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RESUMEN

La hipertension arterial pulmonar asociada con cardiopatias congénitas con shunt inicial de izquierda a derecha se cono-
ce como sindrome de Eisenmenger (SE). Este sindrome tiene caracteristicas propias, como el aumento de las resistencias
pulmonares, aumento de presién del ventriculo derecho, la direccién del flujo inconstante, produciendo una disfuncion
endotelial y remodelacion vascular, de igual manera, alteraciones en los mediadores vasoactivos que causan vasocons-
triccion, proliferacion y apoptosis celular asi como fibrosis. Sistematicamente se manifiesta, en una poblacion de adultos
diagnosticados con cardiopatia congénita, se evidencié que el 11% de los pacientes con shunt de izquierda a derecha
desarrollan este sindrome. A este respecto, el sindrome de Eisenmenger ejemplifica la patologia mas avanzada de la
hipertension arterial pulmonar (HAP) asociada con enfermedades cardiopatias congénitas. Los adultos que padecen la
enfermedad cardiaca congénita (ECC) son una poblacién con tendencia incremental que necesitan de atencion terciaria a
largo plazo. Considerandose que, entre el 5% y el 10% de ellos presenta HAP de gravedad variable, afectando la calidad
de vida, la morbilidad y mortalidad (Kidd, y otros, 1993). El sindrome Eisenmenger involucra multiples érganos y causa
un progresivo deterioro de su funcién. Los signos y sintomas en estado avanzado son: cianosis central, disnea, fatiga,
hemoptisis, sincope vy falla ventricular derecha. Los sintomas estan dados por la hipertensién arterial pulmonar, la baja
saturacion de oxigeno y la eritrocitosis secundaria. Las complicaciones mas usuales en sindrome Eisenmenger (SE), son
las alteraciones de la coagulacion, la hiper-viscosidad sanguinea, los accidentes cerebrovasculares, trombosis y embolias
paraddjicas, la hiperuricemia a su vez, la osteoartropatia hipertréfica, colelitiasis y disfuncion renal.

Palabras clave: Sindrome de Eisenmenger, Hipertensién Pulmonar, Cardiopatias Congénitas, Vasoconstriccion, Infla-
macion, Trombosis, Proliferacion y Apoptosis Celular.

ABSTRACT

Pulmonary arterial hypertension associated with congenital heart disease with initial shunt from left to right is known as
Eisenmenger syndrome (SE). This syndrome has its own characteristics, such as increased pulmonary resistance, in-
creased right ventricular pressure, inconstant flow direction, producing endothelial dysfunction and vascular remodeling,
and alterations in vasoactive mediators that cause vasoconstriction, proliferation and cell apoptosis as well as fibrosis. Sys-
tematically, in a population of adults diagnosed with congenital heart disease, it was shown that 11% of patients with shunt
from left to right develop this syndrome. In this regard, Eisenmenger syndrome exemplifies the most advanced pathology
of pulmonary arterial hypertension (PAH) associated with congenital heart disease. Adults with congenital heart disease
(CHD) are a population with an incremental tendency that needs long-term tertiary care. Considering that, between 5%
and 10% of them present PAH of variable severity, affecting quality of life, morbidity and mortality (Kidd, et al., 1993). Eisen-
menger syndrome involves multiple organs and causes a progressive deterioration of its function. The signs and symptoms
in an advanced state are: central cyanosis, dyspnea, fatigue, hemoptysis, syncope and right ventricular failure. The symp-
toms are given by pulmonary arterial hypertension, low oxygen saturation and secondary erythrocytosis. The most common
complications in Eisenmenger syndrome (SE) are coagulation disorders, blood hyper-viscosity, strokes, thrombosis and
paradoxical embolisms, hyperuricemia in turn, hypertrophic osteoarthropathy, cholelithiasis and renal dysfunction.

Keywords: Eisenmenger Syndrome, Pulmonary Hypertension, Congenital Heart Diseases, Vasoconstriction, Inflammation,
Trombosis, Proliferation and Cellular Apoptosis.

