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RESUMEN

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfermedad rara debida al paso transplacentario de autoan-
ticuerpos maternos contra las proteinas Ro, La y/o RNP a la circulacién fetal. Estos anticuerpos maternos
IgG cruzan la placenta y pueden dafiar potencialmente el tejido fetal y causar las manifestaciones clinicas
del LEN.

El LEN afecta mas al sexo femenino, no tiene predileccion racial y puede afectar a miltiples 6rganos.
Las manifestaciones cutdneas se encuentran presentes en el 50% de los casos y mas frecuentemente se
trata de lesiones similares al lupus eritematoso subagudo. Ademas de las manifestaciones cutaneas, los
pacientes con LEN tienen un riesgo elevado de padecer un bloqueo auriculoventricular (BAV) congénito,
una complicacién potencialmente fatal. Otras manifestaciones menos frecuentes son las hematologicas
y las hepaticas. Aproximadamente la mitad de los pacientes tienen manifestaciones cutaneas, y la otra
mitad manifestaciones cardiacas. Aproximadamente el 10% de los casos tienen ambas manifestaciones
cutdneas y cardiacas. Las manifestaciones cutdneas, hematoldgicas y hepdticas son transitorias, curan
hacia los 6 meses de edad y coinciden con el aclaramiento de los anticuerpos maternos. El BAV congénito
es una manifestaciéon permanente que requiere de la implantacién de un marcapasos en la mayoria de los
casos. Es recomendable que las pacientes con una enfermedad autoinmune conocida, o con anticuerpos
anti-Ro y/o anti-La positivos, sean seguidas mediante ecografias durante el embarazo con el fin de detectar
precozmente cambios susceptibles de recibir un tratamiento curativo. No existe todavia consenso sobre
el tratamiento preventivo en pacientes de alto riesgo y en pacientes con riesgo de recurrencia, y de los
posibles tratamientos preventivos, no existen suficientes datos que corroboren su eficacia. Si parece claro
que el BAV detectado precozmente, sobre todo si es incompleto, seria sugestivo de tratamiento curativo
con corticoides fluorados.
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Neonatal lupus erythematosus

ABSTRACT

Neonatal lupus erythematosus (NLE) is an uncommon disease caused by transport of maternal autoanti-
bodies against Ro, La and/or ribonucleoprotein (RNP) into the fetal circulation. These IgG antibodies cross
the placenta and can potentially damage fetal tissue and cause the clinical manifestations of NLE.

NLE is more common in girls, has no racial association and can affect multiple organs. Cutaneous
manifestations are present in 50% of patients and are clinically similar to the lesions of subacute lupus
erythematosus. Patients with NLE have a higher risk of congenital heart block, a potentially fatal compli-
cation. Other, less frequent manifestations are hepatic and hematologic. Approximately half of all patients
have cutaneous manifestations and the other half cardiac manifestations. Approximately 10% of patients
have both cutaneous and cardiac manifestations. Cutaneous, hematological and hepatic manifestations
are transient, healing at 6 months of age, due to the clearance of maternal autoantibodies. Congenital
heart block is a permanent manifestation that usually requires pacemaker implantation.

Pregnant women with autoimmune diseases or anti-Ro or anti-La antibodies should be followed-up by
ultrasound during pregnancy to detect any manifestations susceptible to treatment. Currently, there is
no consensus on preventive treatment in high-risk patients or in those with a risk of recurrence. Equally,
there is insufficient data to confirm the efficacy of currently available preventive treatments. What seems
clear is that early detection of congenital heart block should be treated with fluorinated corticosteroids.
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Introduccion

