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Resumen
El síndrome de Eisenmenger es la forma más severa de presentación de hipertensión arterial pulmonar secundaria a defectos 
cardíacos congénitos no reparados, aunque su prevalencia es baja, continúa siendo un reto para los sistemas de salud de los 
países en vías de desarrollo por su complejidad en el manejo. Presentación del caso. Paciente femenina sin antecedentes 
médicos conocidos quien consulta por disnea relacionada a los esfuerzos y policitemia. Intervención terapéutica. Se realiza 
ecocardiograma transesofágico que arroja la presencia de defecto interatrial tipo ostium secundum e hipertensión arterial 
pulmonar severa, con cortocircuito de derecha a izquierda, se inicia oxigenoterapia y terapia farmacológica. Evolución 
clínica. Paciente permaneció ingresada presentando notable mejora a la disnea, se le dio de alta con referencia a la clínica 
de cardiopatías congénitas del adulto en Hospital Nacional Rosales.
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Abstract
Eisenmenger syndrome is the most severe form of pulmonary arterial hypertension secondary to an unrepaired congenital 
heart disease. Despite the low prevalence, it remains a challenge for the public health service of developing countries due 
to the complexity of the treatment. Case presentation. A female patient without known medical history, who consults 
with dyspnea on exertion and polycythemia. Treatment. A transesophageal echocardiogram was performed, showing an 
ostium secundum atrial septal defect and severe pulmonary arterial hypertension with a right-left shunt. Supplemental 
oxygen was administrated and pharmacological treatment was started. Outcome. The patient presented remarkable 
clinical improvement to dyspnea, she was discharged with medical reference to the Adult Congenital Heart Disease clinic 
at Rosales National Hospital.
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Introducción
El síndrome de Eisenmenger (SE) es la pre-
sentación más severa de hipertensión arterial 
pulmonar; caracterizada por la presencia de 
un defecto cardíaco congénito (DCC) no re-
parado que permite la presencia de un corto 
circuito entre la circulación sistémica y pul-

monar como la comunicación interventricu-
lar y la comunicación interauriculari.

En Europa, el SE presenta una prevalen-
cia del 1  al 5,6  % en cohortes de pacien-
tes con DCCii. En El Salvador se registraron 
70 000 recién nacidos vivos en 2017. de los 
cuales 1173 presentaron DCC, lo que supo-
ne un riesgo para el desarrollo de SEiii.
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El SE se considera una enfermedad sisté-
mica con afectación a múltiples órganos lo 
que explica las diversas manifestaciones que 
presentan los pacientes que la padecen, por 
ejemplo: intolerancia al ejercicio, eritrocito-
sis, disnea, cianosis central y periférica, de-
dos en palillo de tambor, cefaleas, acciden-
tes cerebrovasculares, abscesos cerebrales, 
hemorragias, trombosis, ferropenia, anemia, 
síndrome de hiperviscosidad, entre otrosiv.

El tratamiento de los pacientes con SE 
se ha limitado al manejo paliativo, debi-
do a la dificultad que representa el acceso 
al trasplante cardiopulmonar como tra-
tamiento curativo, sin embargo, existen 
avances en el manejo farmacológico con 
antiarrítmicos, análogos de prostaciclina, 
diuréticos, entre otrosv.

Presentación de caso
Se trata de una mujer de 37 años de edad 
quién consultó con historia de un mes de 
disnea relacionada a los esfuerzos físicos 
moderados que disminuía con el reposo, 
que en las últimas 24 horas había progresa-
do a disnea a esfuerzos mínimos y se acom-
pañaba de acrocianosis, fatiga, debilidad ge-
neralizada, dolor precordial de tipo opresivo 
asociado a actividad física y que mejoraba 
con el reposo. Negó palpitaciones, síncope 
u otros síntomas. Acudió a un consultorio 
privado donde, debido a que se identificó 
policitemia, fue referida al Hospital Nacional 
San Rafael para el manejo hospitalario.

Se registró el antecedente de dos ges-
taciones previas, sin otras condiciones 
médicas diagnosticadas. Al explorar sobre 
sus antecedentes, describió episodios de 
cianosis perioral desde su niñez que ce-
dían espontáneamente, sin haber recibido 
tratamiento específico.

En la evaluación física, se identificó ta-
quipnea, con diaforesis y cianosis perioral. 
Además, presentó frecuencia cardíaca de 
100 lpm, frecuencia respiratoria de 22 rpm, 
presión arterial de 90/60  mmHg, satura-
ción de oxígeno de 70 % al aire ambiente; 
se observó cianosis perioral, acrocianosis y 
dedos en palillo de tambor (Figura 1), cue-
llo con ingurgitación yugular bilateral a 90° 
hasta borde de mandíbula, se auscultó mur-
mullo vesicular disminuido, con estertores 
crepitantes basales bilaterales en campos 
pulmonares, ritmo cardíaco regular, soplo 
telesistólico en foco mitral III/IV con signo de 
Rivero-Carvallo, abdomen plano, doloroso a 
la palpación en cuadrante superior derecho, 
hígado 1 cm por debajo del reborde costal, 
reflujo hepatoyugular positivo.

