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RESUMO

O Bloqueio cardiaco congénito associado a colagenosas é uma condigdo autoimune
passivamente adquirida em que auto anticorpos maternos atravessam a barreira
placentaria acarretando disturbios de condugao do coragao fetal. Nesse interim, a Sindrome
de Sjogren pode afetar o feto levando a presenca de depodsitos de complexos imunes que
ativam a cascata inflamatoria, calcificagéo e fibrose no coragao fetal originando um bloqueio
de condugao do sinal no né atrioventricular. Paciente feminina, 24 anos, portadora de
Sjogren, apresentou complicagdes gestacionais relacionadas a bloqueio atrioventricular.
Pela raridade do caso e excelente progndstico dos pacientes, justifica-se a importancia da
divulgacao e estudo do caso.
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COMPLETE ATRIOVENTRICULAR BLOCK AND ITS ASSOCIATION TO SJOGREN
SYNDROME: CASE REPORT.

ABSTRACT

Congenital heart block associated with collagenous is a passively acquired autoimmune
condition in which maternal autoantibodies cross the placental barrier leading to fetal heart
conduction disorders. In the meantime, Sjogren's Syndrome can affect the fetus leading to
the presence of deposits of immune complexes that activate the inflammatory cascade,
calcification and fibrosis in the fetal heart resulting in a block of signal conduction in the
atrioventricular node. A 24-year-old female patient with Sjégren had gestational
complications related to atrioventricular block. Due to the rarity of the case and excellent

prognosis of the patients, the importance of disclosure and case study is justified.
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1. INTRODUCAO

A sindrome de Sjogren (SS) é uma doenga sistémica autoimune crdnica, do grupo das
colagenosas, que afeta especialmente as glandulas exdcrinas. Deflagrada por disturbios da
imunidade celular e humoral, esta sujeita a fatores hormonais, genéticos e bioquimicos °.
Em geral sua apresentagdo se da como ressecamento persistente em mucosa oral e
conjuntiva devido a prejuizo funcional das glandulas salivares e lacrimais. Podendo ocorrer
em qualquer faixa etaria mas, tipicamente, tem seu inicio entre a quarta e sexta décadas
de vida. Possui progresséo lenta, porém continua, caracterizada pela infiltragao de linfécitos

nas glandulas exdcrinas e acomete predominantemente mulheres em idade reprodutiva °.

O risco de complicacdes fetais em gestacdes de mulheres com essa sindrome é elevado
necessitando de diagnéstico precoce e correta identificagdo das pacientes com anticorpos
anti-Ro e anti-La devido a sua potencial associagdo com bloqueio cardiaco congénito®.
Dessa forma, é imprescindivel a presenca de uma equipe multidisciplinar experiente que

alivie as consequéncias para a mée e o feto®.

O bloqueio cardiaco congénito (BCC), por sua vez, possui trés apresentagdes distintas:
primeiro, segundo e terceiro grau, sendo este Ultimo, definido como a inabilidade de um
impulso atrial propagar-se aos ventriculos utilizando o sistema de conducédo normal®. Este
€ o mais frequente na vida fetal, podendo ocorrer de forma isolada ou associado a
cardiopatia. Quando se apresenta na forma isolada, a mae usualmente é portadora de
doenga reumatica com apresentacdo clinica ou laboratorial, havendo presenca de
anticorpos anti-RO, que atravessam a placenta e ocasionam lesdo no sistema de condugéo

dos impulsos cardiacos no feto.

A lesdo do sistema de condugao ocorre por volta da 182 e 242 semanas, periodo no qual
ha elevacdo significativa da passagem transplacentaria da IlgG materna para o feto.
Ademais, o estudo anatomopatoldgico do coragdo dos fetos com BCC demonstra fibrose e

calcificacdo do no atrio-ventricular e em alguns casos também do né sinoatrial*.

A clinica observada no recém-nascido independe da sintomatologia materna e inclui
baixa frequéncia cardiaca presente ao nascimento ou em idade precoce, atrasos da
condugdo, falhas continuas ou intermitentes, ou mesmo auséncia total de conducgéo do
estimulo elétrico®. A manifestagdo mais severa desta doenca é a morte sUbita que

geralmente associada a uma grave bradicardia ou insuficiéncia cardiaca®.



A correta identificacdo do BAV pode ser realizada por meio de ecocardiografia fetal que
possibilita um diagnéstico intrauterino bastante eficaz®. Diante disso, em gestantes com
anticorpos Anti-Ro e Anti-La positivos indica-se a realizacdo de ecocardiograma fetal
seriada com a finalidade de detectar precocemente um bloqueio cardiaco®. Nesses casos,
deve-se iniciar a monitorizacdo fetal a partir da 162 semana de gestagdo que deve ser
repetida semanalmente até a 242 semana, e, apos esse periodo, o exame deve ser
realizado quinzenalmente até o nascimento da crianga. Essa monitoracdo deve ser

continuada ap6s o nascimento para avaliar velocidade, ritmo e fungao ventricular.

