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RESUMO: 0 bloqueio atrioventricular total congenito (BAVTC) e considerado uma entidade patol6gica 
rara e de baixa morbidade. Descrito pela primeira vez no infcio do seculo , foi caracterizado em 1929 por 
YATER. Apesar da frequente associalfao com a presenlfa de doenlfa do tecido conjuntivo materno, sua 
etiopatogenia ainda nao e completamente conhecida. As manifestalfoes clfnicas da doenlfa variam desde 
a ausencia de sintomas ate a morle subita. Atualmente, com a utilizalfao da ecocardiografia fetal e com 0 

avanlfo do conhecimento da hist6ria natural do BAVTC, e possfvel seu diagn6stico precoce e 0 planejamento 
da terapia, com a melhora do progn6stico. 

DESCRITORES: bloqueio AV total, bloqueio AV total congenito , arritmias, colagenoses, marcapassos. 

INTRODUQAo 

o bloqueio atrioventricular total (BAVT) e definido 
como a inabilidade de um impulso atrial propagar-se 
aos ventrfculos utilizando 0 sistema de condu<1ao 
normal. 0 diagnostico e dependente de comprova<1ao 
eletrocardiografica e, em fetos, de ecocardiografia. 
Deve-se tomar cuidado para que uma dissocia<1ao 
atrioventricular (AV) decorrente por exemplo , de ritmo 
juncional acelerado, ou uma bradicardia sinusal se
vera com escapes juncionais apropriados, nao seja 
interpretada erroneamente29. 

o bloqueio cardfaco total congenito (BAVTC) foi 
caracterizado por YATER40, em 1929, como aquele 
que preenche os seguintes criterios : baixa frequencia 
cardfaca presente ao nascimento ou em idade pre
coce, ausencia de historia de difteria ou outra miocardite 
que possa causar bloqueio AV total , ausencia de 
evidencia de doen<1a cardfaca isquemica ou miocar
diopatia e ausencia de cirurgia cardfaca previa. No 
Brasil, acrescenta-se a estes criterios a ausencia de 

doen<1a de Chagas, considerando-se a prevalencia 
desta endemia no nosso pafs25. 

A primeira descri<1~l0 de um presumfvel BAVTC 
deve-se a MORQUI022, que em 1901 relatou a pre
sen<1a de sfncope e morte subita, em integrantes de 
uma famflia que apresentavam baixa frequencia de 
pulso. A primeira prova gridica em crian<1as surgiu em 
1908, quando VAN DER EUVEL 36 relatou as caracte
rfsticas eletrocardiograficas desta condi<1ao . 

E uma patologia rara, estimando-se uma inciden
cia de 1/20.000 nascidos viVOS20.26. Aproximadamente 
0.4 a 0.9 % das crian<1as encaminhadas a um centro 
de referencia em cardiologia pediatrica e cerca de 
0.7% dos pacientes submetidos a ecocardiografia fetal 
apresentam esta patologia'5.32.34 

A associa<1ao com anomalias cardfacas anatomi
cas varia com 0 momenta da historia natural da doen<1a 
observada. Em series pre-natais, a incidencia foi de 
53% e, em pos-natais , de 12 a 50% 7.9.15.26.37. Os de-
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feitos cardfacos congenitos mais frequentemente en
contrados sao : transposic;ao corrigida dos grandes 
vasos , defeito septal atrial , defeito septal ventricular, 
permanencia do canal arterial e defeito septal 
atrioventricular. 0 isomerismo cardfaco esquerdo 
encontra-se acompanhado de BAVTC em ate 20% 
dos casos '2. Em series intrauterinas, os defeitos 
associados mais frequentes foram L-isomerismo e 
conexao AV discordante32. 

ETIOPATOGENIA 

A etiologia , ate 0 presente momento , nao e 
completamente compreendida. A frequente associa
c;ao de colagenoses, clfnica e/ou sorologica, nas maes 
de pacientes com BAVTC isolado, e a base para a 
sustentac;ao da ideia de doenc;a congenita 14.'8.32. As 
colagenoses mais comumente encontradas nas maes 
dos pacientes acometidos sao 0 lupus eritematoso 
sistemico, sfndrome de Sjogren, artrite reumatoide e 
dermatomiosite . A identificac;ao sorologica geralmen
te se da atraves do achado de anticorpos anti-nuclea
res (anti-Ro). Em autopsias de crianc;as afetadas, 
foram encontrados depositos difusos de IgA e IgG 
nos atrios. Evidenciou-se no soro destas crianc;as , 
bem como no soro materno , a presenc;a de anticorpos 
antinucleares (anti-Ro). 

