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Resumen

El sindrome o complejo Eisenmenger (hipertension arte-
rial pulmonar asociada a cardiopatia congénita) es una
entidad poco frecuente en la poblacién y en la mujer
gestante, describiéndose una alta mortalidad materno fetal
(20 al 40%) y complicaciones obstétricas relacionadas con
la entidad: amenaza de parto pretérmino, restriccién del
crecimiento fetal, insuficiencia placentaria, entre otras.

Este articulo describe el caso de una mujer en segundo
trimestre de embarazo con sindrome de Eisenmenger,
diagnosticada y manejada en un hospital de cuarto nivel
colombiano, con el fin de revisar la literatura al respecto,
pero, de especial interés, con el fin de compartir la
experiencia en el manejo médico de esta situacion tan
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Abstract

Eisenmenger complex (pulmonary arterial hypertension
associated with congenital heart disease) is a rare entity
in the individual population and in pregnant women,
describing a high maternal and fetal mortality (20 to
40%) and it’s well known obstetric complications related
entity: preterm delivery, intrauterine growth restriction,
placental insufficiency, etc.

We describe the case of a pregnant woman in the second
trimester with Eisenmenger’s syndrome who was moni-
tored, diagnosed and managed by high complex hospital,
in order to review scientific literature and illustrate the
experience of medical management of Eisenmenger’s
Syndrome during the pregnancy.
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compleja y de baja prevalencia. Este ejemplo puede
resultar dtil a nivel local y nacional para otros profesionales
de la salud que se vean enfrentados a manejar una mujer
en estado de gravidez con sindrome de Eisenmenger.

Palabras clave. Sindrome de Eisenmenger, hipertensién
pulmonar, mortalidad materna, mortalidad fetal, cardio-
patias congénitas.

INTRODUCCION

En el afo de 1897, Eisenmenger describié a un paciente
con cianosis y disnea desde la infancia, que muri6 de
hemoptisis a los 32 afios de edad. Durante su necropsia
se identificé una cardiopatia congénita que se asocié
a un grado variable de compromiso de la vasculatura
pulmonar. En el afo de 1958, Wood y cols. denomi-
naron como “Sindrome de Eisenmenger” a todas las
cardiopatias congénitas complicadas con hipertension
arterial pulmonar, con variabilidad pronéstica depen-
diendo del tipo de defecto congénito subyacente.
Los pacientes descritos en ese entonces, presentaban
resistencias vasculares pulmonares (RVP) elevadas y
cortocircuito bidireccional a través de una comunica-
cion entre las cavidades cardiacas (1,2,3).

En la actualidad se conoce al Sindrome de Eisenmenger
como una entidad poco frecuente en la poblacién
general y con cambios epidemioldgicos significativos,
en parte por el exhaustivo tamizaje de la poblacion
pediatrica y la intervencién oportuna de los pacientes
con cardiopatias congénitas (4, 5, 6).

Si bien la condicién caracteristica de la enfermedad es
la evidencia de una comunicacién congénita entre la
circulacién pulmonar vy sistémica con aumento de la
resistencia vascular pulmonar que si se hace superior
a la sisttmica permite el cortocircuito de derecha a
izquierda, la fisiopatologia especifica de la hiperten-
sion arterial pulmonar y los mecanismos que conducen
al aumento de la resistencia vascular en dicha altera-
cién no son del todo conocidos y algunas situaciones
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especiales son debatibles, de hecho son objeto de
investigacion actual (4 - 6).

Los pacientes con Sindrome de Eisenmenger tienen
mejor pronostico que los que presentan los otros tipos
de hipertensién arterial pulmonar en la clasificacion
de Danna Point grupo 1 (8, 9,10). La existencia de un
defecto con capacidad para descargar las cavidades
derechas permite que la clinica de congestién venosa
aparezca tardiamente, a la vez que se mantenga el
gasto cardiaco sistémico hasta fases avanzadas; todo
ello a expensas de un cortocircuito derecha-izquierda
y, por tanto, de hipoxemia arterial y cianosis (4,9,10).

