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RESUMEN 

La hipertensión arterial pulmonar asociada con cardiopatías congénitas  con shunt inicial de izquierda a derecha se cono-
ce como síndrome de Eisenmenger (SE). Este síndrome tiene características propias, como el aumento de las resistencias 
pulmonares, aumento de presión del ventrículo derecho, la dirección del flujo inconstante, produciendo una disfunción 
endotelial y remodelación vascular, de igual manera, alteraciones en los mediadores vasoactivos que causan vasocons-
tricción, proliferación y apoptosis celular así como fibrosis. Sistemáticamente se manifiesta, en una población de adultos 
diagnosticados con cardiopatía congénita, se evidenció que el 11% de los pacientes con shunt de izquierda a derecha 
desarrollan este síndrome. A este respecto, el síndrome de Eisenmenger ejemplifica la patología más avanzada de la 
hipertensión arterial pulmonar (HAP) asociada con enfermedades cardiopatías congénitas. Los adultos que padecen la 
enfermedad cardíaca congénita (ECC) son una población con tendencia incremental que necesitan de atención terciaria a 
largo plazo. Considerándose 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 síndrome Eisenmenger involucra múltiples órganos y causa 
un progresivo deterioro de su función. Los signos y síntomas en estado avanzado son: cianosis central, disnea, fatiga, 
hemoptisis, síncope y falla ventricular derecha. Los síntomas están dados por la hipertensión arterial pulmonar, la baja 
saturación de oxígeno y la eritrocitosis secundaria. Las complicaciones más usuales en síndrome Eisenmenger (SE), son 
las alteraciones de la coagulación, la hiper-viscosidad sanguínea, los accidentes cerebrovasculares, trombosis y embolias 
paradójicas, la hiperuricemia a su vez, la osteoartropatía hipertrófica, colelitiasis y disfunción renal. 

Palabras clave: Síndrome de Eisenmenger, Hipertensión Pulmonar, Cardiopatías Congénitas, Vasoconstricción, Infla-
mación, Trombosis, Proliferación 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 hipertensão arterial pulmonar associada à cardiopatia congênita com desvio inicial da esquerda para a direita é con-
hecida como síndrome de Eisenmenger (SE). Essa síndrome tem características próprias, como aumento da resistência 
pulmonar, aumento da pressão do ventrículo direito, direção inconstante do fluxo, produzindo disfunção endotelial e 
remodelamento vascular e alterações nos mediadores vasoativos que causam vasoconstrição, proliferação e apoptose 
celular, bem como fibrose. Sistematicamente, em uma população de adultos com diagnóstico de cardiopatia congênita, 
foi demonstrado que 11% dos pacientes com desvio da esquerda para a direita desenvolvem essa síndrome. Nesse 
sentido, a síndrome de Eisenmenger exemplifica a patologia mais avançada da hipertensão arterial pulmonar (HAP) as-
sociada à cardiopatia congênita. Adultos com doença cardíaca congênita (DCC) são uma população com uma tendência 
incremental que precisa de cuidados terciários de longo prazo. Considerando que, entre 5% e 10% deles apresentam 
HAP de gravidade variável, afetando a qualidade de vida, a morbimortalidade (Kidd, et al., 1993). A síndrome de Eisen-
menger envolve múltiplos órgãos e causa uma deterioração progressiva de sua função. Os sinais e sintomas em estado 
avançado são: cianose central, dispnéia, fadiga, hemoptise, síncope e insuficiência ventricular direita. Os sintomas são 
apresentados por hipertensão arterial pulmonar, baixa saturação de oxigênio e eritrocitose secundária. As complicações 
mais comuns na síndrome de Eisenmenger (SE) são distúrbios da coagulação, hiperviscosidade sanguínea, derrames, 
trombose e embolias paradoxais, hiperuricemia, por sua vez, osteoartropatia hipertrófica, colelitíase e disfunção renal.

