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RESUMEN

Este sindrome clinico se caracteriza por qué ocurre una inversion del shunt de izquierda a derecha, producido por un incremento en la
resistencia del arbol vascular pulmonar que supera la resistencia periférica lo que conduce a hipoxia severa y falla del ventriculo derecho,
El SE afecta a alrededor del 1-2% de los pacientes con cardiopatias congénitas. La metodologia utilizada para el presente trabajo de
investigacion, se enmarcada dentro de una revision bibliografica de tipo documental, ya que nos vamos a ocupar de temas planteados
a nivel tedrico como es Sindrome de eisenmenger: revision bibliogréfica. La técnica para la recoleccion de datos esta constituida por
materiales electrénicos, estos ultimos como Google Académico, PubMed, entre otros, apoyandose para ello en el uso de descriptores en
ciencias de la salud o terminologia MESH. La informacién aqui obtenida seré revisada para su posterior andlisis. El diagnostico puntual y
oportuno de las cardiopatias congénitas en la infancia y su correcto manejo como la cirugia, son las principales medias que contribuyen
a evitar la aparicion del sindrome de Eisenmenger y que tendra como consecuencias una mejor calidad de vida y supervivencia de los
pacientes. Estos mecanismos han logrado que esta patologia siga siendo infrecuente y los reportes de casos sigan disminuyendo, al no
ser tratada oportunamente, este sindrome genera insuficiencias cardiacas que complican la evolucién de la enfermedad y la superviven-
cia de vida, que en la mayoria de los casos no supera los 50 afios.

Palabras clave: Congénita, Cardiopatia, Eisenmenger, Supervivencia, Cirugia.
ABSTRACT

This clinical syndrome is characterized by an inversion of the shunt from left to right, produced by an increase in the resistance of the
pulmonary vascular tree that exceeds the peripheral resistance, which leads to severe hypoxia and failure of the right ventricle. SE affects
around 1-2% of patients with congenital heart disease. The methodology used for this research work is framed within a bibliographic
review of documentary type, since we are going to deal with issues raised at a theoretical level such as Eisenmenger syndrome: bib-
liographic review. The technique for data collection is made up of electronic materials, the latter such as Google Scholar, PubMed, among
others, relying on the use of descriptors in health sciences or MESH terminology. The information obtained here will be reviewed for further
analysis. The punctual and timely diagnosis of congenital heart disease in childhood and its correct management, such as surgery, are
the main measures that contribute to avoiding the appearance of Eisenmenger syndrome and that will result in a better quality of life and
survival of patients. These mechanisms have ensured that this pathology remains infrequent and case reports continue to decrease, as it
is not treated in a timely manner, this syndrome generates heart failure that complicates the evolution of the disease and life survival, which
in most cases does not occur. exceeds 50 years.

Keywords: Congenital, Heart disease, Eisenmenger, Survival, Surgery.

RESUMO

Essa sindrome clinica é caracterizada por uma inversdo do shunt da esquerda para a direita, produzida por um aumento da resisténcia
da arvore vascular pulmonar que excede a resisténcia periférica, o que leva a hipodxia grave e faléncia do ventriculo direito. A SE afeta
cerca de 1-2% dos pacientes com cardiopatia congénita. A metodologia utilizada para este trabalho de investigagdo enquadra-se numa
revisao bibliografica de tipo documental, uma vez que vamos tratar de questdes levantadas a nivel teérico como a sindrome de Eisen-
menger: revisdo bibliografica. A técnica de coleta de dados é composta por materiais eletronicos, estes Ultimos como Google Scholar,
PubMed, entre outros, contando com o uso de descritores em ciéncias da saude ou terminologia MESH. As informacdes aqui obtidas
serdo analisadas para posterior analise. O diagnéstico pontual e oportuno das cardiopatias congénitas na infancia e seu correto manejo,
como a cirurgia, sdo as principais medidas que contribuem para evitar o aparecimento da sindrome de Eisenmenger e que resultardo em
melhor qualidade de vida e sobrevida dos pacientes. Esses mecanismos garantiram que essa patologia permaneca pouco frequente e
os relatos de casos continuem a diminuir, pois ndo é tratada em tempo habil, essa sindrome gera insuficiéncia cardiaca que complica a
evolucdo da doenca e a sobrevida, 0 que na maioria dos casos n&o ocorre. ultrapassa 50 anos.