La muerte de los pacientes con este sindrome clinico
suele relacionarse con la presencia de una insuficiencia
cardiaca progresiva y su asociacion con bajo gasto, puede
también presentarse de forma stbita, posiblemente como
consecuencia de un fenémeno arritmico (4,10,11).

Otras causas pueden ser: hemoptisis, complicaciones
infecciosas asociadas a trastornos de la inmunidad
con generacion de abscesos cerebrales, fenémenos
tromboembdlicos, complicaciones de una cirugia
extra cardiaca o de un embarazo y parto.(4,9,10) Sin
embargo, en los estudios mds recientes se observa que,
aunque todos estos episodios persisten como causa
de morbilidad, su impacto en la mortalidad global ha
disminuido. En concordancia con todo ello, la mayoria
de marcadores de mal prondstico son expresion de
una alteracién del funcionalismo cardiaco (7,10,11,12).
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El embarazo esta totalmente contraindicado en este
tipo de pacientes, dado el alto indice de complica-
ciones maternas y fetales. Segin la recopilacion de
diversos reportes publicados en la literatura médica
mundial la mortalidad materna se encuentra alrededor
del 20 al 50% (2,5,6 13,14).

Aunque puede producirse la muerte subita en estas
pacientes, asociado a fenémenos de arritmias, la
mayoria suele ocurrir durante el parto o dentro de la
primera semana del puerperio por disfuncién ventri-
cular derecha y como complicacién por fenémenos
tromboembdlicos en un 44% de los casos, hipovo-
lemia (26%) o preeclampsia (18%), y no parece que el
tipo de parto, sea vaginal o por via quirdrgica cesarea,
modifique este porcentaje (5,6,10,11).

En consecuencia, ante un embarazo en una mujer con
un Sindrome de Eisenmenger la recomendacién inicial
es la terminacion de la gestacion idealmente antes de
semana 16 cuando es el pico de los cambios hemodi-
ndmicos fisiol6gicos en el embarazo que conllevardn
a la sobrecarga de volumen y disminucién de la resis-
tencia vascular sistémica permitiendo la aparicion
del cortocircuito de derecha a izquierda; pero, si la
paciente decide seguir adelante con la gestacién, serd
necesario un control muy estricto, con la participa-
cion de diferentes especialistas: obstetras, cardidlogos,
anestesidlogos, etc. Se han descrito algunos casos en
los que el ingreso hospitalario temprano, el reposo, la
anticoagulacion, la oxigenoterapia y la administracion
de alguno de los nuevos farmacos vasodilatadores arte-
riales usados en el tratamiento de la hipertensién arterial
pulmonar, han mostrado ser beneficiosos (4,5,15-17).

A continuacion se presenta el caso de una mujer
con embarazo de 19 semanas y 4 dias con Sindrome
de Eisenmenger, quien fue controlada, diagnosti-
cada y manejada hasta la terminacion del embarazo
en semana 33 vy el puerperio, por los servicios de
ginecologia y obstetricia, medicina materno fetal
y unidad de cuidado intensivo en un hospital de
cuarto nivel colombiano.

Se busca ilustrar la experiencia en el manejo de
esta compleja situacién y que sea (til en el contexto
nacional para otros profesionales de la salud enfren-
tados a manejar una mujer en estado de gravidez
con esta condicién.

Caso Clinico

Paciente de 25 afnos, G3P0OA2, con embarazo de 19
semanas 4 dias, que ingresa al servicio de urgencias
del Hospital Universitario Clinica San Rafael (Bogota,

Colombia), por presentar sintomatologia irritativa urinaria.
En el momento de la valoracién por parte del servicio
de ginecoobstetricia se documenta un soplo sistdlico en
foco pulmonar grado I, acrocianosis y cianosis peribucal.

Con diagndsticos iniciales de infeccién de vias urinarias
(cistitis hemorragica), embarazo de 19 semanas 4 dias y
soplo sistélico se hospitaliza con antibioticoterapia y se
inician estudios complementarios.

