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RESUMO: Os autores relatam o caso de uma crianga, cuja mae era portadora de Lupus Eritematoso
Sistémico. Ja no oitavo més de gestacdo, o obstetra detectou uma importante bradicardia fetal. No nono
més, a crianca nasceu com bloqueio atrioventricular total (BAV) e baixo débito, tendo sido necessario o
implante de marcapasso definitivo endocardico, no mesmo dia do nascimento. Em decorréncia do surgimento
de endocardite, aquele marcapasso foi substituido por um epimiocardico. Os autores chamam a atencao
para os casos de bloqueio atrioventricular total (BAV) congénito associado a miocardite por Lupus Eritematoso
Neonatal, os quais, se nao tratados precocemente, sdo fatores causais de alta mortalidade perinatal.

DESCRITORES: bloqueio atrioventricular congénito, lupus eritematoso neonatal, marcapasso em

crianca.

INTRODUCAO

O Lupus Eritematoso Neonatal (L.E.N.) é uma
doenca congénita rara, assim chamada, porque as
lesbes cutaneas observadas no recém-nascido sao
semelhantes aquelas existentes no Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) do adulto'2.

A patogénese do LEN esta relacionada com a
aquisicao passiva, por via transplancentaria, de auto-
anticorpos de origem exclusivamente materna®. Os
sinais clinicos observados no recém-nascido inde-
pendem da sintomatologia da mae* e incluem mani-
festagdes cuténeas, hepaticas, anormalidades he-

matoldgicas e outras. S&o transitorios e desapare-
cem ao redor dos 6 meses de vida, ocasiao em que
ocorre o desaparecimento dos auto-anticorpos ma-
ternos da circulagdo do neonato'.

Entretanto, essas alteracdes efémeras, e que
nao deixam sequelas importantes, ttm como com-
plicacado o Bloqueio Cardiaco Congénito (BCC), um
evento grave e importante, que pode estar associ-
ado a miocardite e que, nesta condicdo, é respon-
savel por 31% da mortalidade relacionada ao LENS.
Essa ocorréncia constitui uma das indicagdes tera-
péuticas de marcapasso cardiaco artificial no re-
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cém-nascido® 7. Tal fato motivou-nos a apresentar o
presente relato.

O LEN é passivel de ser prevenido através do
diagndstico precoce e imediato, propiciando ao recém-
nato - quando se aplicam medidas intervencionistas
semelhantes as que foram usadas no presente caso
- um aumento das chances de sobrevivéncia. A
acao pronta e a sintonia entre os membros da equipe
médica, permitiram a sobrevivéncia da recém-nas-
cida, demonstrando ser essencial, nas diversas etapas
do ciclo gravido-puerperal, a integracédo entre reu-
matologistas, obstetras®, neonatologistas, cardiolo-
gistas e intensivistas.

A seguir, relatamos o caso onde, em um primei-
ro momento existiram dificuldades em se diagnosti-
car Lupus Eritematoso Sistémico na mae, cuja filha
era portadora de BCC. Esse diagndstico de BCC foi
decisivo, tanto para determinar qual a enfermidade
materna, LES, como a da prépria filha recém-nasci-
da, o lupus eritematoso neonatal (LEN), fato este
decisivo para a sobrevivéncia do concepto, pois tor-
nou peremptdrio o implante do marcapasso cardiaco
definitivo na crianca.

RELATO DE CASO

H.F., sexo feminino, branca, natural e proceden-
te de Uberaba. No oitavo més de gravidez, foi detec-
tada uma bradicardia fetal, de 40 a 50 sistoles por
minuto. No nono més, por parto cesareo, nasceu

uma crianga, branca, do sexo feminino, com peso de
2555¢, estatura de 49,5cm, perimetro cefalico de 33
cm, perimetro toracico e abdominal de 32cm, fre-
gliéncia cardiaca (FC) de 40 sistoles por minuto (spm)
e respiratéria de 40 incursdes por minuto; APGAR =
8 (1) e 9 (5’), sangue O*e Coombs direto negativo.