Embora o BCC associado a auto anticorpos possa ser detectado em principio como um
bloqueio AV de primeiro ou segundo grau, a maioria exibira bradicardia fetal no terco grau,
com taxas ventriculares entre 50 e 70 batimentos por minuto!. Desse modo, é de extrema
importancia a detec¢cdo de um BAV de baixo grau em fetos expostos a esses anticorpos

antes que efeitos danosos acometam o né AV levando a um processo fibrético irreversivel®.

Outros métodos ndo invasivos que podem ser utilizados para diagnéstico pré-natal
incluem ultrassom, Doppler e cardiotocografia ®. O diagndstico pés-natal, por sua vez, pode
ser realizado através de eletrocardiograma, eletrocardiograma dinamico de 24 horas,
ergometria e estudo eletrofisioldgico que identifica disfuncéo transitoria e persistente do n6

sinusal, intervalo QT alargado, taquicardia ventricular e flutter atrial3.

Quanto a prevencdo, ha evidéncias insuficientes de que o BAVT possa ser prevenido
lcom a administragdo de corticosteroides fluorados que atravessam a barreira placentéria.
Todavia, sugere que o tratamento transplacentario com esteroides ou estimulantes possam
contribuir para atenuar a lesdo cardiaca fetal, reduzir a miocardite e aumentar o ritmo
ventricular®. No entanto, Lopes et al. (2008 apud National Institutes of Health Consensus
Development Panel, 2001) afirma que os esterdides pré-natais apresentam riscos tais como
oligoidramnio, hipertensédo materno fetal e menor crescimento cerebral aumentando, dessa
forma, complicacdes obstétricas. Em seu estudo Lopes et al. (2008) também propde que
o tratamento com esterdides ndo causa efeito sobre a histdria natural de bloqueio AV
associados a autoimunidade devendo-se ponderar sobre a eleicdo de pacientes para este

tipo de terapéutica.

Quanto ao prognostico dessas criangas, ha evidéncias de que quanto mais tempo o feto
permaneca intra-Gtero, melhor serd o progndéstico*. O autor, constatou ainda que, apés o

nascimento, algumas séo capazes de compensar a baixa frequéncia cardiaca, no entanto,
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o implante de marcapasso é imperativo em maior parte dos casos. A escolha pelo implante
de marcapasso, contudo, varia de acordo com o quadro clinico exibido, da frequéncia
ventricular e das chances de morte subita®. Estudos apontam que essa mortalidade pode
chegar a 31% até o terceiro més de vida devido a complicag8es como insuficiéncia cardiaca

congestiva e miocardite.

Ha uma taxa de aproximadamente 10%- 30% dos neonatos com BAVT que vao a 6bito
antes do nascimento ou durante o trabalho de parto e, do restante, uma significativa parcela
vai requerer implante de marca-passo8. No entanto, embora o BCC esteja associado a
expressiva taxa de morbidade e mortalidade, ha um percentual de sobrevivéncia cumulativa
de 80% dentro de 3 anos3. Nesse interim, iniUmeros pacientes com bloqueio atrio ventricular
congénito isolado apresentam progndstico, crescimento e desenvolvimento normais, além

de longa sobrevida®.

Ha controvérsias quanto a necessidade e periodo mais adequado para o uso de
estimulacdo cardiaca artificial. Alguns clinicos defendem que, independente da
sintomatologia, todos os pacientes acima de 15 anos de idade devem ter um marcapasso
implantado. Enquanto outros rotineiramente implantam no primeiro més em todas as
criancas com BAVTS3. No entanto, a indicagdo de estimulagdo cardiaca artificial, segundo
as Diretrizes Brasileiras de Dispositivos Cardiacos Eletrdnicos Implantaveis, deve
considerar inUmeras variaveis como etiologia, local, sintomatologia, comorbidades, exames

eletrocardiograficos e aspectos do individuo para a implantagéo do marcapasso cardiaco.
2. RELATO DE CASO

Paciente A.P.H, 24 anos, feminino, casada, natural e procedente de Pelotas/RS
procurou o Servigo da Clinica Ecokid Sdo Paulo/SP apés ser detectado, no oitavo més de
gravidez uma bradicardia fetal, de 60 a 70 sistoles por minuto. Os exames de
ecocardiografia fetal confirmaram o diagnéstico de Bloqueio Atrio Ventricular Total (BAVT).
Durante a anamnese, a paciente relatou histéria de Sindrome de Sjoégren, diagnosticada
aos 21 anos de idade, sob controle e com acompanhamento médico, sem fazer uso de
medicamentos. Apds coleta dos dados e exame fisico materno detalhado, exames
complementares foram solicitados. A investigacdo laboratorial revelou presenca de
leucocitose, anticorpos anti-Ro de 240,0 U/mL, anti-La: 35,0 U/mL, FAN positivo de padrao
pontilhado fino e VHS: 32 mm/h associado a sintomatologia de xeroftalmia e xerostomia.