RESUMO

A hipertens&o arterial pulmonar associada a cardiopatia congénita com desvio inicial da esquerda para a direita € con-
hecida como sindrome de Eisenmenger (SE). Essa sindrome tem caracteristicas préprias, como aumento da resisténcia
pulmonar, aumento da pressédo do ventriculo direito, direcdo inconstante do fluxo, produzindo disfuncédo endotelial e
remodelamento vascular e alteracdes nos mediadores vasoativos que causam vasoconstricdo, proliferacdo e apoptose
celular, bem como fibrose. Sistematicamente, em uma populagédo de adultos com diagndéstico de cardiopatia congénita,
foi demonstrado que 11% dos pacientes com desvio da esquerda para a direita desenvolvem essa sindrome. Nesse
sentido, a sindrome de Eisenmenger exemplifica a patologia mais avangada da hipertensé&o arterial pulmonar (HAP) as-
sociada a cardiopatia congénita. Adultos com doenga cardiaca congénita (DCC) sédo uma populagdo com uma tendéncia
incremental que precisa de cuidados terciarios de longo prazo. Considerando que, entre 5% e 10% deles apresentam
HAP de gravidade variavel, afetando a qualidade de vida, a morbimortalidade (Kidd, et al., 1993). A sindrome de Eisen-
menger envolve multiplos érgaos e causa uma deterioracao progressiva de sua funcéo. Os sinais e sintomas em estado
avancado sdo: cianose central, dispnéia, fadiga, hemoptise, sincope e insuficiéncia ventricular direita. Os sintomas s&o
apresentados por hipertensao arterial pulmonar, baixa saturacdo de oxigénio e eritrocitose secundaria. As complicacdes
mais comuns na sindrome de Eisenmenger (SE) s&o disturbios da coagulacdo, hiperviscosidade sanguinea, derrames,
trombose e embolias paradoxais, hiperuricemia, por sua vez, osteoartropatia hipertréfica, colelitiase e disfuncéo renal.

Palavras-chave: Sindrome de Eisenmenger, Hipertensdo Pulmonar, Cardiopatias Congénitas, Vasoconstrigéo, Infla-
macéo, Trombose, Proliferacdo e Apoptose Celular.
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Introduccion

"" En 1897, Victor Eisenmenger resefio el caso

mu
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de un paciente con cianosis y disnea des-
de la infancia, que muere con hemoptisis
masiva a los 32 afios de edad. La autopsia
sefald un defecto septal ventricular y en-
fermedad vascular pulmonar grave (Eisen-
menger, 1897). En 1958, Paul Wood definié
el término: complejo de Eisenmenger, que
se fundamenta en “la hipertension pulmo-
nar en los niveles sistémicos con shunt bidi-
reccional o invertido en un defecto del sep-
tum interventricular”. Considerandose que,
el término sindrome de Eisenmenger (SE)
se ha empleado para definir la enfermedad
vascular pulmonar y la cianosis resultante
de la conexion entre la circulacion pulmo-
nar y la sistémica (como en defectos del
septo atrial, tabique ventricular, conducto
arterioso persistente y ventana aortopulmo-
nar) (Wood, 1958).

La hipertension arterial pulmonar (HAP) esta
relacionada a la enfermedad cardiaca con-
génita, es un tipo de hipertension arterial
pulmonar con caracteristicas y prondéstico
diferentes con respecto a otras etiologias,
se necesita experiencia en el tratamiento
de pacientes adultos con cardiopatias con-
génitas e hipertension pulmonar. En las le-
siones congénitas cardiacas hay grandes
comunicaciones intra o extra cardiacas,
conduciendo a una sobrecarga de presion
y volumen de la circulacion pulmonar, pro-
piciando el desarrollo de hipertension arte-
rial pulmonar, con menos probabilidad de
ocurrir cuando se realiza la correccion en la
infancia (Wood, 1958) (Dimopoulos, Wort, &
Gatzoulis, Pulmonary hypertensionrelated
to congenital heart disease: a call for ac-
tion., 2014).

Hasta el presente, se visualiza un crecimien-
to constante de la poblacion de pacientes
adultos con cardiopatias congénitas, a una
tasa cercana del 5% por afio (Marelli, The-
rrien, Mackie, lonescu-Ittu, & Pilote, 2009).
En Estados Unidos se estima que hay mas
de un millén de adultos con cardiopatias
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congénitas, con un estimado del 10% con
hipertension arterial pulmonar, registrando
un 30% entre individuos con defectos no
corregidos (Diller & Gatzoulis, Pulmonary
Vascular Disease in AdultsWith Congenital
Heart Disease, 2007), asimismo, un 50%
desarrolla sindrome de Eisenmenger (SE),
donde patolégicamente, es una condicion
que se explica cémo cortocircuito (shunt)
de derecha a izquierda, cianosis y compro-
miso multisistémico, (Beghetti & Galie, Eis-
enmenger syndrome a clinical pers-pective
in a new therapeutic era of pulmonary arte-
rialhypertension, 2009).

