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RESUMO

O lupus eritematoso neonatal (LEN), uma doenga imunolégica rara, pode manifestar-se
por bloqueio cardiaco congénito, erupcdo cutinea e alteragdes laboratoriais.
Apresenta-se o caso de uma crianca com diagnoéstico pré-natal de bradidisrritmia, sem
cardiopatia estrutural. No primeiro dia de vida, apresentava bradicardia e no
electrocardiograma bloqueio auriculo-ventricular (BAV) de segundo grau tipo Mobitz
II e bloqueio completo de ramo esquerdo. Permaneceu assintomatica e o BAV reverteu
espontaneamente, tendo tido alta no sétimo dia de vida. No terceiro més de vida
apareceu com erup¢ao cutdanea, cansago ¢ sudorese durante as mamadas. Foi
diagnosticado BAV completo, pelo que colocou pacemaker obtendo melhoria clinica.
Os anticorpos anti-Ro foram positivos na mae e no recém-nascido e a bidpsia cutanea
foi sugestiva de LEN. Fez corticoterapia topica com regressao das lesdes cutaneas.
Apesar do BAV congénito ser considerado permanente pode existir regressdo para
ritmo sinusal e, posteriormente, recorréncia. E essencial uma vigilancia a longo prazo.

NEONATAL LUPUS ERYTHEMATOSUS

Neonatal lupus erythematosus (NLE) is a rare immune disease. Clinical findings include
congenital heart block (CHB), cutaneous manifestations, and hepatic and
haematological abnormalities.

The authors present a case of a baby with prenatal diagnosis of bradycardia. On the
first day of life, she was bradycardic and a CHB (Mobitz type II) with left branch
complete block was diagnosed. She had no structural cardiac abnormalities on the
scan. Spontaneous resolution of the CHB occurred and she was discharged on the
seventh day of life. On the third month of life cutaneous lesions and alimental difficulties
were noted. She was diagnosed a complete heart block and a definitive pacemaker was
instituted with clinical improvement. Anti-Ro antibodies were positive in the mother
and in the child, with the skin biopsy consistent with NLE.

Heart block is usually permanent but it can spontaneously revert temporarily to sinus
rhythm. A long term follow-up is essential.
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INTRODUCAO

O lupus eritematoso neonatal (LEN) ¢ uma doenga
imunologica rara, resultante da passagem para o feto de
auto-anticorpos maternos anti-Ro (SS-A), anti-La (SS-B)
e/ou anti-UlRNPl. O LEN pode manifestar-se clinicamen-
te por alteragdes cardiacas, cutaneas, hepaticas ou
hematologicas. A manifestagdo clinica mais frequente e
mais grave ¢ o bloqueio auriculo-ventricular (BAV) com-
pleto congénito, que, geralmente, ¢ considerado perma-
nente. As manifestagdes nao cardiacas sdo transitorias e
desaparecem até aos seis ou oito meses de vida, simulta-
neamente com o desaparecimento dos anticorpos da cir-
culagdo!.

Apresenta-se um caso de LEN com uma evolugéo cli-
nica pouco habitual e salienta-se a importancia de um se-
guimento a longo prazo.

CASO CLINICO

Crianga filha de mae com 34 anos, Gesta Il Para II, com
historia de episddios recorrentes de fenomeno de Raynaud
desde os 17 anos. Sem outros antecedentes familiares re-
levantes. A gravidez foi vigiada e decorreu sem inter-
corréncias até as 20 semanas de gestacao, altura em que
se detectou bradicardia fetal (frequéncia cardiaca 100 bpm).
O crescimento fetal encontrava-se no percentil 10-25. O
ecocardiograma mostrou um coragao estruturalmente sem
alteragoes e, durante o exame, ndo se detectaram altera-
¢des do ritmo cardiaco. Repetiu este exame as 35 semanas
de idade gestacional que evidenciou alteragdes do ritmo
cardiaco — frequéncia cardiaca 80 bpm. Nao se detectaram
alteracdes cardiacas estruturais, a fungdo ventricular ¢ a
fluxometria eram normais e ndo existiam sinais de insufici-
éncia cardiaca. Simultaneamente, detectou-se uma dimi-
nui¢ao significativa do liquido amnidtico, pelo que se op-
tou por cesariana electiva. O recém-nascido, do sexo femi-
nino, teve um indice de Apgar 9/9 e apresentava
somatometria adequada a idade gestacional. No primeiro
dia de vida, encontrava-se assintomatico, com frequéncia
cardiaca 50 bpm. Nao apresentava lesdes cutaneas. Reali-
zou ecocardiograma que confirmou a inexisténcia de
cardiopatia estrutural e electrocardiograma (Holter), que
mostrou BAV segundo grau do tipo Mobitz II e bloqueio
completo do ramo esquerdo. O hemograma, a contagem
de plaquetas e a fung@o hepatica ndo apresentavam alte-
racdes. No quinto dia de vida, o electrocardio-grama mos-
trou ritmo sinusal, frequéncia cardiaca de 130 bpm e pa-
drao de bloqueio completo do ramo esquerdo. Manteve-
se assintomatico, tendo tido alta hospitalar no sétimo dia
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de vida, sendo referenciado a consulta de Cardiologia
Pediatrica.