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfermedad poco
frecuente del recién nacido asociada al paso transplacentario de
autoanticuerpos IgG maternos a la circulacién fetal. Los autoanti-
cuerpos asociados a esta enfermedad son en la mayoria de los casos
anti-Ro (SS-A), y con menor frecuencia anti-La (SS-B) y anti-U1-
RNP. Clinicamente se presenta con lesiones cutdneas, defectos de
conduccioén cardiaca, o ambos. La manifestacion clinica mas impor-
tante es el bloqueo auriculoventricular (BAV) congénito (BAVc), que
es de tercer grado en la mayoria de los casos. Este cuadro clinico se
asocia a la presencia en el suero de las madres de anticuerpos anti-
Ro y mas infrecuentemente anti-La o anti-RNP. El 50% de los recién
nacidos afectos van a tener manifestaciones cardiacas, el otro 50%
manifestaciones cutdneas, y tan sélo un 10% va a tener afectacién
concomitante de ambos drganos.

Descrito por primera vez por McCuistion y Schoch! en 1954,
afecta a uno de cada 12.000-20.000 recién nacidos vivos. Pese a
su rareza, es la dermatosis mas frecuente de las adquiridas por
via transplacentaria y mediada por autoanticuerpos?. El término
de lupus eritematoso neonatal se establecié ante la observacién
de la similitud de las lesiones cutaneas con las lesiones del lupus
eritematoso sistémico (LES).

Manifestaciones clinicas
Manifestaciones cutdneas

Las lesiones cutdneas suelen aparecer durante las primeras
semanas de vida y mas raramente pueden ser congénitasZ. Habi-
tualmente afectan areas fotoexpuestas, siendo la localizacién mas
frecuente la cara (fig. 1). A diferencia de las lesiones cardiacas, las
lesiones cutaneas son transitorias®. Suelen aparecer en las primeras
semanas de vida, aunque pueden estar presentes ya al nacimiento,
y muchas veces aparecen en relacién con la exposicién solar o
por la fototerapia para el tratamiento de la ictericia neonatal. Las
lesiones tipicas guardan semejanza con las del lupus eritematoso
cutaneo subagudo, y consisten en papulas y placas eritematosas

Figura 1. Placas eritematodescamativas en la cara y en el cuero cabelludo. (Con el
consentimiento de los padres.)

Figura 2. Eritema periocular en «ojos de mapache». (Con el consentimiento de los
padres.)

que adoptan una morfologia anular. En la serie reportada por estos
autores las lesiones de morfologia anular fueron las mas frecuentes,
hallandose en un 87'5% de los casos?. Otras veces se manifiesta en
forma de eritema periocular dispuesto a modo de mascara, que da
la apariencia tipica «en ojos de mapache» (fig. 2); también puede
haber telangiectasias®, ptirpura, lesiones que simulan un eritema
exudativo multiforme o incluso un vitiligo, y existen casos publica-
dos con lesiones que recuerdan la cutis marmorata telangiectasica
congénita®®, Las lesiones cutaneas tienden a resolverse esponta-
neamente antes del afio de vida, coincidiendo con el aclaramiento
de los anticuerpos maternos de la sangre del nifio. El manejo del
LEN cuténeo es sencillo en cuanto las lesiones tienden a resolverse,
y pueden controlarse simplemente mediante fotoproteccién. En
algunos casos pueden asociarse corticoides de baja potencia por un
tiempo limitado. En caso de telangiectasias residuales, éstas pueden
ser tratadas mediante laser de colorante pulsado?. EI LEN exclusiva-
mente cutaneo parece tener buen pronéstico y, aunque hay casos
descritos de bloqueo cardiaco en la etapa escolar sin anteceden-
tes de patologia neonatal, no parece justificado en el momento
actual un seguimiento cardiol6gico de los pacientes con LEN de
estas caracteristicas. Hay autores que recomiendan el seguimiento
a largo plazo de estos nifos, ya que se ha publicado algin caso
de evolucién a LES, y aunque no hay estudios de un niimero sufi-
ciente de casos para conocer la frecuencia de esta evolucién, parece
que ésta debe ser muy baja8. Resulta mandatorio resaltar la impor-
tancia del seguimiento de las madres; aunque en el momento del
diagnéstico algunas tienen una enfermedad del tejido conjuntivo
declarada, la mayoria estan asintomadticas o tienen algiin sintoma
de enfermedad del tejido conjuntivo aislado. Estos dos tGltimos gru-
pos de madres son interesantes desde el punto que pueden estar
totalmente asintomaticas o tener minimos sintomas, como el des-
arrollo de un rash fotosensible tras la toma de anticonceptivos
orales, fenémeno de Raynaud o sindrome de Sjogren subclinico.
En un estudio a largo plazo llevado a cabo por Mc Cune et al°, 8
de 11 madres asintomaticas (73%) desarrollaron una enfermedad
autoinmune en el curso de 5 afios. Por otro lado, conviene adver-
tir a las madres que el riesgo de tener hijos afectos en futuros
embarazos es del 25%, y que el hecho de haber tenido un hijo con
afectacién sélo cutanea no excluye la posibilidad de tener otros con
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afectacién cardiaca'®1!, A este respecto, Izmirly et al'! estudian el
impacto del lupus neonatal cutianeo sobre el riesgo de lupus neo-
natal cardiaco en un futuro embarazo y concluyen que un 20% de
los recién nacidos después de un afecto de lupus neonatal cuta-
neo tendran lupus neonatal cardiaco. Por tanto, la identificacién
de la enfermedad cutanea en nifios expuestos a anticuerpos anti-
Ro es particularmente importante, pues predice un incremento de
riesgo para subsecuentes recién nacidos con lupus neonatal car-
diaco. Estos datos deberian servir como punto de referencia para
realizar consejo familiar prenatal. Ademas, debido al riesgo incre-
mentado de lupus neonatal cardiaco, estas madres deberian seguir
controles exhaustivos durante el embarazo.