Por otra parte, los registros de hipertension
arterial pulmonar del adulto en el Reino Uni-
do de 2012, relacionadas a enfermedades
cardiacas congénitas quedo asentado en
el 30,2% de los casos de hipertension ar-
terial pulmonar, cifra semejantes a las for-
mas idiopaticas de hipertension arterial pul-
monar de 33,6% y un poco mas que la de
hipertension arterial pulmonar relacionada
a enfermedades del tejido conectivo con
28,3% (Dimopoulos, Wort, & Gatzoulis, Pul-
monary hypertensionrelated to congenital
heart disease: a call for action., 2014). Por
todos los elementos expuestos, se hace ne-
cesario conocer con mayores detalles y tra-
tar de forma adecuada a los pacientes con
el sindrome de Eisenmenger para mejorar
su calidad de vida y reducir la morbilidad y
mortalidad, considerando el uso de la diver-
sas alternativas posible en el diagnostico y
combinar los tratamientos tradicionales con
los novedosos.

Metodologia

Aqui se consideran los aportes mas im-
portantes, de ciertos autores de materiales
consultados sobre la hipertension pulmonar
asociada a sindrome Eisenmenger, con el
objetivo de dejar abierta la investigacion
para futuros casos que den soporte a nue-
vos estudios. La revision que se presenta
en este articulo es de tipo documental, la re-
copilacion de la informacion se ha realizado
a través de una investigacion con analisis

RECIMAUC VOL. 4 N° 1 (2020
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bibliografico y casos de estudios encon-
trados a través de medios Electronicos, en
donde hay disponible consensos e investi-
gaciones sobre el tema abordado.

Resultado

Hipertension arterial pulmonar asociada
con cardiopatias congénitas

La afectacion de la poblacion general en
padecer enfermedad coronaria es del 1%.
Ademas, alrededor del 8% de estos, son
pacientes con cardiopatia coronaria, asi
mismo, el 11% de aquellos con shunt de iz-
quierda a derecha presentan un marco para
desarrollar un SE (Young & Mark, 1971). El
incremento de la resistencia vascular pul-
monar tiene una tendencia, entre el 5% vy el
10% de los sujetos con defecto septal atrial
(DSA) no tratados, mayoritariamente en mu-
jeres. La patogenia de la HAP en algunos
pacientes es desconocida, por regla ge-
neral, se considera la presencia de un SE
cuando el DSA es grande, y no restrictivo,
en presencia de cianosis en reposo (Webb
& Gatzoulis, 2006).

El pacientes de SE con pronéstico a largo
plazo, es mas grave que otras condicio-
nes asociadas a HAP, como la hipertension
pulmonar primaria. Estos pacientes tienen
una esperanza de vida del 80% a 10 anos,
del 77% a 15 anos y del 42% a 25 anos. La
estadistica no varia por la localizacion del
defecto intracardiaco. Las patologias aso-
ciadas con mayor afectacion a largo plazo
son: sincope, presion de inflacion de cavi-
dad derecha e hipoxemia aguda (Saha, y
otros, 1994).

El sindrome de Eisenmenger SE, es la ex-
posicion del lecho vascular a un incremento
del flujo sanguineo conduce a un aumento
en la presion pulmonar desarrollando con el
tiempo una artropatia obstructiva pulmonar.
Las resistencias pulmonares se elevan a ni-
vel sistéemico o supra-sistemico y se invierte
el cortocircuito de derecha a izquierda ge-
nerando cianosis central.

RECIAMUC VOL. 4 N2 1(2020)

Por otro lado, las deficiencias cardiacas
congeénita en los recién nacidos vivos suce-
de en un 10%; donde la mitad son casos
de cortocircuitos sistémico-pulmonares, vy
aproximadamente de un 5-10% de estos
pacientes, presentaran HAP en la edad
adulta. (Brickner, Hillis, & Lange, 2000). El
sindrome de Eisenmenger (SE) se genera
con el 10% de la comunicacion interauricu-
lar, en el 3% de la comunicacion interven-
tricular mediana (<1 cm de diametro) y en
el 50% de la comunicacion interventricular
grande (>1 cm de diametro), asi como, en
el 100% con tronco arterioso y en el 50% en
el ducto arterioso permeable. (Mouratian &
Capelli, 2009)

Clasificacion clinica:
Sindrome de Eisenmenger

Hipertension arterial pulmonar asociada a
cortocircuito:

e Sistémico-pulmonar.
e Operable.
e |noperable.