Palavras-chave: Síndrome de Eisenmenger, Hipertensão Pulmonar, Cardiopatias Congênitas, Vasoconstrição, Infla-
mação, Trombose, Proliferação e Apoptose Celular.
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Introducción

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

La hipertensión arterial pulmonar (HAP) está 
relacionada a la enfermedad cardiaca con-
génita, es un tipo de hipertensión arterial 
pulmonar con características y pronóstico 
diferentes con respecto a otras etiologías, 
se necesita experiencia en el tratamiento 
de pacientes adultos con cardiopatías con-
génitas e hipertensión pulmonar. En  las le-
siones congénitas cardiacas hay grandes 
comunicaciones intra o extra cardíacas, 
conduciendo a una sobrecarga de presión 
y volumen de la circulación pulmonar, pro-
piciando el desarrollo de hipertensión arte-
rial pulmonar, con menos probabilidad de 
ocurrir cuando se realiza la corrección 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 población de pacientes 
adultos con cardiopatías congénitas, a una 
tasa cercana del 5% por año (Marelli, The-
rrien, Mackie, Ionescu-Ittu, & Pilote, 2009). 
En Estados Unidos se estima que hay más 
de un millón de adultos con cardiopatías 

congénitas, con un estimado del 10% con 
hipertensión 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 síndrome de Eisenmenger (SE), 
donde patológicamente, es una condición 
que se explica cómo cortocircuito (shunt) 
de derecha a izquierda, cianosis y compro-
miso multisistémico, (Beghetti & Galiè, Eis-
enmenger syndrome a clinical pers-pective 
in a new therapeutic era of pulmonary arte-
rialhypertension, 2009). 

Por otra parte, los registros de hipertensión  
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 hipertensión ar-
terial pulmonar, cifra semejantes a las for-
mas idiopáticas de hipertensión arterial pul-
monar de 33,6% y un poco más que la de 
hipertensión 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 síndrome 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 diagnóstico y 
combinar los tratamientos tradicionales con 
los novedosos.

Metodologia

Aquí se consideran los aportes más im-
portantes, de ciertos autores de materiales 
consultados sobre la hipertensión pulmonar 
asociada a síndrome Eisenmenger, con  el 
objetivo de dejar abierta la investigación 
para futuros casos que den soporte a nue-
vos estudios. La revisión que se presenta 
en este artículo es de tipo documental, la re-
copilación de la información se ha realizado 
a través de una investigación con análisis 

VIVANCO GONZAGA, E., ZURITA MOREN, T., ULCUANGO VERGARA, X., & AGUIAR NÚÑEZ, G. 
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bibliográfico y casos de estudios encon-
trados a través de medios Electrónicos, en 
donde hay disponible consensos e investi-
gaciones sobre el tema abordado.

Resultado

Hipertensión arterial pulmonar asociada 
con cardiopatías congénitas

La afectación de la población general en 
padecer enfermedad coronaria es del 1%. 
Además, alrededor del 8% de estos, son 
pacientes con cardiopatía coronaria, así 
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% y 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 pronóstico a largo 
plazo, es más grave que otras condicio-
nes asociadas a HAP, como la hipertensión 
pulmonar primaria. Estos pacientes tienen 
una esperanza de vida del 80% a 10 años, 
del 77% a 15 años y del 42% a 25 años. La 
estadística no varía por la localización del 
defecto intracardiaco. Las patologías aso-
ciadas con mayor afectación a largo plazo 
son: síncope, presión de inflación de cavi-
dad derecha e hipoxemia aguda (Saha, y 
otros, 1994). 

El  síndrome de Eisenmenger SE, es la ex-
posición del lecho vascular a un incremento 
del flujo sanguíneo conduce a un aumento 
en la presión pulmonar desarrollando con el 
tiempo una artropatía obstructiva pulmonar.  
Las resistencias pulmonares se elevan a ni-
vel sistémico o supra-sistémico y se invierte 
el cortocircuito de derecha a izquierda ge-
nerando cianosis central.

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

Clasificación clínica: 

Síndrome de Eisenmenger

Hipertensión arterial pulmonar asociada a 
cortocircuito:

• Sistémico-pulmonar.

• Operable.

• Inoperable.

Hipertensión arterial pulmonar asociada 
con pequeños:

• Defectos septales.