El ecocardiograma transtoracico evidencié un defecto
amplio del tabique interauricular tipo ostium secundum,
con flujo bidireccional y dilatacién de cavidades dere-
chas con insuficiencia tricuspidea severa asociada a
hipertension pulmonar severa con presién sistélica
arterial pulmonar (PSAP) de 111 mmHg, fraccién de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) de 48% vy leve
disfuncion diastélica. Ante estos hallazgos se consi-
dera cuadro compatible con Sindrome Eisenmenger,
se inicia manejo con Sildenafil, anticoagulacion con
heparina de bajo peso molecular, oxigenoterapia y sin
ninguna indicacion intervencionista.

La Unidad de Medicina Materno fetal determiné hospi-
talizacién indefinida para monitoreo y seguimiento
estricto al embarazo considerando un alto riesgo de
mortalidad materna y fetal. Se ordené suministro de
oxigeno por canula nasal a 2 litros minuto, heparina de
bajo peso molecular a dosis plena y Sildenafil, moni-
toreo no invasivo con metas de presién arterial media
(PAM) mayor de 60 mmHg y saturacién de oxigeno
mayor de 90%. Dicho manejo se mantuvo hasta la
terminacién de la gestacion.

Una vez alcanzada la viabilidad fetal y previa realiza-
cién de ecocardiograma fetal descartando cardiopatia ,
se iniciaron las medidas para valoracion de bienestar y
crecimiento fetal hasta que la condicién materna permi-
tiera continuar con la gestacion en rangos de seguridad.

Se realiz6 monitoria fetal diaria, perfil biofisico con
Doppler de circulacién fetoplacentaria semanal vy
control de crecimiento fetal cada 15 dias, ademas de
los estudios correspondientes al control prenatal.

El seguimiento clinico materno evidencié el cumpli-
miento de las metas obtenidas en PAM y saturacién
de oxigeno, sin evidencia de cianosis. Como medi-
cion objetiva de la misma , no se observé policitemia
ni poliglobulia materna durante la hospitalizacion. Se
realiz6 ecocardiograma de control a los dos meses
del ingreso y previo al egreso que no mostraron
deterioro de patologia de base. El seguimiento fetal
mostré un adecuado patrén de crecimiento sin alte-
raciones del bienestar fetal.
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A las 30 semanas de gestacion se presenta el caso
clinico en junta interdisciplinaria con los servicios
de ginecologia y obstetricia, medicina materno fetal,
cuidado intensivo y anestesia para definir la estra-
tegia y el momento de terminacién del embarazo. En
dicha junta se decide que el parto debe ser progra-
mado por cesdrea bajo anestesia regional dado que
esta conducta no aumenta el riesgo materno y permite
una mejor planeacion de los equipos participantes,
adicionalmente monitoreo hemodindmico invasivo
intraoperatorio (catéter venoso central y linea arterial),
recuperacion en Unidad de Cuidados Intensivos.

Para las consideraciones obstétricas, con el fin de
disminuir el riesgo de sangrado, se propuso abordaje
por incision mediana, evitando el uso de uteroténicos
dado que tienen repercusion vascular. Se decidié
realizar de manera profilactica sutura de plicatura
uterina y esterilizacion tubdrica, previa autorizacion
del comité de ética institucional y firma de consenti-
miento informado por la paciente.

Posteriormente a las 32 semanas 4 dias de gestacion la
paciente inicia actividad uterina irregular que conlleva
cambios cervicales por lo que se decide maduracién
pulmonar fetal con betametasona 12 mg cada 24 horas
por dos dosis. Una vez completada la maduracion se
decide cesarea y esterilizacion tubdrica segin el plan
establecido en junta interdisciplinaria previa.

Se realiz6 por incision mediana y bajo anestesia general,
cesdrea segmentaria transperitoneal mas esterilizacion
tubdrica (previo consentimiento escrito de la paciente
debido a la contraindicacién para futuras gestaciones por
patologia cardiaca materna), sin complicaciones quirdr-
gicas, obteniendo un recién nacido vivo masculino de
1.940 gramos de peso, Apgar 8-9/10 y Ballard de 33
semanas, la paciente es trasladada a la unidad de cuidado
intensivo con el fin de monitorizar el posparto inmediato
y llevar a cabo un plan de extubacién programada.