Hipertension arterial
con peqguenos:

pulmonar asociada

e Defectos septales.

Hipertension arterial pulmonar postoperato-
ria:

Diagnéstico
Sindrome de Eisenmenger

La particularidad mas sobresaliente del sin-
drome de Eisenmenger, diferenciandolo de
otros tipos de hipertension arterial pulmo-
nar, es la existencia de cianosis severa de
larga duracion, teniendo efectos sistémicos
subsecuentes y complicaciones latentes.
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Fuente: (Sociedad Argentina de Cardiologia, (SAC); Asociacion Argentina de Medicina

Tabla 1. Alternativas para el diagnostico de HP y sus complicacione

EL DIAGNOSTICO DE HP Y SUS COMPLICACIONES

Técnica
Clinica de la
hipertension pulmonar

Electrocardiograma en
la hipertension
pulmonar

Radiografia de térax

Laboratorio

Eco Doppler cardiaco

Estudio funcional
respiratorio

Tomografia
computarizada de alta
resolucion
Angiotomografia

Medicina nuclear
Angiografia pulmonar

Resonancia magnética

EcoDoppler abdominal

Biopsia pulmonar

Cateterismo cardiaco
derecho y test de
vasorreactividad
pulmonar

Objetivo clinico.

Los datos del examen clinico incluyen:

— signo de Dressler,

— segundo ruido cardiaco aumentado,

— soplo holosistdélico de insuficiencia tricuspidea,

— soplo diastdlico de insuficiencia pulmonar,

— tercer ruido derecho,

— distension yugular

Tiene una sensibilidad del 55% y una especificidad del 70%, por lo que
no es util como herramienta de deteccion.

Anormal entre un 80% a 90% en los estadios avanzados. Los hallazgos
directos de la HP son la prominencia del arco medio y de las arterias
pulmonares, con afinamiento brusco de los vasos periféricos

Realizar en todos los pacientes un laboratorio de rutina, hormonas
tiroideas, serologias para el VIH y hepatitis. En pacientes con HP
tromboembdlica se realizaran pruebas para descartar trombofilia
Estimar las presiones pulmonares, conocer la estructura y funcion de los
VI'y VD y descartar enfermedades valvulares y cortocircuitos sistémico-
pulmonares. la exploracién del corazén

derecho

La prueba de la caminata de los 6 minutos (6MWT)

es técnicamente simple y reproducible y esté bien

estandarizada

Imprescindible para evaluar el parénquima pulmonar y diagnosticar
enfermedades intersticiales y enfisema, asf como cuando se sospecha
enfermedad venooclusiva pulmonar/hemangiomatosis capilar pulmonar.
util en el diagnostico de trombo embolismo pulmonar crénico recurrente,
mostrando las obstrucciones e irregularidades de los vasos pulmonares
diagnosticar enfermedad tromboembdlica cronica (HPTEC)

Definir la presencia de trombos endoluminales y la anatomia vascular en
pacientes con HPTEC

Evaluar los volumenes de diastole y sistole, la masa y la funcion
ventricular derecha. Estimar el volumen eyectivo del VD y evaluar el
colapso de las cavidades izquierdas por septum interventricular. Detectar
cardiopatias asociadas con HP

Diagnosticar la HP asociada a hipertension portal. Determinar el
compromiso cirrético, analizar la hipertension portal y los cortocircuitos
portosistémicos. El uso de contraste puede

ayudar a mejorar el diagndstico

Sospecha de microangiopatia pulmonar, hemangiomatosis capilar o
enfermedad venooclusiva pulmonar

Una correcta interpretacion de los datos obtenidos, deben registrarse las
siguientes variables:

— Presién arterial pulmonar sistdlica, diastélica y media,

— presion auricular derecha,

— PCP (medida al final de la espiracion),

— presion ventricular derecha;

— gasto cardiaco

Respiratoria, (AAMR); Sociedad Argentina de Reumatologia, (SAR), 2011)

440

RECIMAUC VOL. 4 N° 1 (2020



HIPERTENSION PULMONAR ASOCIADA A SINDROME DE EISENMENGER

El examen fisico en los pacientes puede ser
variado y revelar cianosis central que se ve
afectada por el incremento de la resistencia
vascular, si el paciente se someten a tem-
peraturas altas, ejercicio, fiebre, grandes al-
titudes o infeccion sistémica. Los signos de
HAP en valoracion fisica se observa el cie-
rre palpable de la valvula pulmonar y com-
ponentes de segundo ruido cardiaco hiper-
fonético. La presion arterial frecuentemente
es palpable o disminuida, al haber un soplo
diastolico de regurgitacion pulmonar (Gra-
ham-Steel) (Vongpatanasin, Brickner, Hillis,
& Lange, 1998).