Manifestaciones cardiacas

El BAV completo es la manifestacién clinica mas grave del lupus
neonatal, debido a que es irreversible y comporta una alta tasa de
mortalidad (de hasta un 20%) y morbilidad, con el requerimiento
de marcapasos permanente en la mayoria de los pacientes que
sobreviven. La presencia de signos clinicos esta basicamente con-
dicionada por el ritmo ventricular de escape, que se sitiia entre
15 y 70 latidos por minuto. Cuanto mas lento es el ritmo ventri-
cular de escape, existe un mayor riesgo de insuficiencia cardiaca
neonatal. El diagnéstico de BAV se realiza in utero mediante el exa-
men ecografico prenatal, entre las 16 y las 24 semanas de edad
gestacional. Esta «ventana» se debe al periodo de paso transplacen-
tario de los anticuerpos (que no empieza antes del tercer mes de
gestacion) y al desarrollo embrionario del sistema de conduccién
cardiaco, que no concluye antes de la semana 22 de gestacién. En
la mayoria de los casos es necesaria la implantacién de un marca-
pasos en el periodo neonatal. La muerte fetal intratitero es posible,
generalmente debida a una insuficiencia cardiaca grave.

Se han descrito otras manifestaciones cardiacas, como bloqueos
incompletos o bradicardias sinusales. Esto tltimo demuestra que
no solamente el nédulo atrioventricular esta afectado, sino que
también puede afectarse el nédulo sinusal.

Anomalias biolégicas

Las anomalias hematolégicas descritas pueden afectar a las tres
lineas en forma de anemia hemolitica Coombs positiva, leucopenia
y trombocitopenia. Pueden afectar hasta al 15% de los recién naci-
dos con lupus neonatal, siendo la mas frecuente la trombocitopenia
transitoria, que se encuentra en el 40% de los recién nacidos con
esta enfermedad. Estas anomalias se resuelven coincidiendo con el
aclaramiento de los anticuerpos maternos, y, de modo interesante,
Costedoat-Chalumeau et al'?2 pusieron en evidencia la fijacion de
anticuerpos sobre los neutréfilos, fijacién que era inhibida por la
presencia del antigeno Ro. Estos resultados hablan a favor de un
papel directo de los anticuerpos anti-Ro contra estas citopenias.