Palavras-chave: Congénita, Cardiopatia, Eisenmenger, Sobrevivéncia, Cirurgia.



SINDROME DE EISENMENGER: REVISION BIBLIOGRAFICA

Introduccion

En 1897, Victor Eisenmenger describié un
caso de un paciente con cianosis y dis-
nea que fallece con hemoptisis masiva, la
necropsia mostrd comunicacion interven-
tricular (CIV) con hipertrofia de ventriculo
derecho, asi como dilatacion del tronco vy
ramas de la arteria pulmonar. Hacia 1958,
Paul Wood describié el término: complejo
de Eisenmenger, que consiste en la hiper-
tension pulmonar en los niveles sistémicos
con shunt bidireccional o invertido en un
defecto del septum interventricular (Garcia
Hernandez et al., 2014).

La hipertension arterial pulmonar es una
complicacion grave en los casos de cardio-
patias congénitas; la que ocurre cuando se
produce exposicion cronica de la vascula-
tura pulmonar al incremento del flujo san-
guineo asociado, a una mayor presion en
las malformaciones postricuspideas, provo-
cando la remodelacion del lecho vascular y
un aumento de las resistencias vasculares
pulmonares que establece la aparicion del
sindrome de Eisenmenger (SE) (Choca Al-
cocer, 2020). Este sindrome clinico se ca-
racteriza por qué ocurre una inversion del
shunt de izquierda a derecha, producido
por un incremento en la resistencia del ar-
bol vascular pulmonar que supera la resis-
tencia periférica lo que conduce a hipoxia
severa y falla del ventriculo derecho (Basti-
das et al., 2021).

Estas anomalias desencadenan insuficien-
cia cardiaca de severidad variable que, en
caso de embarazo, afecta la oxigenacion
materna y fetal. Debido al alto riesgo de
mortalidad para la madre y su hijo, el em-
barazo esta contraindicado en mujeres que
padecen este sindrome (Fajardo-Ruiz et al.,
2018). Debido a los progresos quirurgicos y
farmacologicos actuales, resulta cada vez
mas comun encontrar pacientes embara-
zadas con estas afecciones. No obstante,
cuando la hipertension pulmonar aparece
durante el embarazo, sigue siendo una de
las condiciones médicas de mayor riesgo
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para la madre y su hijo (Rosa Gabriela et
al., 2021).

La mortalidad materna por el sindrome de
Eisenmenger es tan alta como 40% en los
embarazos que continian mas alla del pri-
mer trimestre En contraste, la tasa de su-
per- vivencia a 15 afos es superior a 75%
en mujeres no embarazadas. Los cambios
hemodinamicos postoperatorios asocia-
dos con el parto por cesarea presentan un
riesgo aun mayor, con tasas de mortalidad
cercana al 70%. La restriccion del creci-
miento intrauterino del feto es una complica-
cion comun. El parto prematuro es también
frecuente, ocurriendo hasta en 85% de los
embarazos. A pesar de las complicaciones
maternas y fetales, la tasa de superviven-
cia neonatal se acerca al 90% (Acho-Mego
& Paredes-Salas, 2011). La mayoria de los
pacientes fallecen antes de los 40 anos. Las
arritmias pueden ser causa de muerte subi-
ta. Otras posibles causas son: insuficiencia
cardiaca, endocarditis infecciosa, hemorra-
gias, embolismos, isquemia y abscesos ce-
rebrales (Escalona et al., 2013).

