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RESUMEN

 Introducción: El bloqueo aurículo-ventricular 
(BAV) es la manifestación más grave del lupus neo-
natal (LN), con una mortalidad del 20-30%. Se debe 
a destrucción del nodo aurículo-ventricular por an-
ticuerpos anti Ro y/o anti La maternos.

Casos clínicos: Se presentan seis pacientes 
con diagnóstico de BAV congénito secundario a LN. 
Cinco fueron diagnosticados intraútero, tres BAV 
completos y dos de segundo grado con progresión a 
completo en uno. El diagnosticado postnatalmente 
fue de primer grado con evolución posterior a nor-
malidad. Todas las madres fueron portadoras anti-
cuerpos anti Ro y anti La pero solo dos presentaban 
diagnóstico pregestacional de enfermedad autoin-
mune. Solo un caso precisó tratamiento farmacoló-
gico y colocación de marcapasos en época neona-
tal, con evolución a éxitus. Durante el seguimiento, 
ninguno ha precisado implantación de marcapasos 
hasta el momento actual. 

Conclusiones: La gravedad del BAV hace im-
prescindible un seguimiento ecográfico gestacional 
detallado y la determinación de anticuerpos anti Ro 
y anti La maternos. 
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ABSTRACT

Introduction: Atrioventricular block (BAV) is 
the most serious manifestation of neonatal lupus 
(LN), with a mortality of 20-30%. It is due to destruc-
tion of the atrioventricular node by maternal anti 
Ro and/or anti La antibodies.

Clinical cases: Six patients with a diagnosis of 
congenital BAV secondary to LN are presented. Five 
were diagnosed intrauterine, three complete BAV 
and two second degree with progression to comple-
te in one. The postnatally diagnosed was of the first 
degree with subsequent evolution to normality. All 
mothers carried anti Ro and anti La antibodies, but 
only two had a pregestational diagnosis of autoim-
mune disease. Only one case required pharmaco-
logical treatment and placement of a pacemaker in 
the neonatal period, with evolution to death. During 
follow-up, none have required pacemaker implan-
tation to date.

Conclusions: The severity of the BAV makes a 
detailed gestational ultrasound monitoring and the 
determination of maternal anti Ro and anti La anti-
bodies essential.
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INTRODUCCIÓN 

El lupus neonatal (LN) es una enferme-
dad autoinmune (EAI) que afecta a uno de cada 
12.000 o 20.000 recién nacidos vivos. Se asocia 
al paso transplacentario de autoanticuerpos 
maternos anti-Ro y anti-La al feto. Las EAI ma-
ternas más frecuentes asociadas al LN son el 
lupus eritematoso sistémico (LES) y el síndrome 
de Sjögren (SS). El LN se presenta en 1-2% de 
hijos de madre con Lupus eritematoso sistémi-
co (LES) y/o Sjögren y/o anticuerpos anti Ro y/o 
anti La positivos.1 Las manifestaciones clínicas 
del LN se clasifican en cutáneas, cardiacas, he-
matológicas y hepáticas. 

El bloqueo aurículo-ventricular (BAV) con-
génito es la complicación más importante del 
LN, y tiene lugar en un 50% de los casos del 
mismo. El BAV congénito secundario a lupus 
neonatal (LN) tiene lugar en 1 de cada 15-22 mil 
nacidos vivos y presenta una mortalidad del 20-
30%2. El BAV se produce por lesión irreversible 
del nodo aurículo ventricular entre la semana 
18 y 24 de la gestación por parte de los autoan-
ticuerpos maternos. Anti Ro esta presente en el 
100% de las madres de RN con bloqueo aurículo 
ventricular y anti La en el 91%, pero el BAV tiene 
una incidencia del 0.5 al 7% en los hijos de ma-
dres portadoras de autoanticuerpos3. 	

La manifestación clínica es la bradicardia 
neonatal o fetal según el momento del diag-
nóstico si es un BAV completo. Las complica-
ciones intraútero mas frecuentes son: hidrops, 
fibroelastosisendocárdica, derrame pericárdico 
y muerte fetal. Las complicaciones derivadas 
del BAV completo son potencialmente mortales, 
como fibroelastosis endocárdica, miocarditis, 
miocardiopatía dilatada y fallo cardiaco entre 
otras4. Se han observado anomalías cardiacas 
congénitas asociadas al BAV como ductus arte-
rioso persistente (DAP), foramen oval u ostium 
secundum5. 

