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Resumen

El síndrome de Eisenmenger (SE) representa la forma más avanzada de hipertensión arterial pulmonar asociada 
con cardiopatías congénitas. Los adultos con cardiopatía congénita representan una población en expansión que 
requiere de atención terciaria a largo plazo. Alrededor del 8% de los pacientes con cardiopatía coronaria y del 
11% de aquellos con shunt de izquierda a derecha desarrollan el marco para desarrollar un SE. Los esfuerzos están 
dirigidos al tratamiento de reducir la resistencia vascular pulmonar, el shunt de izquierda a derecha, la cianosis, 
la morbilidad y la mortalidad. Se describe el caso de una mujer de 41 años de edad, que presentaba cianosis en 
reposo, edema de miembros inferiores y comunicación interauricular, diagnosticada por ecocardiografía, siendo 
tratada con bloqueantes de los canales de calcio.
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Introducción

En 1897, Víctor Eisenmenger describió un caso de un 
paciente con cianosis y disnea desde la infancia, que 
fallece con hemoptisis masiva a los 32 años de edad. La 
autopsia mostró un defecto septal ventricular y enfermedad 
vascular pulmonar grave1. En 1958, Paul Wood describió 
el término: complejo de Eisenmenger, que consiste en 
“la hipertensión pulmonar en los niveles sistémicos con 
shunt bidireccional o invertido en un defecto del septum 
interventricular”. Posteriormente, el término síndrome de 
Eisenmenger (SE) se ha utilizado para describir la enfer-
medad vascular pulmonar y la cianosis resultante de la co-
nexión entre la circulación pulmonar y la sistémica (como 
en defectos del septo atrial, tabique ventricular, conducto 

Ver

arterioso persistente y ventana aortopulmonar)2.
Por lo tanto, el síndrome de Eisenmenger representa la 
forma más avanzada de la hipertensión arterial pulmo-
nar (HAP) asociada con defectos cardíacos congénitos. 
Los adultos con enfermedad cardíaca congénita (ECC) 
representan una población en expansión que requiere 
de atención terciaria a largo plazo. Aproximadamente 
entre el 5% y el 10% de ellos presenta HAP de gravedad 
variable, que afecta la calidad de vida, la morbilidad y 
mortalidad3.
Se relata el caso de una mujer de 41 años de edad que 
presentaba con presión arterial pulmonar (PAP) muy ele-
vada, edemas de las extremidades inferiores, cianosis de 
extremidades y comunicación interauricular, cumpliendo 
los criterios para SE.
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Presentación del caso

Se presenta el caso de una mujer de 41 años de edad, 
nacida en Río de Janeiro, que fue admitida al hospital 
con signos de disnea al mínimo esfuerzo, la misma fue 

progresiva iniciada hace 6 meses con un empeoramiento 
significativo en los últimos tres meses de su clase fun-
cional, dolor pleurítico con tos no productiva y edema 
severo de las extremidades inferiores. La historia clínica 
relata hipertensión con tratamiento medicamentoso, soplo 
cardíaco en la infancia y tabaquismo. El examen físico 
de auscultación cardiovascular presentaba un R2 hipo-
fonético con soplo sisto-diastólico en el área pulmonar. 
Se encontraba con taquipnea, cianosis de la punta de los 
dedos en reposo y signo de Dressler positivo aumentado 
en la palpación del tórax.
Se solicitaron exámenes complementarios, como bioquí-
mica, evidencias de actividad reumática, tiroides, electro-
foresis de hemoglobina, dentro de parámetros normales. 
Se solicitó una radiografía de tórax, observándose una 
protrusión significativa en el área de la arteria pulmonar 
(Figura 1), el electrocardiograma identificó bloqueo aurí-
culo-ventricular de primer grado con bloqueo completo de 
rama derecha (Figura 2), y la ecocardiografía transtorácica 
(ETT) mostró aumento de las aurículas, regurgitación 
tricuspídea significativa, ventrículo derecho agrandado, 
presión de la arteria pulmonar (PAP) de 123,7 mm Hg y 
fracción de eyección del ventrículo izquierdo (FEVI) del 
47% (Figura 3). Posteriormente, se realizó un ecocardio-
grama transesofágico (ETE) que demostró la presencia 
de una comunicación interauricular (CIA) con shunt de 
derecha a izquierda (Figura 4). En la tomografía compu-
tada de tórax, el principal hallazgo fue una protrusión de 

Figura 1. Telerradiografía de tórax (frente): protrusión del arco de 
la arteria pulmonar.