El SE afecta a alrededor del 1-2% de los
pacientes con cardiopatias congénitas
(CC); aparece en casi todos los pacientes
no intervenidos de Truncus arteriosus, en el
50% de las comunicaciones interventricula-
res (CIV) de > 1,5 cm vy en el 10% de los
pacientes con comunicacion interauricular
(CIA). En algunos casos, especialmente en
las CIA y las CIV de pequeno tamano, que
nunca han presentado sobrecarga de volu-
men, aparecen una HAP severa. En estos
pacientes, la HAP debe interpretarse y ma-
nejarse como una HAPI coincidente con un
cortocircuito de bajo flujo (Hernandez Jimé-
nes et al., n.d.).

El principal mecanismo patogénico para la
aparicion del sindrome de Eisenmenger in-
volucra la presentacion de un defecto car-
diaco con la elevacion de la presion arterial
sistdlica pulmonar, especificamente cuando
se acerca a las cifras de presion arterial sis-
témica. Esta situacion genera una inversion
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| del shunt de pulmonar a sistémica, aparece
_|||, hipoxia y cianosis con intolerancia al ejerci-
7 cio, e inicialmente proporcional al grado de

hipoxemia. Este sindrome es un trastorno
:j generalizado que causa alteraciones hema-

tologicas, endocrinas, de la cinética de las
bilirrubinas, renales, Oseas, respiratorias,
neurolégicas y cardiovasculares. Todas ellas
condicionan un promedio de supervivencia
de 33 afios de edad (Alcocer et al., 2020).

m

AVF elevada y fija
Eritrocitosis secundaria
Didtesic hemarragica
Falla ventricular derecha
Asritmias

Didtesis trombatica
Disfuncitn renal
Disfuncitn hepatobiliar
Infecciones

Enfermedad esquelética

reci

Intolerancia al ejercicio, disnea, sincope y muerte sibita
Hiperviscosidad, deficiencia relativa de hierro, acido folico y vitamina Bqy
Hemaptisis, hemorragia cerebral, metrosragia, epistads

Hepatomegalia, edema

Sincope, muerte sibita

EVC, trombosis intrapulmonar

Aumento de wea, hiperuricemia, gota

Litiasis wesicular, coleckstitis

Endocarditis, absceso cerebral

Escoliosis, ostepartropatia hipertrifica

EVLC: evento vasoular cerebral; RVP: resistencla vasculas pulmenar.
Madificada de Krishna-Kumar y Sandaval ™.

Figura 1. Anomalias frecuentes en el sindrome de Eisenmenger y su traduccion clinica.

Fuente: (Calder6on-Colmenero et al., 2015).
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Figura 2. Abordaje diagnostico propuesto.

Fuente: (Calderén-Colmenero et al.,
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Los pacientes con sindrome de Eisenmen-
ger pueden estar asintomaticos los primeros
anos de su vida. Es en la segunda o tercera
década de la vida cuando se diagnostica,
son caracteristicas las siguientes manifesta-
ciones: cianosis, disnea de esfuerzo, fatiga,
poliglobulia, cefalea, mareos o sincopes,
alteraciones visuales, accidente cerebro-
vascular y alteraciones hemorragicas. No
hay cura para el sindrome de Eisenmenger;
sin embargo, en los ultimos afios, ha habido
un gran avance en los nuevos tratamientos,
cuya finalidad es disminuir la presion de la
arteria pulmonar, mejorar la oxigenacion y
reducir el grado de cianosis y eritrocitosis
(Rodriguez et al., 2015).