La afectacién hepdtica puede ser especifica o secundaria a una
insuficiencia cardiaca en el contexto de BAV. Se ha descrito como
Gnico sintoma y se cree que estd infradiagnosticada, siendo la
prevalencia mayor del 10% y la manifestacién mas frecuente un
aumento transitorio de transaminasas a los 2-3 meses de vida!3.
Igual que las manifestaciones cutdneas y a diferencia del BAV
completo, estas anomalias son transitorias y habitualmente no
necesitan ningn tratamiento.

Otras manifestaciones

Muy infrecuentes son las afectaciones pulmonar, gastrointesti-
nal o neurolégica.

Patogenia

Varios hechos apuntan que las manifestaciones clinicas del
lupus neonatal no solamente se asocian sino que son debidas a
la presencia de autoanticuerpos, particularmente anti-Ro y anti-
La. Estos anticuerpos atraviesan la barrera placentaria a partir de
la semana 16 de gestacién y alcanzan los tejidos fetales. Su papel
patégeno viene corroborado por el hecho de que, a excepcién del
BAV, las manifestaciones clinicas del lupus neonatal se resuelven
coincidiendo con el aclaramiento de los anticuerpos maternos. En el
tejido cardiaco fetal estos anticuerpos pueden tener 3 efectos: pue-
den inducir una miocarditis, pueden inducir un trastorno del ritmo
e interferir con el mecanismo de apoptosis provocando una sensibi-
lizacién y posterior fagocitosis de las células apoptéticas. Estos tres
elementos son capaces de inducir una inflamacién autoinmune que
provoca en Gltimo término una lesion del sistema de conduccién y
su sustitucién por tejido fibroso. La incapacidad de restaurar este
tejido fibroso es lo que explica la irreversibilidad de las lesiones
cardiacas’.

Algunos factores quedan todavia sin explicar, como el hecho
de que solamente una minoria de las madres portadoras de anti-
cuerpos anti-Ro y anti-La tengan hijos afectos de lupus neonatal,
y que el BAV afecte Ginicamente al feto y nunca a la madre. Otro
evento sin explicacién todavia es la discordancia de la enfermedad
entre gemelos homocigotos. Asi pues, parece claro que la presen-
cia de anticuerpos anti-Ro y anti-La seria una condiciéon necesaria
pero no suficiente para el desarrollo de la enfermedad y que tiene
que existir algin factor, fetal o materno, que en presencia de los
autoanticuerpos sea determinante de enfermedad.

Entre los factores maternos, la presencia de células maternas en
el corazoén fetal (microquimerismo) provocaria una respuesta infla-
matorialocalinmunomediada, ya sea de las células maternas contra
el tejido fetal o viceversa'>. Se ha sugerido también la posibilidad
que solamente una subpoblacién de anticuerpos anti-Ro dirigidos
contra epitopos especificos seria capaz de inducir lesiones en el
tejido de conduccién cardiaco; sin embargo, esta hip6tesis no expli-
caria la discordancia de la enfermedad entre gemelos monocigotos.

Entre los factores fetales que podrian determinar la presencia
de enfermedad se han implicado los polimorfismos del TNFa y del
TGFR16. Se ha observado una frecuencia més elevada del alelo 308
A del TNFa en los nifios afectos de lupus neonatal respecto a los
nifios sanos'’. También se ha observado una mayor frecuencia del
polimorfismo Leu-TGF[3 (asociado a un mayor riesgo de fibrosis)
en los nifios con LEN con BAV que en los nifios sin BAV; ademas, se
ha encontrado la expresion de la proteina TGF-3 en el tejido car-
diaco de los fetos afectos. Todo esto sugiere que los recién nacidos
con un fenotipo proinflamatorio y profibrético serian mas suscep-
tibles, ante la presencia de autoanticuerpos, de presentar lesiones
permanentes del tejido de conduccion.