Intervención terapéutica
Se trasladó al área de máxima urgencia, 
donde se inició manejo con oxígeno suple-
mentario a 15  L/min con reservorio. Se le 
realizó un hemograma (Tabla 1) donde se 
encuentra policitemia. Además, se le realizó 
un electrocardiograma que presentaba ha-
llazgos sugestivos de hipertrofia ventricular 
derecha (Figura 2), y en la radiografía de tó-
rax se observó la silueta cardíaca aumenta-
da de tamaño (Figura 3).

Tabla 1. Hemograma de ingreso tomado en servicio 
de máxima emergencia del Hospital San Rafael

Resultados

Línea roja

Hemoglobina 18,5 g/dL

Hematocrito 55,6 %

Volumen corpuscular medio 89,5 μg

Hemoglobina corpuscular media 29,8 pg

Eritroblastos 0,75 %

Línea blanca

Glóbulos blancos 5,91 ×103 μL

Neutrófilos 72,7 %

Linfocitos 22,0 %

Línea plaquetaria

Plaquetas 247x103/μl

Volumen plaquetario medio 10,7 fL

Figura 1. Dedos en palillo de tambor
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Una vez que se estabilizó a la paciente, 
se trasladó a la unidad de cuidados interme-
dios, con frecuencia cardíaca de 87 lpm, fre-
cuencia respiratoria de 16 rpm, tensión arte-
rial de 100/60 mmHg, saturación de oxígeno 
de 85 % con O₂ con máscara reservorio con 
FIO₂ 100 %. La gasometría arterial reportó un 
síndrome de distres respiratorio moderado 
(Tabla 2), debido al cual se inició furosemida 
20  mg intravenoso (IV) cada ocho horas y 
ácido acetilsalicílico 100 mg vía oral cada día.

Tabla 2. Gasometría arterial

Parámetro Valor

pH 7,45

paCO₂ 17 mmHg

pO₂ 39 mmHg

SO₂ 77 %

HCO₃ 11,8 mmHg

BE -9,6 mmol/L

TCO₂ 12,6 mmol/L

El ecocardiograma transtorácico se reali-
zó en el segundo día de ingreso. Este reportó 
las cámaras izquierdas de diámetros norma-
les, cámaras derechas dilatadas. Tampoco 
era posible definir el defecto de continuidad 
en el septum interatrial, al igual que existía la 
dificultad para definir un cortocircuito por la 
presencia de insuficiencia tricuspídea seve-
ra que chocaba contra el septum. El pericar-
dio fue normal, la válvula aórtica y la mitral, 
funcional, con insuficiencia moderada de la 
válvula pulmonar con una función sistólica 
normal, fracción de eyección ventricular iz-
quierda 53 % y presión sistólica de la arte-
ria pulmonar de 88 mmHg.

Luego de cuatro días se realizó la ecogra-
fía transesofágica que describió una lesión 
tipo ostium secundum (Figura 4).

Evolución clínica
La paciente se mantuvo con oxígeno por 
mascarilla reservorio a 15  L/min y se inició 
tratamiento con sildenafil 25  mg vía oral 
cada ocho horas en el segundo día de ingre-
so, además, una dosis de digoxina (0,25 mg 
IV), la paciente presentó evolución favora-
ble, mejoró disnea en reposo, con satura-
ción de oxígeno entre 85 y 90 %.

Se continuó con furosemida 20 mg IV 
cada ocho horas, ácido acetilsalicílico 100 
mg vía oral cada día, se realizaron fleboto-
mías de 200 mL con reposición de volumen 
de 200 mL de solución salina al 0,9 % cada 
día durante cinco días. Luego, la paciente 

Figura 2. Electrocardiograma de 12 derivaciones. Tomado en servicio de máxima emer-
gencia. Se observa: ritmo sinusal, frecuencia cardíaca 100 lpm, desviación del eje eléc-
trico hacia la derecha, onda P de alto voltaje, se observa onda R > 6 mm en V1, indice 
de Lewis = -25, índice de Cabrera = 0,87, sugestivos de hipertrofia ventricular derecha.