La administracion de bloqueadores o de
inhibidores de la enzima convertidora de
la angiotensina en estos pacientes dismi-
nuye la presion arterial, lo cual conduce a
un aumento del cortocircuito de derecha
a izquierda. Con el uso de los inhibidores
de la fosfodiesterasa 5, las postraciclinas,
el epoprostenol y el bosentan se ha visto
mejoria de los sintomas. Habitualmente, no
es aconsejable usar la oxigenoterapia, aun-
gue puede ser una ayuda para aquellos con
profunda hipoxemia y disnea de reposo o
con limitada actividad. Por otra parte, debe
evitarse la administracion de agentes anti-
plaquetarios y anticoagulantes debido a las
alteraciones hematologicas que presentan
estos pacientes y que los predisponen a las
hemorragias. La anticoagulacion solo esta-
ria indicada cuando se tiene la certeza de la
existencia de un problema emboligeno o en
presencia de una fibrilacion auricular (Esca-
lona et al., 2013).

Metodologia

La metodologia utilizada para el presen-
te trabajo de investigacion, se enmarcada
dentro de una revision bibliografica de tipo
documental, ya que nos vamos a ocupar de
temas planteados a nivel tedrico como es
Sindrome de eisenmenger: revision biblio-
grafica. La técnica para la recoleccion de
datos esta constituida por materiales elec-
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tronicos, estos ultimos como Google Aca-
démico, PubMed, entre otros, apoyandose
para ello en el uso de descriptores en cien-
cias de la salud o terminologia MESH. La in-
formacion aqui obtenida seré revisada para
su posterior analisis.

Resultados
Diagnéstico

En el orden de examenes complementarios,
el ecocardiograma transtoracico (ETT) es
util para detectar la presencia de anomalias
cardiacas. El Doppler asociado, permite la
identificacion de shunt. El cateterismo car-
diaco es muy util para detectar, localizar
y cuantificar el shunt, sin embargo, no se
practica rutinariamente ya que los avances
en el campo de la ecocardiografia han per-
mitido alcanzar estas mediciones (Garcia
Hernandez et al., 2014).

Clinica sindrome de Eisenmenger

La clinica suele comenzar a partir de la 32
década de la vida; los sintomas de insufi-
ciencia cardiaca aparecen mas tardiamen-
te que en la HAPI pero la cianosis lo hace
mas precozmente. La supervivencia de los
pacientes con SE es mejor que la de los
pacientes con HAPI. La supervivencia es-
timada a los 30 y los 50 afos de edad en
pacientes con SE es del 75 y del 55%, res-
pectivamente. El prondstico depende tanto
de la gravedad de la HAP como de la car-
diopatia congénita subyacente. Son facto-
res predictores de mal prondstico el inicio
precoz de los sintomas, una cardiopatia
congénita compleja de base, la capacidad
funcional reducida, clinica de sincopes, el
desarrollo de arritmias supraventriculares,
la presion auricular derecha media elevada
y el sindrome de Down. El prondstico tam-
bién depende del grado de hipoxemia. La
hipoxemia cronica provoca un aumento de
la sintesis de eritropoyetina y, secundaria-
mente, aumenta el numero de eritrocitos
(Hernandez Jiménes et al., n.d.).
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La hipoxemia cronica y la eritrocitosis se-

b cundaria dan lugar a una serie de compli-

caciones en diferentes 6rganos y sistemas:

e Alteraciones hematoldgicas: eritrocitosis
secundaria; déficit de hierro (por san-
grias de repeticion y por desplazamiento
de la curva de disociacion de la hemog-
lobina hacia la derecha). Clinicamente el
paciente puede presentar un sindrome
de hiperviscosidad (somnolencia, ce-
falea, vision borrosa, amaurosis fugaz,
parestesias, mialgias...). Entre las ano-
malias de la hemostasia mas frecuentes
se encuentran: fibrinolisis acelerada,
trombocitopenia, retraccion anormal del
coagulo, hipofibrinogenemia, prolonga-
cion del tiempo de protrombina y pro-
longacion del tiempo parcial de trombo-
plastina. El paciente puede sufrir tanto
fendmenos hemorragicos (hemorragias
mayores y menores) como fendmenos
tromboticos. Los trombos en las arterias
pulmonares proximales aparecen en
mas del 50% de los pacientes con SE.