Finalmente, otra hipétesis sugiere que un proceso infeccioso
concomitante pudiera constituir el factor ambiental capaz de
potenciar la accién de los anticuerpos anti-Ro/anti-La induciendo
lesiones inflamatorias en estos nifios.

Pronéstico
Pronéstico fetal

El pronéstico de la enfermedad es bueno si no existe BAV. El
BAV marca el pronéstico, con una mortalidad de hasta un 20% por
insuficiencia cardiaca, habitualmente in utero o en el primer trimes-
tre de vida. Esta indicada la implantacién de un marcapasos en los
pacientes con BAV que sobreviven, incluso estando asintomaticos,
debido al riesgo elevado e imprevisible de trastornos del ritmo con
una morbimortalidad significativa.
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Un estudio reciente compara el riesgo de desarrollar una enfer-
medad autoinmune en nifios con LEN en comparacién con sus
hermanos sanos!®. Ninguno de los 45 hermanos sanos desarroll6
enfermedad autoinmune, pero 6 de los 49 nifios con LEN si desarro-
llaron enfermedad. Las madres de estos 6 nifios tenian evidencia de
enfermedad autoinmune. Por tanto, los hermanos sanos no parecen
tener un mayor riesgo de desarrollar una enfermedad autoinmune.
La edad de los nifios en este estudio era de 8 anos y mayores; pro-
bablemente un mayor tiempo de seguimiento de estos pacientes
con LEN mostraria incluso una mayor frecuencia de desarrollo de
enfermedad autoinmune. Todos estos datos sugieren que los nifios
con LEN deben ser seguidos regularmente y sus padres deben ser
advertidos que sus hijos afectos podrian tener un mayor riesgo de
desarrollar una enfermedad autoinmune.

Pronéstico materno

El pronéstico a largo plazo de las madres que han dado a luz a
un recién nacido con lupus neonatal es relativamente bueno, pues
solamente la mitad de ellas desarrollan una conectivopatia que no
compromete su vida en la mayoria de los casos. Por otra parte, estas
madres que han dado a luz un recién nacido con lupus neonatal
cardiaco tienen un riesgo mayor de tener un segundo recién nacido
afecto, que puede ser de hastaun 20%'°. En la cohorte reportada por
Izmirly et al'! el riesgo de las madres que han dado a luz un recién
nacido con lupus neonatal cutaneo para tener un recién nacido con
manifestaciones de lupus neonatal es del 48% (18% lupus neonatal
cardiaco, 30% lupus neonatal cutaneo).

Tratamiento
Tratamiento del lupus neonatal cutdneo

De modo preventivo y debido a la descripcién de lesiones fotoin-
ducidas en un alto porcentaje de casos, debe aconsejarse evitar la
exposicion solar en los primeros meses de vida en los recién nacidos
de madres con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La positivos. Es impor-
tante también la realizacién de un electrocardiograma a los 3 dias
de vida para descartar un eventual BAV de primer o segundo grado.

De modo curativo, no esta indicada la toma de corticoides sis-
témicos para la afectacién cutanea. Los corticoides t6picos pueden
estar indicados en casos mas extensos o para acelerar la curacién
de la enfermedad.

En estos nifios con afectacién Gnicamente cutanea es importante
recordar, en el diagnéstico, larealizaciéon de un electrocardiograma,
un hemograma completo y una bioquimica hepdtica.

Tratamiento del bloqueo auriculoventricular congénito

Para poder realizar consejo preconcepcional, es necesario tener
datos precisos sobre el riesgo de tener un recién nacido con BAVc.
Un estudio prospectivo realizado por Brucato et al2% en una cohorte
de pacientes anti-Ro positivas identifica una prevalencia del 2% de
BAVc. Este es un dato de particular interés en términos de consejo
pregestacional en estas mujeres, muchas veces injustificablemente
alarmadas por estimaciones de riesgo demasiado altas. En este
mismo estudio prospectivo se evidencié que la prevalencia era del
3,6% si las madres tenian positividad para la fraccién de 52 kD del
antigeno Ro o anticuerpos anti-La. Esto concuerda con otros estu-
dios que han observado que los anticuerpos anti-Ro 52-kD y anti-La
podrian estar mas fuertemente asociados al BAVc.

