueio atrioventricular congénito ou cardiomiopatia de apenas 2-3%.1314)
Entretanto, uma mulher com anticorpos anti-Ro/SSA ou anti-La/SSB reagentes
que ja tenha tido um(a) filho(a) com BAV congénito ou cardiomiopatia, 0 risco
aumenta para 20%. O caso discutido também foi classificado como BAVT
autoimune, por estar associado ao LES materno, o qual esta presente em 40%
dos casos com componente imunoldgico.

Nos paises em desenvolvimento, como o Brasil, o diagnéstico, geralmente,
é realizado durante a infancia, através da ecocardiografia transtoracica.®
Entretanto, no quadro em questdo, apesar de estar num pais em
desenvolvimento, a paciente foi diagnosticada intraltero, através de
ecocardiografia fetal.

Anti-inflamatérios e imunomoduladores que ultrapassam a barreira
placentéria podem ser usados, como corticoides, salbutamol, imunoglobulina e
hidroxicloroquina. A escolha ira depender do grau de bloqueio e se serd usado
como profilaxia ou tratamento. Pelo fato da baixa incidéncia dos BAVs congénitos,
os estudos abordando a terapia transplacentaria e pos-natal geralmente sdo
retrospectivos. O Toronto Sick Children’s Hospital publicou um protocolo de
acordo com o grau de blogueio, no qual ndo é recomendado tratamento para 0s
BAVs de primeiro grau; porém, caso haja presenca de BAVs de segundo grau e
de BAVTs, recomenda-se o uso de corticoides pela mde.® Se a frequéncia
ventricular for < 55 bpm, é recomendado o uso de salbutamol pela mée. No
entanto, os efeitos colaterais da terapia transplacentaria devem ser monitorizados,
destacando-se que o uso de corticoides pela mée estd associado a efeitos
colaterais maternos (hipertensdo arterial e diabetes, entre outros) e fetais
(oligodramnio e retardo de desenvolvimento, entre outros).®517)

Para escolha do tratamento ap0s o0 nascimento com marcapasso €
necessario que sejam avaliados se os riscos da indicagdo do marcapasso
cardiaco definitivo superam os riscos de sincope, insuficiéncia cardiaca e morte
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slbita associados ao BAVT congénito.!® Em criancas sintomaticas, o
marcapasso esta sempre indicado, assim como nas assintomaticas que possuam,
pelo menos um, dos critérios a seguir: frequéncia cardiaca (FC) < 55 bpm em
neonatos, FC < 40 bpm em criancas e adolescentes, pausas > 3 segundos
acordado, pausas > 5 segundos dormindo, ritmo de escape ventricular com QRS
largo, intervalo QTC > 460 ms, e arritmia ventricular complexa associada. No caso
relatado, o recém-nascido apresentava FC de 43 bpm ao nascimento, logo foi
indicada a implantacdo de marcapasso.

A indicacdo de marcapasso em criangcas deve seguir critérios rigorosos,
uma vez que a estimulagcdo do ventriculo direito pode induzir dissincronia
mecanica e consequente remodelamento ventricular, sendo o bloqueio completo
de ramo esquerdo induzido por marcapasso o retardo elétrico mais frequente em

criancas submetidas a ressincronizacgéo cardiaca.®®

4 CONCLUSAO

Assim como a maioria dos portadores de BAVT congénito, o paciente do
caso necessitou de intervencao cirlrgica apos o nascimento. Dessa forma, vale
enfatizar a importancia do diagnéstico intraltero precoce para que O recém-
nascido tenha um acompanhamento especializado durante o pré-natal e o ap6s o
nascimento, a fim de que seja optado pelo melhor tratamento e condugéo do caso,
evitando iatrogenias.

Conclui-se que o acompanhamento do caso com equipe multidisciplinar
desde a suspeita e diagnostico da patologia, com acompanhamento pediatrico e
cardiovascular do paciente, bem como da mae que, mesmo assintomatica
clinicamente durante a gestacdo, foi diagnosticada com LES e hoje segue
acompanhamento com a reumatologia, para que possam ser flagrados futuros

episodios de atividade de doenga.
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