Figura 3. Radiografía de tórax tomada en el servicio de máxima emergencia. Proyec-
ción antero-posterior, se muestra magnificación de silueta cardíaca por proyección 
de la misma. Se logra apreciar dilatación del tronco de arteria pulmonar además de la 
arteria interlobar derecha prominente con vasculatura pulmonar periférica disminui-
da. Patrón de hipertensión pulmonar

Figura 4. Ecocardiograma transesofágico. Septum interatrial con orificio que mide 
22 mm, con cortocircuito amplio de derecha a izquierda, tipo osteum secundum. Vál-
vula tricúspide con jet de regurgitación amplio que se dirige a Septum interatrial y 
alcanza defecto septal
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fue trasladada al servicio de cuidados inter-
medios después de 11 días de estancia hos-
pitalaria, donde se inició la reducción paula-
tina de la oxigenoterapia hasta un mínimo 
de 3  L/min. Después de 15 días de mane-
jo, se dio el alta hospitalaria con furosemi-
da 40  mg vía oral cada 12 horas, sildenafil 
25  mg vía oral cada ocho horas y oxígeno 
suplementario a 3  L/min con cánula nasal. 
Finalmente, se refirió a la Clínica de Cardio-
patías Congénitas del Adulto del Hospital 
Nacional Rosales para su seguimiento.

Diagnóstico clínico
Síndrome de Eisenmenger secundario 
a defecto septal atrial tipo ostium secun-
dum no corregido.

Discusión
El síndrome de Eisenmenger consiste en 
una variedad de síntomas como disnea, 
cianosis, dolor precordial, acropaquia, sín-
cope, hemoptisis, etc., resultado de DCC 
no tratado. Cualquier DCC que lleve al de-
sarrollo de hipertensión arterial pulmonar 
puede causar SE. Generalmente, se pre-
senta en defectos atrioseptales, ventrículos 
septales, atrioventriculares y en conducto 
arterioso persistentev.

El SE es una entidad clínica rara que 
afecta a pacientes que no cuentan con ade-
cuado acceso a servicios de salud en áreas 
rurales o países en vías de desarrollo, en los 
cuales grandes DCC pueden pasar años sin 
ser detectadosiv. En el caso presentado, la 
paciente se presentó con sintomatología 
congruente con SE sin el antecedente de 
DCC, lo que retrasó el diagnóstico, con los 
factores de riesgo sociales descritos.

La fisiopatología que lleva al desarrollo 
del SE es consecuencia de cortocircuitos de 
izquierda a derecha, que provocan incre-
mento en la resistencia vascular pulmonar y 
la alteración de mediadores vasoactivos des-
encadenando vasoconstricción y remodela-
ción vascular, que consiste en la proliferación 
de músculo liso y trombosis causada por un 
aumento de la resistencia del flujo sanguí-
neo. En consecuencia, hay un incremento 
crónico de las presiones pulmonares y la pre-
sión del ventrículo derecho. Cuando la pre-
sión de la arteria pulmonar supera la sisté-
mica, ocurre la inversión del cortocircuito de 
derecha a izquierda, estableciendo así el SEv.

El cortocircuito de derecha a izquierda 
permite la entrada de sangre desoxigena-
da a la circulación sistémica, lo que provo-
ca manifestaciones sistémicas como eri-
trocitosis, cianosis, intolerancia al ejercicio, 
palpitaciones, dedos en palillo de tambor, 

ingurgitación yugular, edema de miembros 
inferiores, livedo reticularis, entre otrosvi.

La hipoxia y cianosis crónica generan un 
compromiso multiorgánico, que produce 
una eritrocitosis secundaria como una res-
puesta maladaptativa a la hipoxemia. Esta 
adaptación desencadena déficit de hierro y 
síndrome de hiperviscosidad (SHV) que in-
crementa la morbilidad y la frecuencia de las 
hospitalizaciones de los pacientesvii.

Por otra parte, la eritrocitosis compen-
sada genera un equilibrio en los niveles de 
hierro y de ferritina con elevación del he-
matocrito. En estos pacientes los síntomas 
SHV son leves o nulos, y el riesgo de presen-
tar eventos trombóticos es bajo mientras 
los niveles de hematocrito no excedan el 
70 %viii. Mientras que, en los pacientes con 
eritrocitosis descompensada, no se logra 
establecer un equilibrio con el aumento de 
los niveles de hematocrito y las reservas de 
hierro, lo que genera síntomas de SHV de 
moderados a severosix. El hematocrito más 
alto registrado en el caso presentado fue de 
56,9  %, con bajo riesgo de SHV y eventos 
trombóticos, no se identificaron los niveles 
de hierro y ferritina.