No primeiro minuto, constatou-se cianose genera-
lizada, uma leséo circular de 0,5 x 0,5 cm na regiao
occiptal desprovida de pele e cabelo; foi auscultado
um sopro holossistdlico de regurgitacdo no mesocardio
++ /++++ e verificado Capurro somatico de 37 sema-
nas e um dia. Ao eletrocardiograma (ECG), eviden-
ciou-se bradicardia de 42 batimentos por minuto, com
blogqueio atrioventricular total (BAVT), com ritmo de escape
de QRS estreito (Figura 1). Foi encaminhada a UTI
(unidade de tratamento intensivo) com duas horas de
vida, para avaliacdo da necessidade de implante de
marcapasso cardiaco artificial (MCA). Apresentou ain-
da hipoglicemia e ictericia precoces, por insuficiéncia
cardiaca congestiva, com FC de até 38 spm.

O Raio-X de térax revelou cardiomegalia grau |
e hiperfluxo pulmonar. O ecocardiograma mostrou
canal arterial pérvio, estenose pulmonar discreta e
pequeno refluxo na valva tricispide. As 22 horas de
vida, através de disseccao da veia jugular interna
direita, foi submetida a implante de MCA definitivo,
com eletrodo endocardico, que foi programado para
uma FC de 120 sistole por minuto (spm). No pods-
operatério imediato, a crianga foi colocada sob venti-
lagdo pulmonar mecénica, devido ao surgimento de

Figura 1 - Bloqueio atrioventricular total - F. C. de 42 bpm-QRS estreito.
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apnéia. Na evolucdo, constataram-se, além de fe-
bre, instabilidade hemodinamica, distlirbios metabo-
licos e eletroliticos, anemia e plaquetopenia. Isto
permitiu caracterizar um quadro séptico, mesmo que
nao tenha sido achado um foco inicial, claro e defi-
nido. Essa situacédo evoluiu para coagulacédo intra-
vascular disseminada e disfuncdo de multiplos 6r-
gaos. Em decorréncia da infeccdo acima menciona-
da, e por ter havido alteragéo de tempo de protrombina
ativado (TAP) e tempo de tromboplastina parcial ati-
vada (TTPA), foi também feito um diagndstico secun-
dario de purpura trombocitopénica neonatal. Apesar
das medidas terapéuticas em curso, a crianga con-
tinuou evoluindo com instabilidade hemodinamica e
plaguetopenia (chegando até 10.000/mm3).

O ecocardiograma evidenciou endocardite com es-
pessamento do eletrodo e vegetagcdes na valva tri-
cuspede. Como a cultura de urina mostrou-se positiva
para Candida albicans, as secreg¢des traqueais positi-
vas para Klebsiella sp, Candida albicans e Staphylo-
coccus epidermidis, e as secre¢gdes do MCA também
positivas para Kilebsiella sp e Staphylococcus epider-
midis, optou-se pela introdugéo de Anfotericina B.

Em seguida, foi realizada a substituicdo do pri-
meiro MCA por outro, definitivo, unipolar, com eletro-
do epimiocardico, colocado por toracotomia. O gera-
dor foi programado com FC de 120 spm. Além do
tratamento de base, foram prescritos corticoesterdi-
des, como coadjuvantes.

A crianca evoluiu com melhora clinica progres-
siva e normalizagcao rapida da plaquetopenia. O eco-
cardiograma (Figura 2) mostrou consideravel redu-
cdo das vegetacdes. No entanto, algumas poucas
continuavam aderidas a face atrial da valva tricuspide
e a parede do atrio direito, no nivel da desemboca-
dura da veia cava superior.

Ademais, no ecocardiograma, notou-se funcao

Figura 2 - Vegetagdes aderidas a valva tricispide e cabo-eletrodo
do marcapasso.

sistélica do ventriculo esquerdo preservada, nao
obstante a discinesia da contracdo septal e o discre-
to refluxo tricuspide. O canal arterial, antes pérvio,
desapareceu. A estenose pulmonar manteve-se.

A crianca recebeu alta da UTI pediatrica apds
45 dias de internacdo, sendo entdo encaminhada
para a enfermaria, a fim de se prosseguir o trata-
mento e promover a sua recuperacao nutricional. Ao
final de 13 dias, em razdo de uma melhora clinica
total, recebeu alta com orientacbes para acompa-
nhamento pediatrico e cardioldgico.