Ao exame histologico, encontra-se descontinuidade 
do tecido de conduc;ao . 0 bloqueio pode estar loca
lizado em tres diferentes nfveis : 1) entre 0 tecido atrial 
e as inserc;6es atria is do modo AV; 2) no feixe de His ; 
3) entre 0 feixe de His e 0 sistema de conduc;ao distal , 
frequente nos casos de defeito septal AV4 (Figura 1) . 
Estes achados se correlacionam com os tres tipos 
eletrofisiolog icos de BAVTC. 0 primeiro , com marca
passo de escape supra-hissiano (complexo ORS<120 
mseg .)33.34. 0 segundo, com marcapasso situado no 

Figura 1 - Possiveis loca liza~6es de desconlinuidade da condu~ao no 
BAVTe: 1- Alrio nodal : 2- Nodo Hissiano e 3- Intra-Hissiano 

feixe de His, e 0 terceiro situado distal mente a este 
feixe, em um dos ramos de conduc;ao (complexo 
ORS>120 mseg.) . 

Estudos em autopsias de crianc;as com BAVTC 
relacionado a colagenose materna tem mostrado fi
brose do node sinusal (SA), node AV, sistema de 
conduc;ao e, muitas vezes , calcificac;6es distroficas do 
endocardio. Estes achados evidenciam que em mui
tos casos existe associac;ao com fatores imunol6gicos 
maternos capazes de cruzar a barre ira hemato
placentaria. Entretanto , estes anticorpos nao tem 
demonstrado citotoxicidade e podem nao ser 0 fator 
causal mas sim, um achado paralelo na fisiopatologia 
da doenc;a35. 

BEHAM3 sugere que a causa primaria da lesao 
possa ser uma infecc;ao vira l antes ou durante a 
gestac;ao (por exemplo, 0 Coxsackie vfrus tambem 
correlacionado a miocardites e colagenoses), para a 
qual a mae produziria anticorpos anti-Ro ou anti-La. 

Outras etiologias possfveis para 0 BAVTC seriam: 
um desenvolvimento embriogenico anormal ou ate 0 

mesotelioma do node AV" ·34.38. 

MANIFESTAQOES CLiNICAS 

Os sintomas nos pacientes com BAVTC, sem 
outras anomalias card facas estruturais associadas , 
variam desde a ausencia dos mesmos ate a morte 
subita, passando por sfncope, intolerancia ao exer
cfcio ou insuficiencia cardfaca17

.
2'. Esta grande di

versidade depende diretamente da frequencia do rit
mo de escape juncional ou ventricular. A manifesta
c;ao mais grave desta patologia e a morte subita, 
geralmente associada tanto com bradicardia severa, 
quanto com insuficiencia cardfaca, sinais passfveis de 
identificac;ao na investigac;ao c1fnica29. 

A avaliac;ao destes sintomas em crianc;as torna
se diffcil dado que nao experimentaram condic;6es 
normais previamente. A idade de apresentac;ao e 
muito importante, visto que em crianc;as 0 aumento 
do debito cardfaco e mais relacionado com a frequen
cia cardfaca do que com a contratilidade miocardica '9. 

Em suma, as caracterfsticas clfnicas estao rela
cionadas primariamente aos efeitos da frequencia no 
debito cardfaco e 0 risco de morte subita. 

Em estudo realizado previamente em nosso hospital, 
os sintomas mais frequentes foram: sfncope (70%) e 
intolerancia aos esforc;os (27%). 

TECNICAS DIAGNOSTICAS 

o diagn6stico pre-natal pode ser feito atraves de 
ecocardiografia fetal (Figura 2) eo p6s-natal, atraves 
de eletrocardiograma, eletrocardiograma dinamico de 
24 horas (Holter), ergometria e estudo eletrofisiologico24. 
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Figura 2 - BAVT FETAl. Ecocardiograma demonstrando a dissocia(;ilO 
da atividade atrial com a ventricular. A esquerda. os mo
vimentos da valva tricuspide. correspondentes as sistoles 
atriais ("Al . estiio dissociados dos movimentos da parede 
posterior do ventriculo esquerdo. correspondentes as sfstoles 
ventriculares ("Vl. A direita . 0 cursor do modulo M. so
breposto a imagem bidimensional. Cortesia do Dr. P. Zielinsky. 