La cianosis tiene comportamientos en cam-
bios hematolégicos significativos, incluso

1 TRpeak= 4.96 mis
PeakPG= 98.22 mmHg

Figura 1. Demostracion eco cardiografica de hipertension pulmonar

eritrocitosis secundaria, trombocitopenia y
a veces leucopenia (Spence, Balaratnam,
& Gatzoulis, 2007). La eritrocitosis secun-
daria es un mecanismo de equilibrio au-
mentando la capacidad de transporte de
oxigeno para maximizar la entrega de oxi-
geno a los tejidos dada la cianosis (Wood,
1958). La cianosis cronica en el sindrome
de Eisenmenger es una anormalidad sig-
nificativa en la coagulacion, considerando
implicaciones clinicas, en el cortocircuito
de derecha a izquierda, que se debe a la
elevacion de la resistencia vascular pulmo-
nar (RVP) y el aumento de la presion ven-
tricular derecha, ayudando a mantener el
gasto cardiaco con el ejercicio (Kempny,
Dimopoulos, Uebing, & et al, 2012).

Fuente: (Azevedo, Montes, Arédo, & Cardozo, 2010)

El ecocardiograma transtoracico (ETT) per-
mite la deteccion de anomalias cardiacas
o valvulares. El cateterismo cardiaco usa-
do para detectar, cuantificar y localizar el
shunt, no se practica rutinariamente por que
los avances tecnologicos han permitido al-
canzar estas mediciones. (Boehrer, Lange,

RECIAMUC VOL. 4 N° 1 (2020

asociado ayuda al diagnoéstico de shunts.
El ecocardiograma transesofagico (ETE)
es util en los pacientes que hay dificulta-

Willard, Grayburn, & Hillis, 1993) El Doppler 5
-

des para la deteccion de la presion de la éf&
arteria pulmonar o la valoracion de los de- (F=>==-
fectos septales (Chen, Chen, Lin, Hwang, & I \
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\\_ Lien, 1995). Por otro lado, con la resonancia
-|||' magnética se identifica los defectos intra-
%39 cardiacos y el conducto arterial persistente,
especificamente en los casos con cirugia

:5 cardiaca previa. La resonancia magnéti-
ca puede identificar shunts de izquierda a

m
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derecha o bidireccionales, pero no tienen
oportunidad de cuantificar el shunt, para
ello se recomienda el cateterismo cardiaco,
asi como también para determinar la grave-
dad de la enfermedad vascular pulmonar.

Figura 2. Alteraciones electrocardiograficas conforme sindrome de Eisenmenger

Fuente: (Azevedo, Montes, Arédo, & Cardozo, 2010)

Para el diagnostico diferencial con los exa-
menes complementarios, en aquellos pa-
cientes que presentan en la radiografia de
térax una arteria pulmonar prominente y de-
fecto septo-ventricular (DSV), el indice car-
diotoracico se encuentra disminuido, mien-
tras que los portadores de DSA presentan
cardiomegalia con dilatacion del ventriculo
derecho secundaria al aumento de la pre-
sion de carga (Rees & Jerrerson, 1967).
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Con respecto, al sindrome Eisenmenger
(SE) involucra multiples 6rganos y causa
un progresivo deterioro de su funcion. Los
signos y sintomas en estado avanzado son:
cianosis central, disnea, fatiga, hemopti-
sis, sincope y falla ventricular derecha. Los
sintomas estan dados por la HAP, la baja
saturacion de oxigeno y la eritrocitosis se-
cundaria.

RECIMAUC VOL. 4 N 1 (2020
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Tabla 2. Sindrome de Eisenmenger y clinica

Anomalias frecuentes en el sindrome de Eisenmenger y su traduccion clinica

Anomalias

Manifestaciones clinicas

RVP elevada vy fija

Intolerancia al ejercicio, disnea, sincope y muerte subita.

Eritrocitosis
secundaria

Hiperviscosidad, deficiencia relativa de hierro, acido félico y vitamina B12.

Diatesis hemorragica

Hemoptisis, hemorragia cerebral, metrorragia, epistaxis.

Falla ventricular
derecha

Hepatomegalia, edema.

Arritmias

Sincope, muerte subita.

Diatesis trombdtica

Evento vascular cerebral, trombosis intrapulmonar.

Disfuncioén renal

Aumento de urea, hiperuricemia, gota.