Es imprescindible un screening prenatal 
de anticuerpos anti Ro y anti La en mujeres con 
riesgo de gestación complicada con LN, como 
las que padecen SS, LES o una conectivopatía 
indiferenciada, así como gestación previa com-
plicada con LN. Mujeres con con riesgo de ges-
tación complicada con lupus neonatal precisan 
un seguimiento estrecho durante la gestación, 

practicando ecocardiografía fetal semanal des-
de la semana 18 a la 26, y cada dos semanas 
hasta la semana 32, puesto que el periodo más 
vulnerable es desde la semana 18 a la 24 de la 
gestación, pudiendo progresar un ritmo sinusal 
a BAV completo en 7 días durante este periodo1.

La corticoterapia materna se emplea 
como tratamiento intraútero de manera exten-
sa. Debe prescribirse de forma precoz, y sus-
penderse si tras varias semanas no se observa 
mejoría. Se propone el tratamiento con cor-
ticoides en los casos de BAV incompleto, pero 
solo existen recomendaciones para su uso en 
el bloqueo de segundo grado, no estando re-
comendado en el bloqueo de primer grado, ya 
que la prolongación del PR no predice bloqueo 
completo al nacimiento6. El BAV completo no es 
reversible a pesar del tratamiento, por lo que 
no está indicada la corticoterapia, sin embargo, 
si que se ha observado un efecto beneficioso 
cuando aparecen signos inflamatorios de fallo 
cardiaco asociados al BAV completo7.

El tratamiento preventivo con corticoides 
podría estar indicado en mujeres con riesgo 
elevado de dar a luz a un recién nacido con BAV, 
es decir, las que han tenido previamente un hijo 
afecto de BAV, las seropositivas a anti-Ro y/o 
anti-La a títulos altos. Sin embargo, otros auto-
res lo desaconsejan y sugieren prevención con 
hidroxicloroquina en mujeres con riesgo ele-
vado de gestación complicada con BAV. Existen 
estudios acerca de la eficacia de las inmunoglo-
bulinas intravenosas o la pasmaféresis, pero no 
hay datos concluyentes2.

La mitad de las madres asintomáticas de-
sarrollarán síntomas de EAI a lo largo de la evo-
lución, siendo más frecuente SS8. Existe un ries-
go de recurrencia en gestaciones sucesivas del 
17%, ya se trate de una gestación previa compli-
cada con BAV o con lupus cutáneo sin BAV9. 

El diagnóstico postnatal de BAV se esta-
blece con electrocardiografía, ecocardiograma y 
determinación de anticuerpos anti Ro y anti La. 
El grado de bloqueo puede progresar después 
del nacimiento. Existe un riesgo aproximado del 
23% de desarrollar miocardiopatia dilatada. El 
tratamiento postnatal farmacológico se lleva a 
cabo con isoprotenerol en caso de frecuencias 
cardiacas bajas con sintomatología asociada.  
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El tratamiento definitivo mediante la im-
plantación de un marcapasos endocavitario bi-
cameral permite normalizar el ritmo cardíaco, 
reduciendo significativamente la mortalidad, 
para el que se establecen una serie de indica-
ciones clínicas y de frecuencia cardiaca y no 
está exento de complicaciones10.  En la época 
neonatal la indicación para la implantación de 
marcapasos es la presencia de  BAV completo 
con frecuencia cardíaca inferior a 55 latidos por 
minuto (lpm), pausas ventriculares superiores 
a 2-3 veces el ciclo de base o síntomas asocia-
dos11.

CASOS CLÍNICOS 

Se presentan seis casos de BAV congénito 
por anticuerpos anti Ro y/o anti La maternos. En 
la tabla 1 se encuentran resumidas sus princi-
pales características.

CASO 1. Paciente mujer con diagnóstico 
pregestacional de BAV completo. Primera ges-
tación de mujer con diagnóstico previo de LES, 
con positividad de anticuerpos anti Ro y anti 
La. No se administra corticoterapia materna de 
forma profiláctica. El diagnóstico de BAV com-
pleto se realiza en la semana 24 de gestación 
momento en el cual se inició tratamiento ma-
terno con corticoides, sin observar durante el 
seguimiento reversión del BAV. Al nacimiento se 
confirma el diagnóstico de BAV completo con 
una frecuencia cardiaca de 37 lpm por lo que 
se administra tratamiento farmacológico con 
isoproterenol. Por sintomatología asociada a la 
frecuencia cardiaca baja se implanta un marca-
pasos provisional percutáneo a los 23 días de 
vida. Tras la intervención la paciente realiza una 
crisis de Hipertensión pulmonar con resultado 
de éxitus a pesar de las medidas de resucita-
ción. 