Hipertensión arterial pulmonar postoperato-
ria:

Diagnóstico

Síndrome de Eisenmenger

La particularidad más sobresaliente del sín-
drome de Eisenmenger,  diferenciándolo de 
otros tipos de hipertensión arterial pulmo-
nar, es la existencia de cianosis severa de 
larga duración, teniendo efectos sistémicos 
subsecuentes y complicaciones latentes.
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Diagnóstico. 
 
Síndrome de Eisenmenger 

La particularidad más sobresaliente del síndrome de Eisenmenger,  
diferenciándolo de otros tipos de hipertensión arterial pulmonar, es la existencia de 
cianosis severa de larga duración, teniendo efectos sistémicos subsecuentes y 
complicaciones latentes. 
 

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

Fuente:  (Sociedad Argentina de Cardiología, (SAC); Asociación Argentina de Medicina 
Respiratoria, (AAMR); Sociedad Argentina de Reumatología, (SAR), 2011)

VIVANCO GONZAGA, E., ZURITA MOREN, T., ULCUANGO VERGARA, X., & AGUIAR NÚÑEZ, G. 
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El examen físico 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 infección sistémica. Los signos de 
HAP en valoración física se observa el cie-
rre palpable de la válvula pulmonar y com-
ponentes de segundo ruido cardíaco hiper-
fonético. La presión arterial frecuentemente 
es palpable o disminuida, al haber un soplo 
diastólico de regurgitación pulmonar (Gra-
ham-Steel) (Vongpatanasin, Brickner, Hillis, 
& Lange, 1998).

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

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 
oxígeno para maximizar la entrega de oxí-
geno a los tejidos dada la cianosis (Wood, 
1958).  La cianosis crónica en el síndrome 
de Eisenmenger es una anormalidad sig-
nificativa en la coagulación, considerando 
implicaciones clínicas, en el cortocircuito 
de derecha a izquierda, que se debe a la 
elevación de la resistencia vascular pulmo-
nar (RVP) y el aumento de la presión ven-
tricular derecha, ayudando a mantener el 
gasto cardiaco con el ejercicio (Kempny, 
Dimopoulos, Uebing, & et al, 2012).

Figura 1. Demostración eco cardiográfica de hipertensión pulmonar

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

El ecocardiograma transtorácico (ETT) per-
mite la detección de anomalías cardíacas 
o valvulares. El cateterismo cardíaco usa-
do para detectar, cuantificar y localizar el 
shunt, no se practica rutinariamente por que 
los avances tecnológicos han permitido al-
canzar estas mediciones. (Boehrer, Lange, 

Willard, Grayburn, & Hillis, 1993) El Doppler 
asociado ayuda al diagnóstico de shunts. 
El ecocardiograma transesofágico (ETE) 
es útil en los pacientes que hay dificulta-
des para la detección de la presión de la 
arteria pulmonar o la valoración de los de-
fectos septales (Chen, Chen, Lin, Hwang, & 

HIPERTENSIÓN PULMONAR ASOCIADA A SÍNDROME DE EISENMENGER
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Lien, 1995). Por otro lado, con la resonancia 
magnética se identifica los defectos intra-
cardíacos y el conducto arterial persistente, 
específicamente en los casos con cirugía 
cardíaca previa. La resonancia magnéti-
ca puede identificar shunts de izquierda a 

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

Figura 2. Alteraciones electrocardiográficas conforme síndrome de Eisenmenger

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

Para el diagnóstico diferencial con los exá-
menes complementarios, en aquellos pa-
cientes que presentan en la radiografía de 
tórax una arteria pulmonar prominente y de-
fecto septo-ventricular (DSV), el índice car-
diotorácico se encuentra disminuido, mien-
tras que los portadores de DSA presentan 
cardiomegalia con dilatación del ventrículo 
derecho secundaria al aumento de la pre-
sión de carga (Rees & Jerrerson, 1967).

Con respecto, al síndrome Eisenmenger 
(SE) involucra múltiples órganos y causa 
un progresivo deterioro de su función. Los 
signos y síntomas en estado avanzado son: 
cianosis central, disnea, fatiga, hemopti-
sis, síncope y falla ventricular derecha. Los 
síntomas están dados por la HAP, la baja 
saturación de oxígeno y la eritrocitosis se-
cundaria.