Disfuncion

hepatobiliar Litiasis vesicular, colecistitis.
Infecciones Endocarditis, absceso cerebral.
Enfermedad

esquelética Escoliosis, osteoartropatia hipertréfica.

Fuente: (Calderdn, Sandoval, & Beltran, 2015)

De igual manera, hay riesgo de trombosis
dentro de las arterias pulmonares centrales.
Los pacientes diagnosticados con sindro-
me de Eisenmenger tienen mayor riesgo
de sangrado, como epistaxis, menorragia
y hemoptisis, siendo auto limitado, aunque
eventualmente puede ser amenazante para
la vida (Wood, 1958). Actualmente, no hay
un consenso referente a la anticoagulacion
rutinaria, sin embargo, muchos pacientes
pueden requerirla por otras indicaciones
(embolia pulmonar, arritmias, etc.). Aunque,
no es inhabitual la presencia de hiperurice-
mia, con crisis gotosa asociada y riesgo in-
crementado de litiasis, arritmias y absceso
cerebral. En estos pacientes se requiere
el uso de profilaxis para endocarditis bac-
teriana y vacunacion contra neumococo e
influenza (Dimopoulos, Wort, & Gatzoulis,
Pulmonary hypertensionrelated to conge-
nital heart disease: a call for action., 2014)
(Roth & Aboulhosn, 2016).

Siendo, las complicaciones mas usuales en
sindrome Eisenmenger (SE), son las alte-
raciones de la coagulacion, los accidentes
cerebrovasculares, la hiper-viscosidad san-
guinea, trombosis y embolias paraddjicas,
la osteoartropatia hipertrofica, la hiperuri-
cemia a su vez, disfuncion renal y colelitia-

RECIAMUC VOL. 4 N2 1(2020)

sis. (Diller & Gatzoulis, Pulmonary Vascular
Disease in AdultsWith Congenital Heart Di-
sease, 2007) (Diller, y otros, 2006). Los pa-
cientes con este sindrome tienen un 80% de
llegar a los 10 anos, el 77% a los 15 anos
y el 42% a los 25 afos. (Diller & Gatzoulis,
Pulmonary Vascular Disease in AdultsWith
Congenital Heart Disease, 2007). La insufi-
ciencia cardiaca derecha es otra causa de
muerte, la hemoptisis, las complicaciones
vinculadas al embarazo y las cirugias no
cardiacas. En pacientes con grandes cor-
tocircuitos postricuspides, con diagnostico
de sindrome de Eisenmenger puede con-
firmarse soélo con ecocardiografia, sin em-
bargo La mayoria fallece de muerte subita.

De esta manera, el prondstico y la super-
vivencia de las cardiopatias congénitas
desde que la cirugia reparativa se ha ex-
tendido y progresado enormemente, con
poca mortalidad, es por eso que, el 85%
de los pacientes alcanzan la edad adulta.
Por eso, es indispensable implantar pau-
tas de manejo a los problemas que existen
en estos enfermos, especialmente el trata-
miento de la hipertension pulmonar (HAP).
Esta circunstancia, aparecer a menudo en
pacientes con cortocircuito crénico izquier-
da-derecha. Debido al incremento de las re-
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sistencias pulmonares, la direccion del flujo

b cambia, presentando un cuadro conocido

como sindrome de Eisenmenger.

Influencia de los cambios en la paciente
embarazada con hipertension pulmonar
con sindrome Eisenmenger.

El sindrome Eisenmenger (SE), debe sefia-
larse que, esta cardiopatias es una de las
pocas en las que el embarazo esta con-
traindicado y se aconseja la ligadura tu-
barica (ligadura de trompas) como méto-
do anticonceptivo de eleccion, porque los
anticonceptivos orales aumentan el riesgo
de ocasionar tromboembdlico, ademas,
los dispositivos intrauterinos poseen poco
riesgo de endocarditis, sin embargo tiene
gran riesgo de sangrado. (Warnes, y otros,
2008). Durante el embarazo, el parto y has-
ta el primer mes posterior al parto puede
llegar al 50% de la mortalidad materna. El
aborto espontaneo es usual, en un 40%, asi
como, el retardo de crecimiento intrauterino,
(Presbitero, y otros, 1994).