CASO 2. Paciente varón con diagnóstico 
pregestacional de BAV de segundo grado en la 
semana 20 de gestación. Se trata de la segunda 
gestación con gestación previa normal de mujer 
sin diagnostico previo de patología autoinmu-
ne. Se comprueba positividad materna de anti-
cuerpos anti Ro y anti La tras el diagnóstico el 
BAV fetal. Se administra tratamiento con corti-
coterapia al diagnóstico sin conseguir revertir el 
BAV pero sin observar evolución a BAV completo 
durante el seguimiento. Al nacimiento se confir-

ma el diagnóstico y se objetiva una frecuencia 
cardiaca de 80 lpm. No precisa tratamiento du-
rante el periodo neonatal. A su edad actual de 
12 años mantiene BAV avanzado con predominio 
de BAV de segundo grado 2:1 y periodos de BAV 
de primer grado y de BAV completo, con fre-
cuencias cardiacas mínimas de 41 lpm y máxi-
mas de 154 lpm sin pausas significativas. No ha 
precisado colocación de marcapasos.

CASO 3. Paciente varón con diagnóstico 
pregestacional de BAV completo en la semana 
27 de gestación. Se trata de la primera gesta-
ción de mujer sin diagnostico previo de pato-
logía autoinmune. Se comprueba positividad 
materna de anticuerpos anti Ro y anti La tras el 
diagnóstico el BAV fetal. No se administra tra-
tamiento durante la gestación. Al nacimiento 
se confirma el diagnóstico de BAV completo y 
se objetiva una frecuencia cardiaca de 61 lpm. 
No precisa tratamiento farmacológico y la evo-
lución cardiaca es favorable durante la época 
neonatal. Durante el seguimiento y a su edad 
actual de 11 años no ha precisado implantación 
de marcapasos manteniendo BAV completo con 
frecuencia cardiaca 65 lpm. 

CASO 4. Paciente mujer con diagnóstico 
pregestacional de BAV completo en la semana 
32. Segunda gestación de mujer sin diagnósti-
co previo de patología autoinmune, primera 
gestación finalizada con aborto espontáneo de 
causa desconocida. Se administra tratamiento 
con corticoides maternos en el momento del 
diagnóstico de BAV fetal, sin observar durante 
el seguimiento reversión del BAV. Se encuentra 
positividad de anticuerpos anti Ro y anti La en 
la madre y en fases posteriores se diagnostica 
de síndrome de Sjögren. Al nacimiento se con-
firma el diagnóstico de BAV completo con una 
frecuencia cardiaca de 60 lpm, además de una 
comunicación interauricular tipo fosa oval y un 
ductus arterioso persistente. Durante la evolu-
ción mantiene buena evolución cardíaca sin ha-
ber precisado implantación de marcapasos y a 
su edad de 8 años mantiene BAV completo con 
frecuencia cardiaca mínima de 46 lpm en el pe-
riodo nocturno y máxima de 74 lpm, sin pausas 
significativas. 

CASO 5. Paciente mujer con diagnóstico 
pregestacional de BAV de segundo grado en la 
semana 23. Se trata de la primera gestación de 
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mujer sin diagnostico previo de patología auto-
inmune. Se comprueba positividad materna de 
anticuerpos anti Ro y anti La tras el diagnósti-
co el BAV fetal y en fases posteriores se diag-
nostica de LES. Se administra tratamiento con 
corticoterapia durante la gestación sin conse-
guir reversión ni estabilización del BAV, sino que 
se objetiva progresión a BAV completo. Al naci-
miento se confirma el diagnóstico de BAV com-
pleto con una frecuencia cardiaca de 55 lpm, 
además de una comunicación interauricular 
tipo fosa oval, un ductus arterioso persistente 
y ligera dilatación ventricular izquierda. No pre-
cisa tratamiento durante el periodo neonatal. 
La evolución es favorable sin precisar implanta-
ción de marcapasos a su edad actual de 7 años 
manteniendo BAV completo con frecuencia car-
diaca máxima de 79 lpm y mínima de 37 lpm du-
rante el sueño, sin pausas significativas. 

CASO 6. Paciente mujer con diagnóstico 
neonatal de BAV de primer grado por PR largo 
y frecuencia cardiaca de 172 lpm. Se trata de 
la primera gestación de mujer con diagnostico 
previo de síndrome de Sjögren con positividad 
conocida de anticuerpos anti Ro y anti La. Se 
objetiva desaparición del BAV a los 50 días de 
vida con normalidad posterior en la conducción 
aurículo ventricular. 

DISCUSIÓN 

La mayoría de los pacientes con BAV fue-
ron diagnosticados prenatalmente, el único pa-
ciente no diagnosticado intraútero presentó un 
BAV de primer grado. El grado de BAV fue tercero 
en cuatro pacientes, de segundo en un paciente 
y de primero en otro. 