O DIAGNOSTICO MATERNO

Em Medicina, o diagndstico nem sempre € facil.
Pode demorar meses, anos. Exige, as vezes, tempo.
O raciocinio retrospectivo pode nao ser suficiente. O
aparecimento de fatos novos pode ser necessario. E
aqui, mais do que em qualquer outra situagdo, o
aforismo de Arquimedes, “mais vale um olhar para
tras, do que um olhar para a frente”, deve ser apli-
cado nas duas direcdes: ou seja, tanto retrospectiva-
mente como prospectivamente. O diagndstico da do-
enca materna foi firmado pelo quadro clinico da fi-
Iha. E somente diante das evidéncias por ela (filha)
apresentadas, chegou-se ao bindmio LES/LEN.

A mae da crianga, 29 anos, branca, casada, quei-
xava-se de monoartrite no joelho direito, poliartralgias
nas articulagdes das maos e tornozelos, acompanha-
das de rigidez matinal de 30 minutos. Na ocasiao,
negava amenorréia, alopécia, Ulceras orais e outros
critérios do American College of Rheumatology, para
diagndstico de Lupus Eritematoso Disseminado (LES).
Como apresentava uma lombalgia de ritmo inflamato-
rio, foi pedida uma radiografia simples de bacia, que
evidenciou sacrilitte a esquerda, lesédo que foi poste-
riormente confirmada, pela tomografia axial computa-
dorizada. Diante disso, a hipdtese diagndstica mais
plausivel era de Espondiloartropatia soronegativa. En-
trementes, como a paciente queixava de atraso mens-
trual de alguns dias, testes para detecg¢é@o de gravidez
foram feitos, e revelaram-se positivos. Dai em diante,
a investigacédo foi suspensa.

Depois do parto, apds cinco meses de siléncio
sintomatoldgico, a mae relatou poliartralgia difusa, mo-
noartrite no joelho esquerdo e lombalgia baixa, matinal,
com extensdo dolorosa da coluna lombar e pressao
dolorosa na articulagdo sacro-iliaca. Além dos sintomas,
acima citados, queixava-se de uma intensa alopécia.

Este ultimo fato, alertou um de nés para a pos-
sibilidade de LES, suspeita reforcada pela historia
de bloqueio cardiaco congénito na sua filha recém-
nascida. A hipdtese foi confirmada pela presenca do
fator antinuclear (FAN) positivo a 1:100, com anti-Ro
e anti-La positivos. O diagndstico de Lupus Eritematoso
Sistémico, assim feito, suscitou o diagndstico de Lupus
Eritematoso Neonatal em sua filha.

145



Melo CS, Cecin HA, Almeida AC, Silva Jr. O, Machado JS, Batista JC, Damasceno MAAS, Zaparoli M, Sgarbieri RN. Bloqueio
atrioventricular total por lupus eritematoso neonatal. Reblampa 2000; 13(3): 143-149.

DISCUSSAO

O Lupus Eritematoso Neonatal € uma sindrome
que foi descrita em 19548 e tem sido reconhecida
por caracteristicas clinicas que envolvem predomi-
nantemente a pele e o sistema de conducédo do
coracaoc®. Acredita-se que sua patogénese esteja direta
e exclusivamente relacionada a transferéncia passi-
va transplacentaria de auto-anticorpos IgG anti-RO
(SSA) e/ou anti-La (SSB), P57 e UTRNP? %', A exis-
téncia desses auto-anticorpos nao implica necessaria-
mente na presenca de manifestagdes clinicas. Ou-
tras vezes, podem estar associados a doencas ja
instaladas, como LES, Sindrome de Sjogren ou ou-
tras sindromes auto-imunes indiferenciadas. No caso
em pauta, embora a paciente fosse portadora de
anti-RO (SSA) e anti-La (SSB), em momento algum
apresentou-a ndo ser uma sacroiliite - alguma mani-
festacdo que nos tivesse chamado a atencao para o
diagndstico de LES.

Embora a sacrilitte seja uma manifestacdo inu-
sitada de LES, no contexto do diagndstico, ndo pode
ser considerada uma aberracdo ou raridade, pois
existe relato da literatura que afirma estar essa
alteracdo presente em 14,6% dos casos de uma
série de 41 casos de Reims, publicada no “Revue du
Rhumatisme” (English Edition, jul/set,1997).