* Trastornos neurolégicos: accidentes ce-
rebrovasculares; se considera que la
eritrocitosis secundaria, las flebotomias
de repeticion y la microcitosis podrian
favorecer su aparicion; abscesos cere-
brales: son mas frecuentes en pacientes
con cortocircuitos derecha-izquierda y
posiblemente sean debidos al paso de
la sangre venosa a la circulacion sisté-
mica sin pasar por el filtro pulmonar.

e Alteraciones osteoarticulares: acropa-
quias (comun en pacientes con hipoxe-
mia de otras etiologias); cifoescoliosis
que puede agravar la funcién pulmonar
de estos pacientes; osteoartropatia hi-
pertréfica, que consiste en el engrosa-
miento del periostio con formacion de
tejido 6seo a lo largo de la metafisis y
diafisis de los huesos largos y que se
manifiesta con artralgias.

e Hiperuricemia y gota: la hiperuricemia
es debida a una disminucion de la ex-
crecion de acido urico y puede provocar

482

crisis gotosas, nefropatia litiasica por
acido urico.

e Alteraciones renales: la hiperviscosidad
sanguinea por la eritrocitosis y la vaso-
constriccion arteriolar producen glo-
meruloesclerosis, disminucion del filtra-
do glomerular y aumento progresivo de
las cifras de creatinina. El primer signo
de disfuncioén renal es la albuminuria; si
la enfermedad evoluciona puede acabar
en una insuficiencia renal establecida. El
grado de disfuncion renal depende de la
severidad de la eritrocitosis y del tiempo
de evoluciéon de la cianosis. Otra con-
secuencia de la cianosis cronica a nivel
renal es la acidosis tubular renal, que
suele aparecer en pacientes de mayor
edad.

e Alteraciones dermatologicas: acne, len-
ta cicatrizacion de las heridas cutaneas.

e Alteraciones en las vias biliares: litiasis
biliar por célculos de bilirrubinato calci-
co y episodios de colecistitis (Hernan-
dez Jiménes et al., n.d.).

Manejo y estrategias terapéuticas

La prueba de reactividad vascular pulmo-
nar aclara si la hipertension pulmonar es re-
versible o irreversible usando 6xido nitrico
inhalado, epoprostenol, adenosina, nitro-
glicerina, nitroprusiato entre otros. El trata-
miento, ideal seria la intervencion quirdrgica
teniendo en cuenta ciertas recomendacio-
nes como son ninos con un gran Shut de
izquierda a derecha o evidencia de una ele-
vada resistencia vascular pulmonar donde
se debe cerrar el defecto durante los pri-
meros doce a dieciocho meses de vida. Pa-
cientes con predisposicion a la enfermedad
vascular pulmonar (trisomia 21), a quienes
se recomienda reparar en los seis prime-
ros meses de edad. En el tronco arterioso
0 transposicion de grandes arterias con
una comunicacion interventricular, debe ser
reparada en los primeros meses de vida
(Gonzalez Suarez & Caviedes Pérez, 2012).

RECIMAUC VOL. 6 N° 1 (2022)
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El tratamiento de tipo farmacoldgico ideal se
basa en el uso de inhibidores de la endoteli-
na, inhibidores de la fosfodiesterasa 5 o con
inhibidores de los prostanoides y aunque se
asocian a costos muy elevados, el medica-
mento mas econémico y de facil acceso es
el inhibidor de la fosfodiesterasa 5: el Sil-
denafil. Como ultima opcién, el trasplante
de pulmoén con reparacion del defecto car-
diaco o un trasplante de corazén y pulmoén
se deben considerar si hay disminucion del
estado funcional, episodios de insuficiencia
cardiaca derecha, y un avanzado deterioro
de cambios hemodinamicos, en especial un
pobre funcionamiento ventricular derecho
y elevados niveles de Péptido Natriurético
Auricular tipo (Gonzalez Suarez & Caviedes
Pérez, 2012). Lo certero radica en la ausen-
cia de guias de actuacion y manejo terapeu-
tico teniendo en cuenta el numero reducido
de casos (Garcia Hernandez et al., 2014).