En todas las madres se objetivaron anti-
cuerpos anti Ro y anti La. Solo en dos casos era 
conocido el diagnóstico materno de EAI previa-
mente a la gestación, en un caso LES y en otro 
SS. En el resto de los casos se diagnosticó posi-
tividad en las madres para anticuerpos anti Ro 
y anti La en las madres al diagnóstico fetal. Dos 
de estas madres no tienen diagnóstico de pa-
tología autoinmune, en una de ellas se realizó 
posteriormente el diagnóstico de SS. 

Ninguna madre recibió profilaxis con cor-
ticoides y cuatro recibieron tratamiento cor-
ticoideo prenatal, sin mejoría en ninguno de 

ellos del grado de bloqueo AV, con progresión 
de un caso de BAV de segundo grado a completo 
durante el seguimiento a pesar del tratamiento. 

Los pacientes con BAV completo presen-
taron frecuencias cardiacas al nacimiento entre 
37 y 61 lpm, encontrando una frecuencia más 
elevada en caso de BAV de segundo grado y nor-
mal en el caso de BAV de primer grado. Solo el 
caso con frecuencia cardiaca de 37 lpm precisó 
tratamiento farmacológico con isoproterenol e 
implantación de marcapasos en época neonatal 
con resultado de éxitus durante la intervención. 
El resto de casos de BAV completo se mantu-
vieron con frecuencias cardiacas aceptables 
y sin sintomatología, por lo que no precisaron 
implantación de marcapasos. En el caso con 
BAV de primer grado se observó reversión del 
mismo a los 50 días de vida y el caso de BAV de 
segundo grado permaneció estable. 

En cuanto al seguimiento, los cuatro casos 
de BAV completo y de segundo grado supervi-
vientes se encuentran asintomáticos, con acep-
tables frecuencias de escape ventriculares, sin 
tratamiento farmacológico y sin precisar marca-
pasos en el momento actual. 

CONCLUSIONES

Es de gran importancia el diagnóstico pre-
natal del BAV y la detección de anticuerpos ma-
ternos, puesto que solo la minoría de las madres 
cuentan con un diagnóstico de EAI previo a la a 
la gestación. Por otro lado, la vigilancia estrecha 
ecocardiográfica en una madre con diágnostico 
de LES o SS es altamente necesaria para diag-
nosticar de forma temprana el BAV fetal y valo-
rar iniciar tratamiento materno con corticoides, 
a pesar de que esta medida no ha conseguido 
revertir ni evitar la progresión de ningún caso 
de BAV de los expuestos. La implantación de 
marcapasos es necesaria en algunos casos pero 
no está exenta de complicaciones derivadas de 
la propia cirugía y del estado del paciente. Para 
finalizar, recalcar que la presencia de anticuer-
pos maternos anti Ro y/o anti La es necesaria 
para lesionar el nodo AV pero no suficiente, ya 
que uno de los casos hijo de madre portado-
ra de dichos anticuerpos y diagnosticada de 
SS prenatalmente solo presenta BAV de primer 
grado con reversión y normalidad posterior. 
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Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6

Sexo F M M F F F

Diagnóstico BAV Intraútero

Semana 24

intraútero

Semana 20

Intraútero

Semana 27

Intraútero

Semana 32

Intraútero

Semana 23

Postnatal

Grado de BAV 3 2 3 3 2 1

Diagnóstico materno LES N/E N/E Sjögren LES Sjögren

Diagnóstico pregestacional Sí No No No No Sí

Anti Ro/Anti La maternos +/+ +/+ +/+ +/+ +/+ +/+

Corticoterapia materna 
profilaxis

No No No No No No

Corticoterapia  materna 
tratamiento

Sí Sí No Sí Sí No

Cambio del grado de BAV 
intraútero

No No No No Sí (a completo) N/A

FC al nacimiento (lpm) 37 80 61 60 55 172

Tratamiento farmacológico Sí No No No No No

Marcapasos neonatal Sí (23 ddv) No No No No No

Marcapasos durante la 
evolución

N/A No No No No No

Evolución Éxitus 23 ddv Favorable Favorable Favorable Favorable Desaparición del 
BAV

Tabla 1. Principales características de los seis casos de BAV congénito por anticuerpos anti Ro y/o anti La maternos.

F: femenino, M: masculino, BAV: bloqueo aurículo-ventricular, LES: lupus eritematoso sistémico, N/E: no especificado, N/A: no aplica, lpm: latidos 
por minuto, ddv: días de vida.
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