Hay que tener en cuenta e informar a las madres que el riesgo
de recurrencia una vez ya se ha tenido un hijo con lupus neonatal
es mas alto, de aproximadamente un 20%!1.

Tratamiento curativo

Una vez que es diagnosticado un BAV durante el embarazo,
el tratamiento intrattero se divide en un tratamiento sintoma-
tico destinado a acelerar el ritmo cardiaco fetal y un tratamiento
con corticoides con finalidad curativa. Este tratamiento consiste en
corticoides fluorados (dexametasona o betametasona), ya que son
los Ginicos que atraviesan la barrera placentaria al no ser inactiva-
dos por la hidroxilasa placentaria. Los corticoides han demostrado
ser eficaces cuando aparecen signos inflamatorios de fallo cardiaco
(derrames pleurales, ascitis y anasarca fetal). A dia de hoy todavia
no se sabe del cierto si este tratamiento es capaz de corregir un
BAV de tercer grado una vez establecido. Por ello, y debido a los
posibles efectos secundarios maternos comunes a los de los glu-
cocorticoides sistémicos, y a riesgo fetal especifico (oligoamnios e
insuficiencia suprarrenal), se reserva la dexametasona a dosis de
4 mg/dia en caso de:

e BAV incompleto recientemente establecido.
¢ BAV completo acompaiiado de signos de fallo cardiaco.

Debe prescribirse precozmente y debe interrumpirse después
de algunas semanas de tratamiento si no se observa ningiin bene-
ficio. La dexametasona (pero no la betametasona) se ha asociado a
un riesgo de leucomalacia en los recién nacidos tratados para pre-
venir las complicaciones de la prematuridad. Asi, debera hacerse
balance de los efectos beneficiosos respecto a los posibles efectos
secundarios.

Basandonos en estas consideraciones, la conducta terapéutica a
seguir tras el diagnéstico de un BAV in utero es la siguiente:

e Si el BAV es incompleto se recomienda el tratamiento materno

con dexametasona a dosis de 4 mg/dia.

Si el bloqueo es completo y reciente se recomienda igualmente

el tratamiento con dexametasona, que sera interrumpido si no se

observa ningtn cambio tras algunas semanas.

¢ Si el BAV se asocia a signos de miocarditis o de fallo cardiaco, se
recomienda también el tratamiento materno con dexametasona.

¢ Si el BAV es completo y presente desde hace mas de 2 semanas,
sin signos de fallo cardiaco, se realizara seguimiento ecografico
regular sin tratamiento.

El salbutamol puede ser til para aumentar la frecuencia car-
diaca fetal, mejorar la funcién ventricular y la anasarca fetal. Puede
darse a la madre a dosis de 2 mg, entre 6 y 10 veces al dia.

El tratamiento posnatal del BAV completo es la implantacién de
un marcapasos.

Tratamiento preventivo

Dirigido principalmente a mujeres con riesgo elevado de dar a
luz a un recién nacido con BAV, es decir, las que ya han tenido un
recién nacido con BAV. Un estudio de Makino et al?!, en el que se
pretende evaluar la eficacia del tratamiento preventivo mediante
corticoides y plasmaféresis en la prevencién del BAV congénito,
considera pacientes de riesgo candidatas a recibir tratamiento pre-
ventivo a las seropositivas para anticuerpos anti-Ro 52-kD y anti-La
o las pacientes seropositivas solamente a anticuerpos anti-Ro pero
atitulos altos (>1:512) por ELISAy Western Blot. Asi pues, podemos
considerar pacientes de riesgo elevado:

e Pacientes (con enfermedad autoinmune conocida o asintomati-
cas) que hayan dado a luz previamente a un recién nacido con
lupus neonatal y BAV, ya que existe un riesgo de recurrencia de
un 20%.
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Figura 3. Algoritmo de control ecografico en pacientes de riesgo.

e Pacientes con anticuerpos anti-Ro 52-kD + anti-La positivos
e Pacientes con anticuerpos anti-Ro positivos >1:512.