En cuanto al diagnóstico, los estudios de 
gabinete tienen un papel complementario, 
como el electrocardiograma, que permite 
la detección temprana de arritmias, hiper-
trofia de ventrículo derecho y presencia de 
bloqueos de rama derecha. Típicamente 
podemos identificar: desviación del eje a 
la derecha, la presencia de onda P pulmo-
nar, prolongación del QTc, depresión del 
ST/inversión de T en las precordiales dere-
chas V1-V4, y la derivación DII, DIII y aVFx. 
Así mismo, el ecocardiograma transtorácico, 
que constituye la herramienta de monito-
reo más importante, permite identificar la 
morfología y función cardíacax. En este caso, 
permitió sospechar un defecto del septum 
atrial a nivel de su porción media con cor-
to circuito de derecha a izquierda, que se 
pudo confirmar por medio de un ecocar-
diograma transesofágico.

De igual forma, la resonancia magnética 
cardíaca permite evaluar la función ventri-
cular y sus volúmenes, además es una herra-
mienta útil, no invasiva, para determinar la 
relación flujo pulmonar a flujo sistémico, sin 
embargo, aunque es una herramienta útil, 
no se encuentra disponible en todos los cen-
tros asistenciales, además de ser un estudio 
que no debe realizarse en pacientes inesta-
bles, disneicos o dependientes de oxígenoxi.

Finalmente, el cateterismo cardíaco de-
recho, considerado el estándar de oro, per-
mite confirmar el diagnóstico y diferenciar 
entre la hipertensión pulmonar de otro ori-
gen, ya que es una evaluación hemodinámi-
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ca directa. Los pacientes con SE presentan 
una presión media de la arteria pulmonar 
y una resistencia vascular pulmonar mayor 
que los pacientes con hipertensión arterial 
pulmonar idiopáticaxii.

La clave para el tratamiento de los pa-
cientes con SE radica en evitar la alteración 
del balance del estado fisiopatológico, lo 
que implica un monitoreo estrecho por par-
te de un equipo multidisciplinario enfocado 
en la prevención y manejo de las complica-
cionesxiii. El oxígeno suplementario no redu-
ce el riesgo de mortalidad ni provoca un in-
cremento de la oxigenación tisular, y puede 
producir mucosas secas en la vía aérea supe-
rior, predisponiendo a los pacientes a epista-
xis y hemoptisis. Se recomienda cuando se 
evidencia el aumento en la saturación de 
oxígeno en el torrente sanguíneo y una me-
joría de los síntomas de forma consistentexiv.

Los niveles elevados de hemoglobina en 
estos pacientes no deben ser tratados como 
otros tipos de policitemias. Las flebotomías 
rutinarias se asocian a resultados adversos 
como deficiencia de hierro, y aumento del 
riesgo de eventos trombóticos. Algunos 
pacientes seleccionados pueden verse be-
neficiados con flebotomías ocasionales con 
sustitución isovolumétrica, por ejemplo, pa-
cientes con síntomas moderados a severos 
de hiperviscosidad o hematocrito > 65 %xv.

La terapia anticoagulante no se reco-
mienda en todos los pacientes, ya que no ha 
demostrado mejorar la mortalidad y puede 
aumentar el riesgo de hemorragias. Se reco-
mienda solo en pacientes con factores de 
riesgo hemostático como fibrilación auricu-
lar, flutter auricular, válvulas protésicas, esta-
sis sanguínea y ausencia de hemoptisisxvi.

La terapia farmacológica se basa en tres 
vías metabólicas diferentes; los antagonistas 
de receptores de endotelina, los inhibido-
res de fosfodiesterasa-5 y las prostaciclinas. 
El bosentán, un antagonista de receptores 
de endotelina, ha sido el primer medica-
mento que mejora la tolerancia al ejerci-
cio, disminuye la presión arterial pulmonar 
media y la resistencia vascular pulmonar, 
es considerado de primera línea, un resul-
tado comparable con los mostrados por 
los inhibidores de fosfodiesterasa-5 como 
el sildenafilxvii. Así mismo, las prostaciclinas 
se mantienen cómo tratamiento de terce-
ra línea por el riesgo de infección y eventos 
trombóticos paradójicosxviii.

La intervención quirúrgica para la re-
paración del DCC se recomienda en la 
fase terminal de la enfermedad, y sus re-
sultados son variablesxix. Por otra parte, 
el trasplante cardiopulmonar es el trata-
miento definitivo acompañado de trata-
miento farmacológicoxvii.

La detección temprana de la DCC y la in-
tervención previa al establecimiento de alte-
raciones irreversibles, genera mejores resul-
tados en la calidad de vida. Debido a esto, se 
recomienda la implementación de tamizajes 
cardiacos adecuados en neonatos y niños 
que presentan sintomatología sugestiva de 
enfermedad cardíaca, y una adecuada edu-
cación a los padres o cuidadores para poder 
identificar los signos y síntomas de alarmaxx.
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