Las pacientes con hipertension pulmonar
(HTP) asociado al sindrome Eisenmenger,
se diferencian por tener las resistencias
vasculares pulmonares fijas y elevadas, hay
una complicacion para el manejo del gas-
to cardiaco elevado durante el embarazo y
su aumento durante el parto (Manso, Gran,
Pijuan, & al, 2008). considerando que, la
obliteracion o cierre de las arteriolas pulmo-
nares disminuye el lecho vascular pulmonar
efectivo y a que las arteriolas de paredes
gruesas no tienen capacidad de vasodila-
tacion lo que produce un incremento agudo
de la presion pulmonar que puede precipi-
tar el fracaso y la claudicacion del ventricu-
lo derecho.

Con esta evidencia, el dafio clinico apare-
ce con mayor frecuencia en el segundo tri-
mestre de embarazo, perteneciente al 40%
de aumento en el gasto cardiaco. En las
pacientes con sindrome de Eisenmenger
el cortocircuito derecha-izquierda se incre-
menta debido a la reduccion de las resis-
tencias vasculares sistémicas, lo que dis-
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minuye el flujo pulmonar y provoca mayor
cianosis.

Tratamiento

Los esfuerzos en un tratamiento estan dirigi-
dos a para disminuir la resistencia vascular
pulmonar, la cianosis, el shunt de izquierda
a derecha, la morbilidad y la mortalidad. A
pesar del uso controvertido y las medidas
decepcionantes, Los bloqueantes de los
canales de calcio disminuyen la presion ar-
terial sistémica y reducen el shunt, en oca-
siones llevan al paciente a un sincope y a
la muerte subita. Logrando resultados de
buena evolucion y al mismo tiempo, mala
evolucion en otros sujetos. La terapia con
oxigeno se recomienda en pacientes con
hipoxemia profunda, disnea en reposo o ac-
tividad limitada (Wong, Yeung, Lau, Cheng,
& Leung, 1991)( (Wimmer & Schlemmer,
1992), también en pacientes con sindrome
Eisenmenger (SE) de larga data, durante un
minimo de 12-15 horas diarias. Se puede lo-
grar una mejoria subjetiva, ya que no se ob-
serva beneficios de sobrevivencia (Beghetti
& Tissot, 2010).

Es por eso que, el tratamiento de los pa-
cientes con el sindrome Eisenmenger (SE),
tiene como finalidad fundamental evitar que
se altere el delicado equilibrio fisiolégico
con cualquier factor de control. Estos pa-
cientes, requiere de un manejo adecuado
del tratamiento y seguimiento de la sintoma-
tologia, ya que sus necesidades son com-
plicadas, necesita de la experiencia integral
en el campo de las cardiopatias congénitas
y de la HAP; sin duda, los pacientes diag-
nosticados con SE deben ser tratados de
forma multidisciplinaria y en centros espe-
cializados. (Galie, y otros, 2008).

Estrategias de manejo del sindrome Eisen-
menger.

Para la hipertension arterial pulmonar, ac-
tualmente existe terapias que se utilizan de
forma cotidiana con pacientes de patologia
el sindrome Eisenmenger (SE), cuya finali-
dad es mejorar la capacidad de ejercicio y
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asi, la calidad de vida. Evidentemente, exis-
ten investigaciones especificas en terapias
enfocadas a pacientes diagnosticados con
sindrome de Eisenmenger, permitiendo la
aplicacion de dichos tratamientos.

Los resultados de la terapia con vasodila-
tadores pulmonares son favorables man-
teniéndose vigente durante algunos afos,
cuyos, datos iniciales mostraban pérdida
de la eficacia luego del primer afo, (Diller,
Alonso-Gonzalez, Dimopoulos, & al, 2013)
(Dimopoulos, Inuzuka, Goletto, & et al,
2010). Igual manera, se ha notificado el uso
de epoprostenol IV en pacientes con sin-
drome de Eisenmenger, con resultados he-
modinamicos favorables y mejoria en la ca-
pacidad fisica a largo plazo, mientras que,
las lineas centrales predisponen a embolia
paraddjica y sepsis (Rosenzweig, Kerstein,
& Barst, 1999). Sin embargo, hay estudios
con iloprost inhalado que tiene provecho en
varias clinicas con su administracion (Yang,
Chung, Jung, & al, 2012).

Indicacion de trasplante

En individuos con diagnoésticos del sindro-
me de Eisenmenger hay en quienes falla la
respuesta al tratamiento y contindan dete-
riorandose fisicamente, estan indicados el
trasplante pulmonar con correccion del de-
fecto cardiaco o el trasplante combinado
corazon-pulmon llega hacer la opcion tera-
péutica final (Karamlou, Hirsch, Welke, & et
al, 2010) (Choong, Sweet, Guthrie, & et al,
2005), Ademas, cuando se producen ma-
reos frecuentes, falla ventricular derecha,
grave hipoxemia. ((ESC), European Society
of Cardiology; (ERS), European Respiratory
Society; (ISHLT), International Society of
Heart and Lung Transplantation;, 2009).