Teniendo en cuenta que, si no existen antecedentes de BAV pre-
vio, el riesgo de las madres con anticuerpos anti-Ro positivos es bajo
(estimado alrededor del 2%), no estaria justificado el tratamiento
profilactico de estas pacientes.

Por tanto, estaria justificado el tratamiento preventivo secunda-
rio con dexametasona a dosis de 4 mg/dia a empezar tan pronto se
diagnostique el embarazo, en las pacientes que hayan tenido pre-
viamente recién nacidos con BAVc. Sin embargo, no existen datos
suficientes que prueben la eficacia del tratamiento preventivo de
las recurrencias con corticoides fluorados.

No existen datos suficientes para justificar un tratamiento pre-
ventivo en los otros dos grupos de mas alto riesgo, por falta de
estudios con series largas de casos que cuantifiquen dicho riesgo.

Asi pues, tanto en las pacientes pertenecientes a estos dos gru-
pos de alto riesgo como las pacientes con anticuerpos anti-Ro
positivos parece légica la abstencion terapéutica o dosis bajas de
prednisona (segtn la patologia materna), asociando un control eco-
grafico estricto (fig. 3). Los controles ecograficos deberan realizarse
cada 15 dias a partir de la semana 16 de gestaciéon. Con ello se
pretende detectar de forma precoz anomalias fetales precoces que
podrian preceder un BAV (bradiarritmia fetal, derrame pericardico,
fraccién de eyeccidn sistélica disminuida y flujo Doppler bifasico
en la vena cava inferior) y que serian susceptibles de tratamiento
preventivo.

Existen estudios en los que se reporta el posible beneficio pre-
ventivo de las inmunoglobulinas intravenosas o la plasmaféresis en
la prevencién de las recurrencias del BAVc, pero se trata de series
pequeias que no permiten sacar conclusiones fiables sobre una
eventual eficacia de este tratamiento?2.

Conclusiones

Las manifestaciones clinicas del lupus neonatal son variadas,
siendo la mas grave y potencialmente mortal el BAVc.

Particularmente en los casos en que no existe diagnéstico pre-
vio de enfermedad autoinmune materna, el diagnéstico de lupus
neonatal exige un elevado grado de sospecha.

El lupus neonatal requiere un abordaje multidisciplinar, siendo
esencial la coordinacién entre obstetras, neonatélogos y cardiélo-
gos pediatricos, con el fin de detectar e intervenir precozmente en
situaciones de riesgo.

Seria recomendable que todas las pacientes con una enferme-
dad autoinmune conocida, o con anticuerpos anti-Ro y/o anti-La
positivos, sean seguidas mediante ecografias seriadas durante el
embarazo con el fin de detectar precozmente cambios suscepti-
bles de recibir un tratamiento curativo. No existe todavia consenso
sobre el tratamiento preventivo en pacientes de alto riesgo y en
pacientes con riesgo de recurrencia, y de lo posibles tratamientos
preventivos, no existen suficientes datos que corroboren su efica-
cia. Si parece claro que el BAV detectado precozmente, sobre todo
si es incompleto, serfa sugestivo de tratamiento curativo con cor-
ticoides fluorados. El tratamiento posnatal del BAV es mediante la
implantacién de un marcapasos. Las manifestaciones cutaneas y
hematolégicas del lupus neonatal son transitorias y no necesitan
ningln tratamiento. Finalmente, el riesgo de los nifios con lupus
neonatal de desarrollar un LES u otra conectivopatia a lo largo de
su vida parece ser bajo.
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