VIVANCO GONZAGA, E., ZURITA MOREN, T., ULCUANGO VERGARA, X., & AGUIAR NÚÑEZ, G. 
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Tabla 2.  Síndrome de Eisenmenger y clínica (Calderón, Sandoval, & Beltrán, 2015). 

De igual manera, hay riesgo de trombosis dentro de las arterias pulmonares 
centrales. Los pacientes diagnosticados con síndrome 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 anticoagulación rutinaria, sin embargo, muchos pacientes 
pueden requerirla por otras indicaciones (embolia pulmonar, arritmias, etc.). Aunque, no 
es inhabitual la presencia de hiperuricemia, con crisis gotosa asociada y riesgo 
incrementado de litiasis, arritmias y absceso cerebral.  En estos pacientes se requiere el 
uso de profilaxis para endocarditis bacteriana y vacunación contra neumococo e influenza 
(Dimopoulos, Wort, & Gatzoulis, Pulmonary hypertensionrelated to congenital heart 
disease: a call for action., 2014) (Roth & Aboulhosn, 2016). 

Siendo, las complicaciones más usuales en síndrome Eisenmenger (SE), son las 
alteraciones de la coagulación, los accidentes cerebrovasculares, la hiper-viscosidad 
sanguínea, trombosis y embolias paradójicas, la osteoartropatía hipertrófica, la 
hiperuricemia a su vez, disfunción renal y colelitiasis. (Diller & Gatzoulis, Pulmonary 
Vascular Disease in AdultsWith Congenital Heart Disease, 2007) (Diller, y otros, 2006).  
Los pacientes con este síndrome tienen un 80% de llegar a los 10 años, el 77% a los 15 
años y el 42% a los 25 años. (Diller & Gatzoulis, Pulmonary Vascular Disease in 
AdultsWith Congenital Heart Disease, 2007). La insuficiencia cardíaca derecha es otra 
causa de muerte, la hemoptisis, las complicaciones vinculadas al embarazo y las cirugías 
no cardíacas. En pacientes con grandes cortocircuitos postricúspides, con diagnóstico de 
síndrome de Eisenmenger  puede confirmarse sólo con ecocardiografía, sin embargo La 
mayoría fallece de muerte súbita. 

De esta manera, el pronóstico y la supervivencia de las cardiopatías congénitas 
desde que la cirugía reparativa se ha extendido y progresado enormemente, con  poca 
mortalidad, es por eso que, el 85% de los pacientes alcanzan la edad adulta. Por eso, es 
indispensable implantar pautas de manejo a los problemas que existen en estos enfermos, 
especialmente el tratamiento de la hipertensión pulmonar (HAP). Esta circunstancia,  

Tabla 2. Síndrome de Eisenmenger y clínica 

Fuente: (Calderón, Sandoval, & Beltrán, 2015)

De igual manera, hay riesgo de trombosis 
dentro de las arterias pulmonares centrales. 
Los pacientes diagnosticados con síndro-
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 anticoagulación 
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 vacunación 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 más usuales en 
síndrome Eisenmenger (SE), son las alte-
raciones de la coagulación, los accidentes 
cerebrovasculares, la hiper-viscosidad san-
guínea, trombosis y embolias paradójicas, 
la osteoartropatía hipertrófica, la hiperuri-
cemia a su vez, disfunción renal y colelitia-

sis. (Diller & Gatzoulis, Pulmonary Vascular 
Disease in AdultsWith Congenital Heart Di-
sease, 2007) (Diller, y otros, 2006).  Los pa-
cientes con este síndrome tienen un 80% de 
llegar a los 10 años, el 77% a los 15 años 
y el 42% a los 25 años. (Diller & Gatzoulis, 
Pulmonary Vascular Disease in AdultsWith 
Congenital Heart Disease, 2007). La insufi-
ciencia cardíaca derecha es otra causa de 
muerte, la hemoptisis, las complicaciones 
vinculadas al embarazo y las cirugías no 
cardíacas. En pacientes con grandes cor-
tocircuitos postricúspides, con diagnóstico 
de síndrome de Eisenmenger  puede con-
firmarse sólo con ecocardiografía, sin em-
bargo La mayoría fallece de muerte súbita.

