
CURSO DE ESPECIALIZACION EN CARDIOLOGIA 

INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA 
Dir, del Curso' ·Dr. Ignacio Chavcz Rivera 

T E S 1 S 
TITULO DE : 

en Cardiología 

1984 



UNAM – Dirección General de Bibliotecas Tesis 

Digitales Restricciones de uso  

  

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA 

SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL  

Todo el material contenido en esta tesis está 

protegido por la Ley Federal del Derecho de 

Autor (LFDA) de los Estados Unidos 

Mexicanos (México).  

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y 

demás material que sea objeto de protección 

de los derechos de autor, será exclusivamente 

para fines educativos e informativos y deberá 

citar la fuente donde la obtuvo mencionando el 

autor o autores. Cualquier uso distinto como el 

lucro, reproducción, edición o modificación, 

será perseguido y sancionado por el respectivo 

titular de los Derechos de Autor.  

 



• I EL SINDROHE DE EISENHENGER, REVISION 

CLI NICA Y DE lA LITERATURA 

• Autor: Dr, Javle,r Bustamante H, 

Asesor: Dr, Antonio Zghalb A, 

1 N D 1 C E 

INTRODUCC ION pag, 1 

LA CIRCUlACION PULHOWIR Y SU COHPORTAHIENTO 
EN LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS DE HIPERFLUJO 6 

FRECUENCIA DE PRESEKTACION DEL SINDROHE 10 

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINOROHE DE 
E ISENHENGER 11 

PATOLOGIA DEL S INOROHE DE EISENHENGER 20 

CONCLUSIONES 24 

BIBLIOGRAFIA 26 



INTRODUCCION 

A ta enfermedad vascular pulmonar obstruct\va generada por la larga -

evoluc\6n de una cardiopatía de hiperftujo y diferente por to tanto de la hipe.!: 

tens\6n arterial pulmonar primaria y et tromboembollsmo, se llama s{ndrome 

de Elsenmenger •. En éste hay Impedancia aumentada al f1ujo de todo el lecho 

pulmonar, no s6\o de tos vasos mayores como en el tromboembollsmo pulm!? 

nar, y comparte aquella caracterísltlca con la hlpertensl6n pulmonar prima­

ria, 

A pesar de no conocársele como ta\ en algunas estad(st\cas, el ep6nl-­

mo se sigue usando ya que ha pasado \a prueba del tiempo, fue Introducido -

por una personalidad prominente como to fue Elsenmenger y final mente ta -­

flslopatotog(a resutt6 y aun resulta controverslat, 

La primera descrlpc\6n reconocida sobre ásta entidad et (nlca (se adju­

dica una previa a Darlympte) fue hecha por Elsenmenger en 1897 con ocasl6n 

del caso de un cochero de 32 años con manifestaciones de Insuficiencia Car -

d(aca derecha que muere con hemoptisis y que en la autopsia resulta tener -

111 defecto septat lnterventrlcutar de 2 a 2,5 cm. de diámetro. La sltuacl6n 

fue Interpretada por et autor como un cortocircuito entre \as cavidades lz--­

qulerdas y derechas, el soplo por to tanto era el de una Comunlcacl6n lnter­

ventrlcular, la cianosis se debe a la dlsmlnucl6n del f1ujo sistémico al estar 

el pulmonar sobrecargado por el cortocircuito y los trombos ln-s\tu determ.!_ 

nanta evotucl6n de ta vascutopat(a y finalmente ta muerte con Infarto putm~ 

nar. 

En realidad ta descrlpc\611 hecha también habla de una Insuficiencia - -
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trlcusp(dea crónica, causa del soplo, pero E!senmenger fue capaz de deter-­

mh1ar ( 1 ) que los cambios vasculares pulmonares podrían ocasionar no s6-

lo la aboltcl6n del cortocircuito sino también del soplo. Según Wood, tam­

bién tuvo el mérlto de hacer una descripcl6n acuciosa y no dar lmportancla a 

la "dextroposlcl6n" d~ la aorta determinada por el defecto lnterventrlcular. 

Puede definirse el slndrome de E\senmenger como la hlpertensl6n ar­

terial pulmonar, debida a elevacl6n de resistencias, fija y no reversible y -

que permite un cortocircuito, por lo menos mixto o de derecha a Izquierda. 