Permaneceu clinicamente bem até aos trés meses de
idade, altura em que houve aparecimento de exantema anu-
lar generalizado (Figura 1) associado a cansaco e sudorese
durante as mamadas.
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Fig. 1- Exantema do lupus eritematoso neonatal (17° dia
apos aparecimento)

Estas queixas surgiram 15 dias apos as primeiras do-
ses da vacina oral viva atenuada contra a poliomielite
(VAP), da vacina contra a difteria, o tétano e a tosse con-
vulsa (DTP), da vacina contra as doengas causadas por
Haemophilus influenzae tipo b (Hib) e a segunda dose da
vacina contra a hepatite B (VHB). Nesta ocasido, foi de-
tectada a existéncia de BAV completo, com frequéncia
ventricular de 45 bpm. O ecocardiograma ndo mostrou al-
teracdes e o hemograma e a fun¢do hepatica eram nor-
mais. Os anticorpos anti-Ro foram positivos na mae e no
filho e a biopsia das lesdes cutaneas mostrou alteragdes
inflamatorias compativeis com LEN. Foi colocado um
pacemaker definitivo com sondas epicardicas em modo
DDDR, com resolucdo da bradicardia e melhoria da
sintomatologia. Foi ainda medicado com corticoterapia
topica, com resolugdo progressiva das lesdes cutaneas.

Aos sete meses de idade encontrava-se clinicamente
bem, sem altera¢des do exame objectivo ¢ com desenvol-
vimento psicomotor ¢ estaturo-ponderal adequados a ida-
de. Manteve a revisao do pacemaker sem intercorréncias.

Relativamente a mae, o diagndstico de LES foi estabe-
lecido cinco meses ap6s o nascimento do nosso doente
na sequéncia de um quadro de poliartrite.

DISCUSSAO

O LEN ¢ uma doenga rara, em que existe passagem de
auto-anticorpos maternos, anti-Ro (SS-A), anti-La (SS-B)
e/ou anti-U,; RNP por via transplacentar para o feto!. Ape-
sar da circulacdo de auto-anticorpos, a maioria das maes
sdo assintomaticas. Em 40 a 60% dos casos, quando ¢
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estabelecido o diagndstico ao filho, ndo existe diagnosti-
co anterior de doenga reumatologica materna. As restan-
tes mées apresentam lipus eritematoso sistémico (LES),
sindrome de Sjogren ou uma conectivopatia ndo diferen-
ciadal. Apenas 1 a2 % das mdes com LES tém filhos com
LEN. No entanto, a coexisténcia de anticorpos anti-Ro e
anti-La aumenta consideravelmente este risco’.
Clinicamente, o LEN pode manifestar-se por alteragdes
cardiacas, cutaneas, hepaticas ¢/ou hematologicas. As
manifestagdes clinicas extra-cardiacas correlacionam-se
com os niveis de anticorpos em circulacdo, regredindo
espontaneamente até aos seis ou oito meses!. As altera-
¢des cutaneas podem estar presentes desde o nascimento
ou surgirem pouco tempo depois, frequentemente apos a
exposicdo a radiac¢des ultravioleta!. Tipicamente, o exan-
tema ¢ eritematoso, anular, descamativo, fotossensivel e
atinge sobretudo a face e o couro cabeludo?. A biopsia
das lesdes cutaneas pode ser determinante para o diag-
noéstico, mas nem sempre € necessaria. O LEN pode tam-
bém cursar com alteragdes da funcdo hepatica, habitual-
mente com colestase, ¢ com alteragdes hematoldgicas,
como sejam a anemia, a trombocitopenia e a neutropenia’.
O BAV congénito ¢ a manifestacdo clinica mais fre-
quente e mais grave, pois associa-se a significativa
morbilidade e mortalidade, particularmente durante os pri-
meiros trés meses de vida2. Habitualmente, sdo bloqueios
de segundo ou de terceiro grau e surgem de forma isolada.
Coexistem com outras manifestacdes clinicas em apenas
sete a 10% dos casos?. Os anticorpos anti-Ro e anti-La
estdo presentes em mais de 85% das maes cujos filhos tém
BAV congénito com coragdo estruturalmente normal, no
entanto, apenas 2% destas maes t€m filhos com BAV con-
génito. Por isso, apesar dos mecanismos etiopatogénicos
ainda nao estarem bem estabelecidos, torna-se evidente
que para além dos anticorpos, outros factores estdo en-
volvidos*. Os casos de BAV completo congénito ndo me-
diados por auto-anticorpos ocorrem, habitualmente, no
contexto de malformag¢des cardiacas major ou
mesoteliomas do noédulo auriculo-ventricular?. OS BAV
congénitos associados ao LEN sao habitualmente detec-
tados entre as 18 e as 28 semanas de idade gestacional’ e
podem causar insuficiéncia cardiaca intrauterina, com per-
da fetal ou neonatal®. Para além do BAV congénito, outras
manifestagdes cardiacas foram recentemente associadas
a existéncia de anticorpos anti-Ro maternos, tais como
prolongamento do intervalo QT, bradicardia sinusal,
cardiomiopatia tardia, fibroelastose endocérdica e malfor-
magdes cardiacas’. Por norma, os BAV congénitos com-
pletos sdo considerados irreversiveis!, mas alguns auto-
res defendem que, quando sdo detectados apds um perio-
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do em que houve evidéncia de ritmo normal, existe a hipo-
tese de serem reversiveis?. Estdo descritos casos isolados
raros, em que houve recuperagdo espontdnea para ritmo
sinusal®>. No caso descrito, houve regressdo espontanea
do BAV para ritmo sinusal durante os primeiros dias de
vida, tendo existido recorréncia apds os trés meses de
idade. Neste caso, o reaparecimento de BAV e a erupgao
cutdnea, que teve um inicio mais tardio do que ¢ habitual,
surgiram 15 dias apds imunizagdo com varias vacinas per-
tencentes ao Plano Nacional de Vacinagdo. Este factor
pode, ou ndo, ter contribuido para o quadro clinico.