Manejo en pacientes embarazadas

Las mujeres con defectos cardiacos con-
génitos que evolucionan a SE y se embara-
zan, tienen mayor riesgo de muerte mater-
na y fetal, debido a los multiples cambios
adaptativos en el sistema cardiovascular,
hematopoyético y pulmonar necesarios en
la gestacion para garantizar un adecuado
desarrollo fetal, pero que incrementan la
posibilidad de descompensacion cardio-
vascular ante un corazén comprometido,
de manera que la opcidon mas segura para
ellas es evitar el embarazo.

Las pacientes con SE que se embarazan,
tienen mayor riesgo de complicaciones fe-
tales, como consecuencia de la hipoxia
cronica materna, se ha demostrado mayor
posibilidad de aborto, 80% de compromiso
en el crecimiento fetal, 30 - 88% de parto
prematuro y hasta un 28% de muerte fetal,
asi como riesgo de defectos cardiacos en
la descendencia en un 3 a 8%. Uno de los
predictores mas importantes en los desen-
laces materno-perinatales es la saturacion
de oxigeno, en pacientes con saturaciones
mayores al 90%, cerca del 92% de los be-
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bes naceran vivos, a diferencia de las ges-
tantes con saturaciones menores a 85% en
quienes las posibilidades de un feto vivo se
disminuyen a un 12% (Bastidas et al., 2021).

e FEl parto vaginal se considera el ideal
para las pacientes embarazadas que
padecen este sindrome, con mortalidad
de 34 vs 75% en ceséareas. Se debe con-
siderar el estado general de la paciente
y el grado de la insuficiencia cardiaca
porqgue el parto vaginal puede provocar
arritmias e incrementos de 15-45% del
gasto cardiaco.

e |aterminacion del embarazo en etapas
tempranas implica un alto riesgo mater-
no, se recomienda concluya en las pri-
meras 10 semanas de gestacion porque
el embarazo en si conlleva a un riesgo
mayor.

e En todo momento es importante que la
madre conozca que el riesgo de la ges-
tacion no se limita a su persona, sino
que la mortalidad fetal y neonatal es su-
perior a 50%.

e Alas 24 semanas de gestacion el gasto
cardiaco en una embarazada es aproxi-
madamente 45% mayor que en una mu-
jer no gestante. El punto mas alto al que
llegara el volumen sistdlico en el embara-
z0 se da a las 20 semanas de gestacion.

e A partir de las 20 semanas de emba-
razo las pacientes deben hospitalizar-
Se para permanecer en observacion,
reposo, terapia con oxigeno y posible
administracion de farmacos. Los cuida-
dos incluyen la indicacion de diuréticos,
terapia de oxigeno, vasodilatadores y
anticoagulantes. La administracion com-
plementaria de oxigeno ha demostrado
reducir la presion arterial pulmonar, mini-
mizar el riesgo de policitemia secunda-
ria y mejorar la condicion hipoxica de la
paciente. La administracion de oxigeno
debe ser con mascara, inclusive durante
el sueno, durante todo el tercer trimestre
(Fajardo-Ruiz et al., 2018).
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Conclusiones

"l' El diagnostico puntual y oportuno de las

cardiopatias congénitas en la infancia y su
correcto manejo como la cirugia, son las
principales medias que contribuyen a evitar
la aparicion del sindrome de Eisenmenger
y que tendra como consecuencias una me-
jor calidad de vida y supervivencia de los
pacientes. Estos mecanismos han logrado
gue esta patologia siga siendo infrecuente y
los reportes de casos sigan disminuyendo,
al no ser tratada oportunamente, este sin-
drome genera insuficiencias cardiacas que
complican la evolucion de la enfermedad y
la supervivencia de vida, que en la mayoria
de los casos no supera los 50 afnos.
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