Figura 2. Alteraciones electrocardiográficas conforme síndrome de Eisenmenger.
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Figura 3. Demostración ecocardiográfica de hipertensión pulmonar.

la arteria pulmonar (Figura 5). Al realizar una gasometría 
arterial con aire ambiente se observaron los siguientes 
datos: pH= 7,43; pCO

2
= 23,4 mm Hg; pO

2
= 53,9 mm Hg 

y saturación de O
2
= 89,8%. En base al cuadro clínico 

propuesto se diagnosticó un SE con alta PAP, cianosis de 
las extremidades en reposo y presencia de CIA.
Inicialmente, se optó por el tratamiento medicamentoso, 
proponiendo el uso de diltiazem en dosis progresivas de 
720 mg/día, de acuerdo al consenso de Venecia4, furose-
mida 20 mg/día y espironolactona 25 mg/día. Después 
de 15 días de uso en dosis crecientes del antagonista 
del calcio, diltiazem, hubo una caída del 20% en la PAP 
(98 mm Hg) medidos por ETT realizado por el mismo 
operador anterior. Actualmente, la paciente se encuentra 
estable en forma ambulatoria.

Discusión

La incidencia de enfermedad coronaria en la población 
general es del 1%. Alrededor del 8% de los pacientes con 
cardiopatía coronaria y el 11% de aquellos con shunt de iz-
quierda a derecha desarrollan un marco para desarrollar un 

SE5. El aumento de la resistencia vascular pulmonar puede 
ocurrir entre el 5% y el 10% de los pacientes con defecto 
septal atrial (DSA) no tratados, predominantemente en 
mujeres. La patogenia de la HAP en algunos pacientes es 
desconocida. Por regla general, se considera la presencia 
de un SE cuando el DSA es grande, y no restrictivo, en 
presencia de cianosis en reposo6. En la descripción del 
caso observamos, conforme a la literatura, una paciente 
con HAP, CIA y cianosis en reposo.
El examen físico de estos pacientes es variado y puede 
revelar cianosis central que puede verse afectada debido 
al aumento de la resistencia vascular, cuando se someten a 
temperaturas más altas, ejercicio, fiebre, grandes altitudes 
o infección sistémica. Los signos de HAP en el examen 
físico presentan el cierre de la válvula pulmonar palpable 
y componentes de segundo ruido cardíaco hiperfonético. 
La presión arterial suele ser palpable o disminuida. Pue-
de haber un soplo diastólico de regurgitación pulmonar 
(Graham-Steel)7.
Para el diagnóstico diferencial con los exámenes com-
plementarios, en aquellos pacientes que presentan en la 
radiografía de tórax una arteria pulmonar prominente y 
defecto septo-ventricular (DSV), el índice cardiotorácico 



INSUFICIENCIA CARDIACA
Vol. 5, Nº  4, 2010

204 F Azevedo Simão y col. 
Síndrome de Eisenmenger y comunicación interauricular

Figura 4. Ecocardiografía transtorácica con Doppler cardíaco 
demostrando la presencia de una comunicación interauricular.

Figura 5. Tomografía computada de tórax: dilatación importante 
de la arteria pulmonar.

se encuentra disminuido, mientras que los portadores de 
DSA presentan cardiomegalia con dilatación del ventrícu-
lo derecho secundaria al aumento de la presión de carga8. 
La ETT permite la identificación de anomalías cardíacas 
o valvulares. El Doppler asociado permite la identifica-
ción de shunts. La ETE es útil en aquellos pacientes en 
los que hay dificultad para la identificación de la presión 
de la arteria pulmonar o la identificación de los defectos 
septales9. La resonancia magnética puede identificar 
defectos intracardíacos y conducto arterial persistente, 
especialmente en aquellos con cirugía cardíaca previa. La 
resonancia magnética puede detectar shunts de izquierda 
a derecha o bidireccionales, pero no tienen ninguna obli-
gación de cuantificar el shunt. El cateterismo cardíaco es 
muy útil para detectar, localizar y cuantificar el shunt y 
para determinar la gravedad de la enfermedad vascular 
pulmonar; sin embargo, ha caído en desuso ya que los 
avances en la ecocardiografía han permitido alcanzar 
estas mediciones10.
Los esfuerzos están dirigidos a un tratamiento para reducir 
la resistencia vascular pulmonar, el shunt de izquierda a 
derecha, la cianosis, la morbilidad y la mortalidad. Estas 
medidas han sido decepcionantes. Los bloqueantes de 
los canales de calcio reducen la presión arterial sistémica 
y disminuyen el shunt, pudiendo llevar al síncope y a la 
muerte súbita. Su uso es controvertido, existiendo resulta-
dos de buena evolución y al mismo tiempo, mala evolución 
en otros. La terapia con oxígeno no se recomienda de 
forma rutinaria, pero es útil en pacientes con hipoxemia 
profunda, disnea en reposo o actividad limitada11,12.
El pronóstico a largo plazo de pacientes con SE es mejor 
que otras condiciones asociadas a HAP, como la hiper-
tensión pulmonar primaria. Estos pacientes tienen una 
sobrevida del 80% a 10 años, del 77% a 15 años y del 
42% a 25 años. El pronóstico no es influido por la locali-
zación del defecto intracardíaco. Las variables asociadas 
con peor pronóstico a largo plazo son: síncope, presión 
de inflación de cavidad derecha e hipoxemia grave13. La 
paciente descripta presenta una patología poco común, 
con presentación atípica, considerando que la edad no es 

típica de la patología ni de la respuesta al tratamiento con 
diltiazem a dosis altas, manteniendo una buena evolución 
clínica hasta el momento.
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