La paciente es trasladada a la unidad de cuidado
intensivo manteniendo la vigilancia y el manejo
preoperatorio con oxigenoterapia, heparina de
bajo peso molecular y Sildenafil, adicionalmente
se agregaron didreticos de asa para control de la
volemia manteniendo una meta de presién venosa
central en 12 cmH,O.

Al quinto dia postoperatorio la paciente presenta dete-
rioro hemodinamico con signos de disfuncién cardiaca
derecha que requiere intubacién orotraqueal por 24
horas y dados los cambios fisiolégicos del embarazo
se considera que el test de vaso reactividad pulmonar
puede resultar falseado por lo que se agrega al manejo
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bosentan que se mantuvo hasta el egreso. La paciente
presenta recuperacion hemodindmica luego de 48
horas y se traslada a hospitalizacién para continuar
igual manejo instaurado.

A las dos semanas de postoperatorio y luego de cuatro
meses de hospitalizacién se decide dar egreso con
extension domiciliaria, manejo con sildenafil, furose-
mida, profilaxis antitrombdtica con heparina de bajo
peso molecular, control ambulatorio con neumologia
y realizacion de cateterismo cardiaco con test de
vasoreactividad a los 90 dias del puerperio. Durante
la hospitalizacién se realiz6 soporte emocional a la
paciente en multiples momentos.

Se realiz6 control a los 30 dias de puerperio eviden-
ciando evolucion satisfactoria, sin presencia de
complicaciones puerperales y sin signos de cianosis ni
deterioro de la clase funcional.

DISCUSION

Las cardiopatias congénitas tienen una prevalencia
en Colombia de 1,2 por cada 1000 nacimientos
vivos, similar a paises como Mexico o Espafa, pero
mas baja que la prevalencia reportada en Estados
Unidos y Europa (donde se estima una prevalencia
de 6 a 10 por cada nacido vivo (10,18). Las cardio-
patias mas frecuentes en Colombia son los defectos
de septum interventricular (27,3%), defecto de canal
auriculo ventricular , ductus arterioso persistente , y
doble tracto de salida del ventriculo derecho (27.3%)
(18). Todas estas cardiopatias son potenciales sustratos
para Sindrome de Eisenmenger en la vida adulta. Sin
embargo, la complicacién de estas anomalias estructu-
rales asociadas a hipertension pulmonar y cortocircuito
de derecha a izquierda (Sindrome de Eisenmenger) son
una entidad poco frecuente. Se estima que solo el 4
al 15% de pacientes con cardiopatia congénita desa-
rrollan hipertensién pulmonar en paises desarrollados
(10,11). El registro europeo estima una prevalencia de
hipertensién pulmonar asociada a cardiopatia congé-
nita en un rango del 4 al 28% con una prevalencia
de Sindrome de Eisenmenger del 1 al 6 % (10-12). En
Colombia se desconoce la prevalencia de ésta entidad.

El Sindrome de Eisenmenger tiene una edad de presen-
tacion variable que depende de la gravedad de los
defectos del cierre de los septos interauriculo-ventri-
culares o de otros defectos en la estructura cardiaca
definitiva (6,9,19). Debido a los cambios hemodi-
namicos propios de la gestacion, un corazén que
presenta una insuficiencia cardiaca derecha temprana
fracasa en el intento de mantener un adecuado gasto
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cardiaco con los mecanismos compensatorios neuro-
hormonales iniciales. Es por ello que en este grupo de
individuos el debut del sindrome clinico se presenta
con alta frecuencia durante la gravidez, tal como
ocurrié en la paciente presentada (6,9,19,20).

Una mujer embarazada afectada por Sindrome de
Eisenmenger atendida con el mejor soporte médico
multidisciplinar  (gineco-obstetricia,  perinatologia,
neumologia, cardiologia clinica e intervencionista)
tienen una mortalidad que oscila entre el 20% y el 40%
(5,13,14,21,22,23). Otros reportes informan mortalidad
hasta del 60% (5,15-17). Es por ello que el embarazo
en esta entidad se contraindica de forma absoluta y
una de las terapias alternativas para evitar los malos
desenlaces maternos es interrumpir el embarazo con
la induccién del aborto en el primer trimestre de la
gestacion (6,15-17).