A avaliagdo cardiovascular é essencial em todos os
casos de LNE, desempenhando o ecocardiograma e o
electrocardiograma um papel primordial. Alguns autores
recomendam a realiza¢do de ecocardiogramas seriados
entre as 16 e 29 semanas de gestagdo a todas as gravidas
com auto-anticorpos, porque esta ¢ a fase em que existe
maior probabilidade de deteccdo de bradiarritmia fetal?.
Esta recomendagdo baseia-se no facto dos bloqueios ins-
taveis ou incompletos e os casos de miocardite poderem
beneficiar de dexametasona?. Alguns dos doentes com
BAV congénito podem desenvolver tardiamente
miocardiopatia. Como tal, particularmente durante os pri-
meiros anos de vida, estes doentes necessitam de uma
vigilancia regular ndo s6 do ritmo e da frequéncia cardia-
ca, mas também da fungdo ventricular’. O tratamento do
LEN ainda ndo esta bem estabelecido®. As atitudes tera-
péuticas podem ser iniciadas in ufero ou apenas apds o
nascimento. Alguns autores defendem que a medicagdo
in utero com glucocorticéides, imunosupressores e
plasmaferese pode prevenir o desenvolvimento de BAV
congénitod. No entanto, estas medidas ndo sdo
consensuais. Apds o nascimento, pode ser necessaria te-
rapéutica com glicosideos para melhorar a fun¢ao cardia-
ca e/ou simpaticomimeticos para aumentar a frequéncia
cardiaca. A morbilidade e mortalidade do LEN dependem
essencialmente do grau de envolvimento cardiaco. Quan-
do existe bloqueio cardiaco a mortalidade pode atingir 20%,
pelo que, geralmente, existe indicagdo para colocagao de
pacemaker. Apds esta medida terapéutica, o progndstico
¢ excelente’ e parece associar-se a uma esperanca de vida
normal?.

CONCLUSAO

Particularmente nos casos em que nao existe diagnos-
tico prévio de lupus na mae, o diagnostico de LEN exige
elevado grau de suspei¢ao. O LEN requer uma abordagem
multidisciplinar, sendo essencial existir coordenagdo en-
tre obstetras, neonatologistas ¢ cardiologistas pediatricos,
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de modo a detectar e intervir precocemente nas situagdes
derisco. A avaliagdo cardiovascular seriada durante a gra-
videz e depois do parto ¢ importante no sentido de
optimizar a prestacao de cuidados a estes doentes. Ape-
sar do BAV congénito ser geralmente considerado perma-
nente, pode existir recuperacdo espontanea para ritmo
sinusal e, posteriormente, recorréncia. Como tal, salienta-

se a importancia de um seguimento a longo prazo.
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