Fisiologia de Eisenmenger en paciente
con corazon un ventricular

Es evidente que, el habito de terapias en
pacientes no ha sido valorado su desarro-
llo con estudios de asignacion aleatoria,
de manera que, los pacientes complejos
frecuentemente son rechazados debido a
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la dificultad en estimar la RVP. Por la falta
de, estenosis pulmonar que proteja la cir-
culacion pulmonar, la enfermedad vascular
pulmonar aumenta durante la infancia, limi-
tando el flujo sanguineo pulmonar. El incre-
mento del flujo pulmonar podria ser bien
recibido, aunque tedricamente, podria re-
ducir la cianosis periférica aumentando asi
la entrega de oxigeno a los tejidos.

De hecho, los aumentos significativos en
el flujo pueden llevar a una sobre-carga de
volumen del ventriculo Unico, soportando
las dos circulaciones, sistémicay pulmonar,
acelerando a una disfuncion ventricular,
(Inuzuka, Tatebe, Wakiguchi, & et al, 2012).
No hay evidencia, para indicar los vasodi-
latadores pulmonares, ya que, se usan solo
en casos seleccionados, de forma empiri-
ca. Es por eso que, debe hacerse una va-
loracion hemodinamica invasiva o con re-
sonancia cardiaca del Qp y Qs para tener
decision en cuanto a su uso (Kilner, Geva,
Kaemmerer, & et al, 2010).

Conclusiones

La supervivencia en pacientes adultos
diagnosticados con cardiopatias congéni-
tas, continla incrementandose debido a las
intervenciones quirdrgicas y a la disponibi-
lidad de nuevas herramientas tecnoldgicas
utilizadas en el diagnostico y tratamiento
oportuno, impactando en el aumento del
numero de pacientes que presentan hiper-
tension arterial pulmonar y conducen a un
sensible deterioro de su calidad de vida
con prondstico a largo plazo. Gracias a la
existencia en la actualidad de diversos tra-
tamientos disponibles, que permiten obte-
ner en mejores desenlaces clinicos y he-
modinamicos; obviamente, esta atencion
ha de realizarse en centros con experiencia
en el tratamiento de la hipertension arterial
pulmonar-enfermedad cardiaca congénita,
que dispongan del manejo especializado
con equipos tecnologicos de nueva gene-
racion, ya que algunos pacientes con de-
fectos no corregidos podrian beneficiarse
de cuidados intervencionista, y en aquellos
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en quienes continla el deterioro clinico por

) SU baja respuesta a la terapia, podrian ser
candidatos para terapias avanzadas como
el trasplante de pulmon.

El embarazo en una paciente con HTP se
vincula a una alta mortalidad, siendo una si-
tuacion de muy alto riesgo. Las muertes en
su mayoria ocurren en el puerperio precoz, y
comunmente se deben a un incremento su-
bito en las resistencias vasculares pulmona-
res. Se debe considerar informar a la pobla-
cion en general adecuadamente sobre los
riesgos del embarazo y utilizar un método
anticonceptivo eficaz en una paciente con
HTP. En caso de embarazo se debe ofrecer
informacion precisa del prondstico materno
y fetal, asi como de la probabilidad de reali-
zar una interrupcion legal del embarazo por
causa médica. En gestaciones avanzadas,
si existen dudas en el diagnostico de HTP,
se recomienda agotar todas las alternativas
diagnosticas necesarias, incluido el cate-
terismo derecho, para su confirmacion. En
caso afirmativo, alrededor de la semana 34
el embarazo debe finalizarse, ademas, si la
situacion materna o fetal estd comprometi-
da se debe realizar lo antes posible.

La terapia combinada, es una alternativa
importante para abordar simultaneamente
multiples factores en la fisiopatologia de la
HTP, proporcionando beneficios potencia-
les que permiten una mejora continua, No
lograda con la monoterapia. Segun la re-
vision realizada, se han encontrado pocos
estudios enfocados en las terapias combi-
nadas y se presume que el alto costo de
esta estrategia es una importante conside-
racion. Un enfoque para estudio futuro, se-
ria el que desarrolle la combinacion de las
diversas alternativas terapéuticas para me-
jorar la supervivencia de los pacientes con
HTP y sus complicaciones.
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