A ecocardiografia fetal e um metoda que pos
sibilita um diagnostico intrauterino mais efetivo, 
considerando-se que as tecnicas anteriormente utili
zadas eram de diffcil aplica~ao e de modesta reso
lu~ao como, por exemplo , a coloca~ao de eletrodos 
no escalpo fetal no momenta do part08 . 

o eletrocardiograma convencional e 0 metodo 
mais importante para diagnostico . Entretanto, repre
senta um achado isolado no tempo e, assim, nao 
fornece informa~6es suficientes para determinar os 
ritmos de escape e potenciais ectopias . 0 eletro
cardiograma dinamico de 24 horas e 0 metodo ideal 
para esta determina~ao, permitindo um acompa
nhamento prolongado, tanto durante 0 sono, quanta 
durante as atividades diarias. Ja a ergometria e de 
grande valor na avalia~ao dos pacientes aparente
mente assintomaticos; alguns criterios objetivos de 
resposta ao exercfcio e sua tolerabilidade , bem como 
a presen~a de ectopias podem ser avaliadas. 

o estudo eletrofisiologico pode ser utilizado para 
identificar 0 sftio do bloqueio . Entretanto , esta deter
mina~ao nao traz real beneflcio na decisao terapeu
tica. Ja a determina~ao do ritmo de escape do 
marcapasso ventricular ofe rece , segundo alguns autores, 
capacidade preditiva da evolu~ao do bloqueio, ·2. 

TRATAMENTO 

A conduta terapeutica se relaciona com a idade 
do pacienteS.' 6. 

No que diz respeito ao tratamento de fetos ha 
pouca experiencia3' . Quando estes apresentarem sinais 
de sofrimento e/ou insuficiencia cardfaca, 0 parto 
deve ser realizado tao logo haja condi~6es obstetricas 
seguras. Nestes casos, 0 tratamento intensivo para 
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a insufici€!ncia cardfaca, baseado em agentes inotropicos, 
diureticos e a possibilidade de implante de marcapasso 
devem estar disponfveis logo apos 0 nascimento . No 
passado, algumas tentativas de estimula~ao intra
uterinas foram feitas em fetos com sofrimento que 
nao apresentavam condi~6es de parto, com sucesso 
por poucas horas 6.29. 

Os recem-nascidos com BAVTC devem ser co
locados em UTI, com monitoriza~ao continua. A de
cisao de coloca~ao de marcapasso depende do qua
dro clfnico apresentado (presen~a de hidropsia), da 
frequencia ventricular e da chance de ocorrer morte 
subita, que parece ser maior quando a frequencia 
ventricular e menor que 55 bpm e a atrial , maior que 
140 bpm. 

Em crian~as acima de um ana a decisao em 
rela~ao ao implante de marcapasso e menos clara e, 
geralmente , as maiores sao acompanhadas por ergo
metria e Holter para avalia~ao do aumento da into le
rancia ao exercfcio, de arritmias e da frequencia cardfaca. 
Pacientes nos quais a atividade ffsica esta compro
metida devem receber implante de marcapasso . 

o teste ergometrico e valioso na determina~ao da 
intolerancia ao exercfcio , assim como na avalia~ao de 
ectopias ventriculares2". Tanto a sfncope quanta a 
morte sUbita nestas crian~as podem ser causadas por 
arritmia ventricular ou bradicardia severa. Especula
se que a ectopia ventricular possa ser um fator de 
alto risco para tais eventos, entretanto nao e claro se 
esta realmente aumenta 0 risco nestes pacientes ou 
se 0 implante de marcapasso os protege ria. Maiores 
estudos ainda sao necessarios20. 

Naquelas crian~as com doen~a cardfaca conge
nita associada, considera~6es quanta a severidade 
e repercussao hemodinamica do defeito anatomico 
devem ser analisadas na indica~ao de marcapasss023. 

Embora varios autores afirmem que qualquer 
cr ian~a com frequencia cardfaca persistente menor 
que 55 bpm deve ser submet ida ao implante de 
marcapasso 'S.29, acreditamos, em concordancia com 
outros33

, que tal conduta nao seria a mais factivel. 
Evidenciamos, em nossa serie , que varios pacientes 
suportavam frequencias cardfacas mais baixas. En
tendemos , entao, que 0 principal criterio para 0 
implante e a sintomatologia e a presen~a de insufici
encia cronotropica (incapacidade da frequencia car
dfaca adaptar-se as necessidades decorrentes da 
vida diaria) e que, nos pacientes assintomaticos , 
somente aqueles com frequencia cardfaca realmen
te baixa, isto e, menor que 35 bpm deveriam ser 
submetidos ao implante 7• Pensamos que esta con
duta tambem e suportada pela frequente troca de 
marcapasso a que sao submetidas crian~as de baixa 
idade, dependentes do mesmo, em fun~ao do seu 
crescimento, ou entao da baixa longevidade e do 
tamanho dos geradores disponfveis' 3.27. 
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Sumarizando (Quadro I), os pacientes com BAVTC 
isolado, maiores de um ano, devem ser separados em 
dois grupos : sintomaticos e assintomaticos. No pri
meiro, cujas manifesta<1oes principais sao 0 baixo 
debito cardfaco, a intolerancia aos esfor<1os, a sfnco
pe , a insuficiencia cardfaca, 0 aumento da area car
dfaca ou mesmo 0 deficit estatural ou ponderal, devem 
ser tratados com implante de marcapasso definitivo . 