Segundo Lee'™, 1 a 2% das gravidas portadoras
de anti-RO (SSA) tém filhos com esta doenca, indepen-
dentemente delas proprias manifestarem ou nao sin-
tomas'. Quando as maes sao sintomaticas, o quadro
clinico ndo é severo, ndao havendo comprometimento
de mdltiplos 6rgaos. Isto é valido para o presente
caso, pois as vagas e imprecisas queixas reumaticas
referidas pela paciente, ndo foram suficientes para
formar um juizo de valor a respeito do diagnostico
na primeira consulta. O achado de sacrilitte na tomo-
grafia axial computadorizada e o quadro de poliartrite
assimétrica de membros inferiores, apontavam muito
mais para o diagndstico de Espondiloartropatia
Soronegativa, do que de para o de LES, ndo obstante
a sacriliite possa ocorrer também nesta ultima doen-
¢a, como ja mencionamos. Somente quando surgiu a
alopécia, cinco meses depois do parto, a possibilida-
de de LES foi aventada, tendo assim se consubstan-
ciado o diagnodstico de lupus eritematoso sistémico,
agora com a presencga dos marcadores acima citados.

A exigéncia de um minimo de 4 critérios classi-
cos, estabelecidos pelo American College of Rheuma-
tology (ACR)'4, para o diagnéstico de LES, nao foi
exequivel neste caso, fato que nao abalou nossa
convicgdo quanto ao diagndstico estabelecido, por
ser corrente na literatura que cerca de 50% das
maes portadoras de anti-RO (SSA) nao apresentam
sintomas no momento do parto ou no momento do
diagndstico do BCC, podendo permanecer assinto-
maticas durante 5 a 8 anos®- antes ou depois dele,
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0 que deve teracontecido com esta paciente, em que
pesem a ocorréncia de poliartralgia e a sacriliite.

Embora a mae tenha sido igualmente exposta
aos anticorpos, acima mencionados, esses sao inca-
pazes por si s6 de provocarem anormalidades na
fungéo cardiaca materna'. Essa incapacidade em pro-
duzir sintomas, seria a explicagdo mais plausivel
para o nao preenchimento dos quatro critérios mini-
mos, exigidos pelo American College of Rheumatology
(ACR)™, como alertamos no paragrafo anterior.

No que concerne ao recém-nascido, as manifesta-
¢Oes clinicas incluem alteragdes dermatoldgicas, car-
diacas, hepaticas, hematoldgicas e outras, ndo ten-
do sido essas, inicialmente, observadas.

Alids, isso pode perfeitamente acontecer, ja que
apenas aproximadamente 50% dos recém-nascidos
apresentam lesdes de pele - numa relacao 3:1 para
0 sexo feminino e masculino - sendo mais comum a
lesdo papulo-escamosa, seguida do eritema anular,
semelhante as lesdes subagudas vistas no LESS.
Estas lesbes tém carater transitério, relacionado ao
desaparecimento dos auto-anticorpos maternos da
circulacao fetal, a partir de 60 dias, e resolvem-se
aos 6 meses de vida'.

O bloqueio cardiaco completo congénito, aqui
descrito é o evento clinico-patolégico mais importan-
te do LEN, por sua gravidade e irreversibilidade.
Esta presente entre a 162 e 242 semana de gesta-
¢do, quando ja pode ser detectado’. E responsavel
por 31% da mortalidade relacionada ao LENS® e,
quando associado com bradicardia excessiva e
hidropsia fetal, torna o progndéstico ainda mais reser-
vado, com uma mortalidade superior a 80%'®'".
Felizmente, neste caso tal catastrofe foi evitada pela
pronta intervencado terapéutica.

Estima-se que o risco global do aparecimento
dessa anomalia seja de 1:60 em populagdes de lupicas
nao selecionadas e de 1:20 naqueles casos em que
ha presenca do anticorpo anti-Ro (SS-A) circulante?.
O BCC pode estar isolado ou associado a outras
lesbes, como defeitos septais, persisténcia do canal
arterial, pericardite fibrinosa, miocardite, endocardite'®
sendo essas duas Uultimas incomuns. Quando essas
condigdes associam-se a faléncia cardiaca, elas contri-
buem para mortalidade, necessitando, portanto, de
intervencao? imediata. Podem ocorrer ainda outras ar-
ritmias, como o BAV de 12 Grau e o bloqueio de ramo.
O desenvolvimento de hidropsia fetal pode acontecer,
se a frequéncia cardiaca for muito baixa' .