Além disso, ao eletrocardiograma constatou-se ritmo bradicardico e frequéncia de 60 bpm.



Na ocasido, optou-se pelo acompanhamento detalhado do desenvolvimento e evolugéo
gestacional. Realizou-se entdo parto cesariano com RN de idade gestacional de 39
semanas, masculino, pesando 2.720 g e ecocardiografia p6s natal revelou anatomia
cardiaca normal. Receberam alta apds 8 dias e foi eleito o acompanhamento de rotina e
anual do concepto que apresentou boa evolugéo. Dois anos mais tarde, a paciente retornou
ao Servico da Clinica Ecokid apés constatar novamente bradicardia fetal em segunda
gestacdo de 20 semanas. Os exames de ecocardiografia fetal confirmaram o diagnéstico
de Bloqueio Atrio Ventricular de baixo grau. Diante do quadro, iniciou-se entdo
corticoterapia com betametazona 2 mg, visando evitar progresséo para bloqueio completo.
Com 40 semanas de idade gestacional realizou-se parto cesarea de RN do sexo feminino
e peso de 2.480 g apresentando, no entanto, BAV de 3° grau. Ambos recém nascidos
realizaram acompanhamento até idade adulta com ecocardiograma, holter e
eletrocardiograma anuais. Apos, recomendou-se implantagdo de marcapasso aos 21 anos

no primeiro filho e na segunda aos 18.
3. DISCUSSAO

No caso descrito, a paciente apresentava Sindrome de Sjégren sem fazer uso de
tratamento medicamentoso. O diagnostico de bloqueio atrio ventricular total no feto da
primeira gestagdo ocorreu tardiamente e por isso optou-se apenas por acompanhamento
clinico e observagédo pés natal mais cautelosa. A mée e o recém-nascido, no decorrer dos
2 anos seguintes, mantiveram-se clinica e laboratorialmente estaveis. Todavia, diante de
uma segunda gestacdo a paciente realizou acompanhamento médico precoce e optou-se
pela intervenc&@o com corticoterapia visando a prevenir a progressao de um BAV de 2° a 3°
grau. Entretanto, a presenca de BAVT sucedeu independente da conduta tomada e

abordagem terapéutica, por sua vez, ndo mostrou eficacia para reverter o bloqueio.

Diante da histéria clinica exibida, observamos que a manifestacdo cardiaca dos
lactentes € um quadro isolado que ndo resulta de malformag@es cardiacas ou infecgoes
gue acarretem em alteracdes na condugdo atrioventriculart. Portanto, a agdo dos auto
anticorpos no desenvolvimento dessa doenca demanda o conhecimento do estado
imunoldgico materno e pode auxiliar no aconselhamento familiar, na orientacdo de
abordagens terapéuticas e prevencdo de complicagbes da doenga congénita na vida
adulta3. Entretanto, Ambrosi et al. (2012) propde que além dos auto anticorpos, fatores

genéticos também contribuam para o desenvolvimento da patologia.



Isto posto, uma adequada identificagdo das pacientes positivas para anticorpos anti-Ro
e anti-La pode ajudar a diminuir risco de complicacdes fetais em gestacdes com esse perfil®.
No entanto, essas gestantes requerem uma equipe multidisciplinar composta por
cardiologista, reumatologista, obstetra e pediatra, 0 que torna 0 acompanhamento e a
abordagem de tais mulheres um desafio®. Tal desafio necessita, portanto, de um frequente
monitoragdo cardiaca fetal a partir da 162 semana gestacional por exames
ecocardiograficos semanais do feto e deve seguir até a vida adulta por meio de
eletrocardiograma, eletrocardiograma dinamico de 24 horas, ergometria e estudo

eletrofisiolégico3.

Quanto a abordagem terapéutica, Buyon et al. (2005) afirma que deve-se fazer uso de
dexametazona ou betametasona visando interromper o processo inflamatério local. Por
outro lado, Lilian et al. (2008) verificou em seu estudo que o tratamento com esteroides
pareceu nao ter efeito sobre a historia natural do bloqueio AV relacionados a autoimunidade
fetal. O que, segundo a mesma, contribuird para uma selegdo mais adequada da indicagéo

para esse tipo de abordagem.

A correlacdo descrita nesse relato apresentou o BAV de terceiro grau, ou seja, bloqueio
completo do impulso entre as cAmaras superiores e inferiores, como decorréncia de uma
gestacdo em uma paciente com doencga reumatica. Optou-se entdo pela realizacdo de
corticoterapia com betametazona, na segunda gestacao, pela disponibilidade e pelo baixo
indice de efeitos colaterais e complicacdes dessa terapia. Entretanto, considerou-se a

resposta clinica de baixa eficacia pois o sistema de conducéo fetal ndo foi beneficiado.
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