La paciente presentada se trata de una mujer joven
con una hipertensién pulmonar severa, cortocircuito
de derecha a izquierda y franca falla cardiaca derecha
como marcadores de mal pronéstico materno y fetal.
Sin embargo, gracias el esfuerzo de un equipo multi-
disciplinario (medicina materno fetal, cardiologia,
cuidados intensivos, neumologia y anestesiologia) se
logré tener un desenlace de gestacion 6ptimo tanto
para la madre como para el feto.

A continuacion se discutiran algunas intervenciones
realizadas en la paciente y que son aun motivo de
interés y polémica frente al manejo de pacientes emba-
razadas con Sindrome de Eisenmenger.

El manejo de la hipertension pulmonar en Sindrome
de Eisenmenger se ha focalizado en el uso de antago-
nistas de receptor de endotelina (Bosentan), inhibidores
de fosfodiesterasa tipo 5 (Sildenafil), prostanoides
o terapia combinada. La evidencia en el manejo de
la hipertension pulmonar asociada a cardiopatias
congénitas (Grupo 1 de la clasificacién del consenso
de Danna Point 2008) es limitada en las mujeres en
estado de embarazo y no existen muchos estudios
clinicos aleatorizados que permitan una comparacion
de efectividad de los diferentes farmacos utilizados.

La Sociedad Europea de Cardiologia recomienda el
uso de Bosentan en pacientes con clase funcional Il
(recomendacién nivel |, nivel de evidencia B), con
consideracion especial en el uso inhibidores de fosfo-
diesterasa como el Sildenafil (recomendacion lla, nivel
de evidencia C) (15-17). Aunque el nivel de evidencia
del uso de sildenafil sea menor que el del Bosentan (no
hay estudios controlados aleatorizados para sildenafil)
éste tiene una especial consideracion en su uso, espe-

cialmente si no existe disponibilidad de Bosentan en el
contexto de la paciente, tal como ocurrié en este caso.
(24,25-30). El Sildenafil ha demostrado mejoria en:
parametros hemodindmicos, capacidad de ejercicio,
indice de disnea de Borg, clase funcional, calidad de
vida y buena tolerancia.

En la experiencia del manejo de esta paciente, el Sildenafil
fue muy bien tolerado, no caus6 repercusiones hemo-
dindmicas importantes en la mujer ni en la circulacién
materno-fetal, y la clase funcional de la paciente mejoré
significativamente (de grado IV a lll, clasificacion NYHA).

La oxigenoterapia es una medida que no ha demostrado
mejorar la mortalidad en los pacientes con Sindrome
de Eisenmenger, no existe un impacto significativo en
la mejoria de la clase funcional de los individuos que
padecen la enfermedad ni tampoco en la disminucion
de los indices de resistencia de la arteria pulmonar
(15,17,31). Sin embargo, fisiol6gicamente es conocido
que la policitemia o poliglobulia es una respuesta a
la hipoxia asociada que predispone a la aparicién de
microinfartos placentarios afectando el intercambio
sanguineo materno y fetal condicionando la aparicion
de restriccion del crecimiento fetal por insuficiencia
placentaria. Por tanto, se consideré que la oxigenote-
rapia podria permitir curvas adecuadas de crecimiento
fetal sin causar mayores efectos adversos en la madre.

Se realizaron mediciones periédicas de ecocardio-
grafia transtordcica en las cuales se evaluaba posible
empeoramiento del shunt o cortocircuito relacionado
con la administracion de oxigeno.

Nunca se evidencié esta complicacién y se prefiri6
dejar el soporte suplementario de oxigeno durante toda
la gestacion. Por el cuadro de insuficiencia cardiaca
y las posibilidades de presentar falla en la perfusion
tisular se realizaron pruebas de bienestar fetal peri6-
dicas y medicion de la circulacion materno-fetal con
Doppler feto-placentario, sin documentarse cambios
en los indices de resistencia vascular indicativos de
insuficiencia placentaria.