Especula-se que a patogénese do BCC esteja
associada aos auto-anticorpos Anti-RO (SSA) e LA
(SSB), os quais, ao reduzirem o platd do potencial de
acao da miocélula cardiaca, alteram o influxo de calcio
nos canais deste ion, tornando, assim, lenta a condu-
cao do potencial de agdo no no atrioventricular®1820,
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No coracgéo fetal, estes mesmos anticorpos cau-
sam uma reacgao inflamatéria, levam a interrupgao
de sua maturagcdo e, em decorréncia disso, causam
fibrose, calcificagdo e destruicdo total dos nés SA,

AV e do sistema de conducao His-Purkinje.

A base molecular da lesdo causada pelos
anticorpos ainda nao foi definida®. O mecanismo do
disturbio na funcdo cardiaca nao é operante, o que
aumenta a possibilidade de que sejam marcadores
clinicos e ndo causais’. Além disso, alguns autores
discordam de que essa auto-imunidade, de origem
exclusivamente materna, seja um fator singular na
patogénese. Acreditam na possibilidade de que um
outro fator, provavelmente fetal, operando na
patogénese da BCC2. A respeito disso, nem todos os
filhos de maes que produzem componentes do sis-
tema anti- Ro e La séo afetados e a taxa de recorréncia
em gravidez subseqlente € de somente 16%"".

Neste caso, ao analisar as manifestacdes clini-
cas do LEN, observamos uma disparidade entre a
apresentacgdo dos sinais clinicos da doenga na mae
e na recém-nascida, principalmente quando se con-
sidera a cardiopatia, refletindo e reforgando — como
alguns admitem - a impropriedade do termo “Lupus
Neonatal”2.

A presenca do LEN pode ser sugerida pelas
técnicas imunolégicas de deteccdo de Anticorpos
antinucleares (ANA), anti-Ro (SSA) e anti-La (SSB),
conforme mencionado, e anti P57 e U1 RNP102122,

O anticorpo anti-Ro (SSA) é encontrado no soro
de 80-100% das maes que geram filhos com BCC
nas quais detectou-se clinicamente doencga difusa
do tecido conjuntivo ou mais especificamente, LES.
Em contrapartida, este marcador também é encon-
trado em 75% das maes sadias que tiveram filhos
com essa mesma anomalia?®®. No caso descrito,
pode-se dizer que se trata de uma forma de transi-
¢éo: poucos sintomas na méae, e sintomatologia exu-
berante na recém-nascida.

O achado dos anticorpos Anti Ro e La em porta-
dores de LEN sugerem papel patogénico, mas po-
dem representar apenas um epi-fenoméno? .
Anticorpos maternos Anti La (SSB) ja foram detecta-
dos em 76% de recém-nascidos com BCC, 73% de
lesbes hepaticas e hematolégicas em 15% de crian-
cas saudaveis e em 7% de fetos mortos, segundo
estudo realizado por Buyon em 19942,

Logo, os anticorpos anti Ro e La sé@o sensiveis,
mas néo sao especificos para as manifestacdes clini-
cas®, pois estdo presentes em outras sindromes au-
toimunes'® e podem néo representar fator isolado de
risco de ocorréncia de LEN"'.

As orientagbes para o diagndstico de LEN em
fetos com BCC, ou naqueles com alto risco de o
desenvolverem (pela presenca de autoanticorpos sé-

rios na mae ou histéria prévia de LEN), ainda nao
foram estabelecidas e sdo empiricamente baseadas
em relatos curiosos?.

Além de ser uma doenca rara, com alguns outros
diagndsticos diferenciais, o LEN apresenta motivos
para ser mal diagnosticado®®'"'8, As lesbes cutaneas
sé@o benignas e transitdrias, podendo aparecer algu-
mas semanas apos o nascimento. Como geralmente
ha aversdo a bidpsia cutdnea de recém-nascidos,
este fato torna ainda mais dificil o diagndstico.