De esta manera, el pronóstico y la super-
vivencia de las cardiopatías congénitas 
desde que la cirugía 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 hipertensión pulmonar (HAP). 
Esta circunstancia,  aparecer a menudo en 
pacientes con cortocircuito crónico izquier-
da-derecha. Debido al incremento de las re-
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sistencias pulmonares, la dirección del flujo 
cambia, presentando un cuadro conocido 
como síndrome de Eisenmenger. 

Influencia de los cambios en la paciente 
embarazada con hipertensión pulmonar 
con síndrome Eisenmenger.

El síndrome Eisenmenger (SE), debe seña-
larse que, esta cardiopatías es una de las 
pocas en las que el embarazo está con-
traindicado y se aconseja la ligadura tu-
bárica (ligadura de trompas) como méto-
do anticonceptivo de elección, porque los 
anticonceptivos orales aumentan el riesgo 
de ocasionar tromboembólico, además, 
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 espontáneo es usual, en  un 40%, así 
como, el retardo de crecimiento intrauterino, 
(Presbitero, y otros, 1994).

 Las pacientes con hipertensión pulmonar 
(HTP) asociado al síndrome Eisenmenger, 
se diferencian por tener las resistencias 
vasculares pulmonares fijas y elevadas, hay 
una complicación para el manejo del gas-
to cardiaco elevado durante el embarazo y 
su aumento durante el parto (Manso, Gran, 
Pijuán, & al, 2008). considerando que, la 
obliteración 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-
tación lo que produce un incremento agudo 
de la presión pulmonar que puede precipi-
tar el fracaso y la claudicación del ventrícu-
lo derecho.

Con esta evidencia, el daño clínico 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 síndrome de Eisenmenger 
el cortocircuito derecha-izquierda se incre-
menta debido a la reducción de las resis-
tencias vasculares sistémicas, lo que dis-

minuye el flujo pulmonar y provoca mayor 
cianosis. 

Tratamiento 

Los esfuerzos en un tratamiento están 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 presión ar-
terial sistémica y reducen el shunt, en oca-
siones llevan al paciente a un síncope y a 
la muerte súbita. Logrando resultados de 
buena evolución y al mismo tiempo, mala 
evolución en otros sujetos. La terapia con 
oxígeno 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 síndrome 
Eisenmenger (SE) de larga data, durante un 
mínimo de 12-15 horas diarias. Se puede lo-
grar una mejoría 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 síndrome Eisenmenger (SE), 
tiene como finalidad fundamental evitar que 
se altere el delicado equilibrio fisiológico 
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 cardiopatías 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 síndrome Eisen-
menger.

Para la hipertensión arterial pulmonar, ac-
tualmente existe terapias que se utilizan de 
forma cotidiana con pacientes de patología 
el síndrome Eisenmenger (SE),  cuya finali-
dad es mejorar la capacidad de ejercicio y 
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así, la calidad de vida. Evidentemente, exis-
ten investigaciones específicas en terapias 
enfocadas a pacientes diagnosticados con 
síndrome de Eisenmenger, permitiendo la 
aplicación de dichos tratamientos. 

Los resultados de la terapia con vasodila-
tadores pulmonares son favorables man-
teniéndose vigente durante algunos años, 
cuyos,  datos iniciales mostraban  pérdida 
de la eficacia luego del primer año, (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 sín-
drome de Eisenmenger, con resultados he-
modinámicos favorables y mejoría en la ca-
pacidad física a largo plazo, mientras que, 
las líneas centrales predisponen a embolia 
paradójica y sepsis (Rosenzweig, Kerstein, 
& Barst, 1999). Sin embargo, hay  estudios 
con iloprost inhalado que tiene provecho en 
varias clínicas con su administración (Yang, 
Chung, Jung, & al, 2012). 