Con relaciéon a la via del parto no hay un consenso
y se deja al clinico la decisién final. Sin embargo, la
balanza parece inclinarse en favor del parto vaginal
dada la menor incidencia de complicaciones siempre
y cuando se pueda asegurar monitoreo continuo,
oxigenoterapia y en algunos casos se ha descrito el uso
de 6xido nitrico intraparto. (32-34) Las consideraciones
que se tuvieron en cuenta para la realizacién de la
cesdrea, luego de la junta interdisciplinaria, se encami-
naron a ofrecer a la paciente un ambiente controlado
que permitiera una mayor seguridad.
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Con relacion a la prevencién de la hemorragia
obstétrica no se encontré literatura para este tipo de
pacientes, al no tener claros los efectos hemodina-
micos en esta paciente, se evitaron los uteroténicos y
se ofreci6 una sutura de plicatura uterina.

El producto del parto de esta paciente fue un lactante
de 1940 gramos con un APGAR de 9-10-10 y Ballard
de 33 semanas, sin alteraciones en la adaptacion. El
sangrado postparto fue minimo y las perdidas hema-
tolégicas se compensaron con infusion de cristaloides
para minimizar el alto riesgo de complicaciones por
hipovolemia en un ventriculo derecho disfuncional.
La evolucién inicial fue adecuada permitiendo una
extubacion rapida; sin embargo, al quinto dia presenté
deterioro hemodinamico que se le atribuyé a la redistri-
bucién de volumen ocurrida en el puerperio, y que en
el caso de esta paciente pudo determinar sobrecarga
sobre el corazén derecho. Debido a ello se adicioné
Bosentan, considerando que no aumentaba el riesgo
en dicha paciente y podria tener efectos benéficos.
Finalmente, se logré un control éptimo de la patologia
durante la hospitalizacién y al dia 30 de puerperio la
evolucion fue satisfactoria.

La literatura sobre Sindrome de Eisenmenger continda
siendo limitada en la actualidad. Existen varios reportes
de casos similares al nuestro de manera aislada. La
serie mas amplia reportada fue la de Avila et al (35) que
describieron 13 embarazos en mujeres con Sindrome
de Eisenmenger. En su reporte la PSAP promedio fue
de 113 mmHg similar a nuestro caso. En dicha descrip-
cién tuvieron 3 abortos, 1 parto pretérmino y 2 muertes
maternas antes del segundo trimestre. Las pacientes
restantes fueron hospitalizadas en el segundo trimestre
y recibieron manejo con oxigenoterapia, heparina
y terminacién del embarazo por cesarea. Una de
estas falleci6 a los 30 dias de puerperio. Uno de los
neonatos fallecié y la mayoria fueron pequenos para la
edad gestacional.

Teniendo en cuenta el manejo de la paciente en
comento se puede inferir que la monitoria exhaustiva
de la paciente y el control llevado por parte de los
grupos multidisciplinarios son relevantes para disminuir
la morbimortalidad de mujeres que tienen cardiopa-
tias congénitas asociadas a hipertension pulmonar
con cortocircuito de derecha a izquierda, mejorando
los porcentajes de morbimortalidad evidentes en esta
compleja patologia. Se espera que el manejo que se
brindé a esta paciente sea Util a otros médicos para
poder tener una guia de manejo del Sindrome de
Eisenmenger durante el embarazo en pacientes que
rechacen la terminacion del mismo.
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Aunque se describe un caso exitoso es importante reco-
nocer que el embarazo es una contraindicacion en este
tipo de patologia. No se debe alentar el embarazo en
las pacientes que padecen el Sindrome de Eisenmenger.

CONCLUSIONES

» El sindrome de Eisenmenger es una entidad poco
frecuente en nuestro medio, muy compleja en su
abordaje médico, por lo que la presentacion de
este caso reviste especial importancia.

Ante la alta mortalidad de esta condiciéon esta
contraindicado el embarazo. El desenlace en esta
paciente fue afortunada para ella y su hijo, sin
embargo es necesario llamar la atencién sobre el
fortalecimiento del tamizaje de cardiopatias congé-
nitas en la nifez y deteccién preconcepcional para
asi evitar las complicaciones fatales por hiperten-
sion pulmonar en la vida adulta y el embarazo.

~

El manejo médico descrito en esta paciente
puede servir de ejemplo para otros profesionales
de la salud que se vean enfrentados a manejar
una condicién clinica tan compleja.
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