Em metade dos casos da literatura, o bloqueio
cardiaco foi detectado apds o nascimento e nao é
bem conhecido como manifestacdo do LEN, sendo
muitas vezes, avaliado como um defeito isolado, ou
entdo associado com outras anomalias cardiacas
congénitas®.

Quanto a possibilidade de LEN em uma proxima
gravidez de uma mae com anti-RO (SSA) e/ou La
(SSB), o risco de BCC encontra-se entre 8 e 16,7%,
segundo alguns estudos’'®. Por isso, recomenda-se o
tratamento profilatico com acido acetilsalicilico e cor-
ticoesteroides, devido ao relato de associagéo entre
0 aumento de perdas fetais e a presenga, na mae,
de anticorpos antifosfolipides. E preferivel entretan-
to, a monitorizacao ecocardiografica, que pode iden-
tificar precocemente sinais de insuficiéncia cardiaca,
de modo a instituir o tratamento no tempo certo?'.

A prevencado do bloqueio cardiaco e de outras
manifestacdes consiste na diminuicdo do processo
inflamatdrio e na eliminagéo dos auto-anticorpos ma-
ternos?, além de preparar o pulméo fetal para um
possivel nascimento prematuro® através da acelera-
céo da sintese de surfactante. Nessa situagao, esta
indicado o uso de corticoesterdides, em especial a
dexametasona, que € metabolizada na placenta. O
feto recebe a forma ativa da droga, e com isso ob-
tém-se bons resultados. Drogas simpaticomiméticas
podem ser usadas na evidéncia de bloqueio cardi-
aco progressivo'®, resguardando-se a mae dos pos-
siveis efeitos adversos.

O tratamento intra-utero com esterdides ago-
nistas adrenérgicos e plasmaferese resolvem de
fato os sinais de faléncia cardiaca e miocardite no
LEN, mas nao tém efeito sobre o bloqueio cardia-
co de 3¢ grau.

Como o BCC é uma manifestacao irreversivel,
uma alta percentagem de pacientes requer o uso de
marcapassos cardiacos'®?' e, destes, 10% nao respon-
dem ao ritmo de comando, provavelmente devido a
coexisténcia de miocardite.

As técnicas para o implante de marcapasso
podem ser temporarias (endocavitaria, transcutéanea
e transtoracica) ou definitivas (endocardicas e epi-
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céardicas). O avanco tecnoldgico associado a melho-
ra das técnicas cirurgicas nesta area, como a dimi-
nuicdo do volume e a maior longevidade do gerador,
assim como as alcas de eletrodo colocadas no atrio
direito, que contribuem para evitar a tensao e a fra-
tura deste durante o crescimento e desenvolvimento
da crianc¢a®, tém contribuido para a diminuicdo das
complicacOes e dificuldades relacionadas ao implan-
te do marcapasso cardiaco nos recém-nascidos.

CONCLUSOES

- O Bloqueio atrioventricular é o fato mais marcante
de LEN.

- O BAV é um forte indicio de LES materno,
mesmo na auséncia dos 4 critérios exigidos pelo
ACR (American College of Rheumatology).

- Aimplantacao de marcapasso definitivo unipolar,
com eletrodo epimiocardico, foi decisiva para a so-
brevivéncia da recém-nascida.

- O caminho do diagndstico é longo, e deve ser
calcado em evidéncias concretas, que em algumas
situacbes (como no presente caso) s6 afloram em
determinados momentos do processo patoldgico.

- A “medicina de resultados” decorre da inter-
vencdo pronta, ndo vacilante, em que se atacam as
causas e nao os efeitos.
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ABSTRACT: The authors report the case of a child whose mother suffered from Systemic Lupus
Erythematosus. In the eighth month of gestation, the obstretrician observed important fetal bradycardia.
The child was born at nine months with total atrioventricular block and a low cardiac output, necessitating
the implantation of an endocardical pacemaker on the day of birth. The procedure complicated with
endocarditis and the pacemaker was replaced by an epicardial pacemaker. The authors call attention
to the cases of congenital AV block associated with myocarditis by Neonatal Lupus Erythematosus
which presents a high mortality rate if not treated immediately.

DESCRIPTORS: congenital AV block, neonatal lupus erythematosus, cardiac pacemaker in children.
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