Indicación de trasplante

En individuos con diagnósticos del síndro-
me de Eisenmenger hay en quienes falla  la 
respuesta al tratamiento y continúan dete-
riorándose físicamente, están indicados el 
trasplante pulmonar con corrección del de-
fecto cardiaco o el trasplante combinado 
corazón-pulmón llega hacer la opción tera-
péutica final (Karamlou, Hirsch, Welke, & et 
al, 2010) (Choong, Sweet, Guthrie, & et al, 
2005), Además, 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).

Fisiología de Eisenmenger en paciente 
con corazón un ventricular

Es evidente que, el  hábito de terapias en  
pacientes no ha sido valorado su desarro-
llo con estudios de asignación aleatoria, 
de manera que, los pacientes complejos 
frecuentemente son rechazados debido a 

la dificultad en estimar la RVP.  Por la falta 
de, estenosis pulmonar que proteja la cir-
culación pulmonar, la enfermedad vascular 
pulmonar aumenta durante la infancia, limi-
tando el flujo sanguíneo pulmonar. El incre-
mento  del flujo pulmonar podría ser bien 
recibido, aunque teóricamente, podría re-
ducir la cianosis periférica aumentando así  
la entrega de oxígeno a los tejidos. 

De hecho, los aumentos significativos en 
el flujo pueden llevar a una sobre-carga de 
volumen del ventrículo único, soportando 
las dos circulaciones, sistémica y pulmonar, 
acelerando a una disfunción 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 empíri-
ca. Es por eso que, debe hacerse una va-
loración hemodinámica invasiva o con re-
sonancia cardiaca del Qp y Qs para tener 
decisión en cuanto a su uso (Kilner, Geva, 
Kaemmerer, & et al, 2010). 

Conclusiones

La supervivencia  en pacientes  adultos 
diagnosticados con cardiopatías congéni-
tas, continúa incrementándose debido a las 
intervenciones quirúrgicas y a la disponibi-
lidad de nuevas herramientas tecnológicas 
utilizadas en el diagnóstico y tratamiento 
oportuno, impactando en el aumento del 
número de pacientes que presentan hiper-
tensión arterial pulmonar y conducen a un 
sensible deterioro de su calidad de vida 
con pronóstico a largo plazo. Gracias a la 
existencia en la actualidad de diversos tra-
tamientos disponibles, que permiten obte-
ner en mejores desenlaces clínicos y he-
modinámicos; obviamente, esta atención 
ha de realizarse en centros con experiencia 
en el tratamiento de la hipertensión arterial 
pulmonar-enfermedad cardiaca congénita, 
que dispongan del manejo especializado 
con equipos tecnológicos de nueva gene-
ración, ya que algunos pacientes con de-
fectos no corregidos podrían beneficiarse 
de cuidados intervencionista, y en aquellos 
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en quienes continúa el deterioro clínico por 
su baja respuesta a la terapia, podrían ser 
candidatos para terapias avanzadas como 
el trasplante de pulmón.

El embarazo en una paciente con HTP se 
vincula a una alta mortalidad, siendo una si-
tuación de muy alto riesgo. Las muertes en 
su mayoría ocurren en el puerperio precoz, y 
comúnmente se deben a un incremento sú-
bito en las resistencias vasculares pulmona-
res. Se debe considerar informar a la pobla-
ción 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 
información precisa del pronóstico materno 
y fetal, así como de la probabilidad de reali-
zar una interrupción legal del embarazo por 
causa médica. En gestaciones avanzadas, 
si existen dudas en el diagnóstico de HTP, 
se recomienda agotar todas las alternativas 
diagnósticas necesarias, incluido el cate-
terismo derecho, para su confirmación. En 
caso afirmativo, alrededor de la semana 34 
el embarazo debe finalizarse, además, si la 
situación materna o fetal está comprometi-
da se debe realizar lo antes posible.

La terapia combinada, es una alternativa 
importante para abordar simultáneamente 
múltiples factores en la fisiopatología de la 
HTP, proporcionando beneficios potencia-
les que permiten una mejora continua, no 
lograda con la monoterapia. Según la re-
visión 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-
ración. Un enfoque para estudio futuro, se-
ría el que desarrolle la combinación de las 
diversas alternativas terapéuticas para me-
jorar la supervivencia de los pacientes con 
HTP y sus complicaciones.
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