QUADRO I 

TRATAMENTO DE PACIENTES MAIORES DE 1 ANO 
COM BAVTC ISOLADO 

QUANTO A SINTOMATOLOGIA QUANTO AO IMPLANTE 
DE MARCAPASSO 

SINTOMATICOS INDICADO A TODOS 

FC> 50bpm NAo INDICADO 
Realizar acompanhamen-
to para detec<;ao preco -
ce de sintomas au 
aumento da area 
cardfaca 

ASSINTOMATICOS - FC entre INDICADO NOS 
35 - 50bpm DE MAIOR 

RI SCO: 
- Aumento da area 

cardfaca 
- QT prolong ado 
- Insuficiencia 

cronotropica 

FC < 35 bpm INDICADO A TODOS 

Quanto aos pacientes assintomaticos , ainda nao 
existe consenso na conduta terapeutica. Sugerimos 
que naqueles com frequencia card faca de repouso 
maior que 50 bpm, somente 0 acompanhamento 
clfnico e suficiente, visando a detec'1ao precoce de 
sintomas ou aumento de area cardfaca. Ja naqueles 
com frequenc ia card faca de repouso menor que 35 
bpm, 0 implante de marcapasso definitivo e 0 melhor 
caminho terapeutico , estando ou nao os sintomas 
presentes. 

A melhor conduta nos pacientes que apresentam 
frequencia cardfaca de repouso entre 35 e 50 bpm 
ainda esta por ser definida39

. Diversos autores suge-

rem que todos estes pacientes recebam implante de 
marcapass015.20, porem ha dados demonstrando que, 
mesmo nesse grupo, pode-se separar uma popula<1ao 
de maior risco : aqueles com aumento da area car
dfaca, QT prolongado e insufic iencia cronotropica. 0 
estudo eletrofisiolog ico visando a determina<1ao do 
ritmo de escape ventricular pode ser util nesta situa
<1ao . Assim, parece-nos que somente nesses paci
entes de maior risco 0 implante de marcapasso es
taria indicad07.33. 

PROGNOSTICO 

Muitos pacientes com BAVTC isolado apresen
tam bom prognostico com cresc imento e desenvolvi
mento normais e sobrevida longa. Alguns deles tole
ram inclusive gesta<1oes sem necessidade de 
marcapasso artificial. 0 retorno ao ritmo sinusal pode 
ocorrer, embora isto seja mais comum nos bloqueios 
de etiologia cirurg ica30. 

Considera-se 0 prime iro ana de vida como 0 
perfodo de maior risco de desenvolvimento de sinto
mas e de morte2634. 0 aparecimento de sintomas 
neste perfodo pode alterar 0 bom prognostico . REID26 
relatou que apenas dois dos seus trinta e cinco pa
cientes chegaram aos cinquenta anos sem necessi
dade de marcapasso. 

A presen<1a ou ausencia de colagenose materna, 
clfnica ou laboratorial , nao influencia 0 prognostico do 
concepto com BAVTC, ao contrario da presen<1a de 
anomalia cardfaca anatomica associada, que piora 0 
mesm010. 

CONCLUSAO 

Embora 0 BAVTC seja considerado uma patolo
gia rara e, na maior parte das vezes benigna, pode 
causar altera<1oes importantes na qualidade de vida, 
inclusive , com potencial risco de morte precoce aos 
seus portadores . Por tais motivos, tem side objeto de 
preocupa<1ao e estudos. Ate hoje, varias tecn icas 
diagnost icas e terapeuticas foram apr imoradas , 
objetivando melhorar 0 acompanhamento de tais 
pacientes. 0 implante de marcapasso definitiv~, em 
popula<10es selecionadas , contribui de maneira ex
press iva em seu tratamento , com consequente me
Ihora na sobrevida. 
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ABSTRACT: Congenital complete atrioventricular block (CCAVB) is considered an unusual pathology 
with low morbidity. First described in the beginning of the century, it was characterized in 1929 by YATER. 
In spite of the usual association with maternal connective tissue diseases, its etiopathology is not thoroughly 
understood. The clinical presentation of the disease ranges from symptomlessness to sudden cardiac death. 
The clinical use of fetal echocardiography and the increasing knowledge of CCAVB natural history provided 
an improved diagnoses and treatment strategy with a better prognosis for this selected popUlation. 

DESCRIPTORS: complete AV block, congenital complete AV block, arrhythmias, colagenoses, pacemakers. 
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