Sobre esta deflnlc;l6n debe añadirse la presencia necesaria de un de­

fecto lntra o extracardíaco, de tamaño grande que permltl6 el hlperflujo pu.!. 

monar en una época y por el que ahora se efectúa un shunt bidireccional, con 

dlsmlnucl6n del flujo pulmonar. No Importa donde este ubicado el defecto. -

También debe aña<jlrse el hecho de que las presiones y resistencias pulmof'l! 

res astan a nivel sistémico, de otro modo el cortocircuito no senl bidirec­

cional. 

Otras causas de elevación de resistencias también por enfermedad - -

vascular son la hlpoxla crónica y la obstruccl6n venosa pulmonar ( 1 O ) • 

La denomlnacl6n de complejo Elsenmenger se ha usado en llln tlempo -

para la comunlcacl6n lnterventrtcular con enfermedad vascular pulmonar -

obstructlva pero ha caldo en necesario desuso toda vez que se tnata de una -

misma entidad bien definida desde el punto de vista ar,atomopato\6glco y clí­

nlco, status que una vez alcanzado deja sin Importancia el nivel al que pueda 

estar el defecto • 

Tal denomlnacl6n a\canz6 preponderancia sobre todo anti:s del clásico 
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trabajo de Wood, en 1958. Era oplni6n compartida entre otros por Taussig, 

Abbot y Espino ( 3 ) , que la posici6n a6 rtica era de importancia y que era -­

parte definitiva del "complejo" de Eisenmenger. Además, se afirma que el 

daño vascular típico de la hlpertensi6n pulmonar fija se debía a la elevaci6n 

de la presi6n ventricular derecha por causa del origen blventricu\ar de la - ·­

aorta. 

Otro nombre pare. la entidad que nos ocupa es el de reacci6n de Eisen­

menger pero ésta solo vendría a subrayar la evo\uci6n de las resistencias -

pulmonares hacia la lrreverslblltdad, en cualquier cardiopatía de hlperf\ujo, 

por tanto es 1 íc Ita su uso, 

El nCímero de cardiopatías que permiten aquel flujo y que pueden llegar 

a convertirse en Elsenmenger es variable, ( 1) ( 2) ( 4 ), y se clasifican 

Inicialmente en defectos a nivel atrtal, ventricular y aortopulmonar, e lncl_!:! 

yen a las cardiopatías congénitas más comunes: comunlcaci6n intere.trial, -

lnter.ientrlcular y Ductus arteriales. De las otras por su frecuencia y com­

plejidad, no vamos a ocuparnos, En la tabla 1 se detallan aquellas cardioP,! 

tías que pueden complicarse con la reaccl6n de Eisenmenger. 

Es conocido por todos el hecho de que los defectos a nivel ventricular 

o aortopulmonar llegan!:n.'mayorltariamentea la hlpertensl6n pulmonar fija­

con cortocl rcuito bidireccional y que los defectos a nivel atrlal pueden esP<?_ 

rar varios años más e incluso no desarrollar nunca el síndrome¡ existe un -

caso en la literatura, de 90 años ( 17) y tuvimos en el Instituto un caso de -

51 años 

La re.z6n que se da para esta drástica diferencia es que en los prime-
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ros la clrculacl6n pulmonar está permanentemente recibiendo el Impacto -­

del circuito sistémico, es decir, la trasmlsl6n de sus resistencias, hecho­

que llevará sin duda a la reacct6n vascular que caracteriza al s(ndrome - -

que revisamos ahora ( 5 i. 

No ocurre así en los defectos septal.es atrlal es donde la presl6n que -

se trasmite, si es que hay alguna, es la atrlal Izquierda y el shunt se reali­

za incluso por relacl6n de distensibi\ldades ventriculares más que por dlfe.­

rencia de presiones. 

En esos casos s6lo el 1 O a 15 'Yo de las comunicaciones atrlales se CO!:!_ 

vertlrán en síndrome de Elsenmenger contra casi todos los defectos a los -

otros dos niveles. 

Tambt.Sn se ha dicho que el tamaño del defecto debe ser por lo menos 

del tam~ño de la raíz a6rtlca pare determinar un Flujo realmente grande que 

cause ·eamblos en la clrculacl6n pulmonar. 

Esta diferencia hará que posiblemente todas las comunicaciones a nivel 

ventricular o a6rtopulmonar se complicar&i con la reaccl6n de Elsenmenger 

si tienen el tamaño suficiente. 
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TABLA 1, ( 1 ) ( 2 ) ( 4) . 

.,CO.RDIOPAT!AS CONGENITAS QUE PUEDEN COM­

PLIOl.RSE CON EL SINDROME DE E!SENMENGER 

( Las más comunes ) 

1. Nivel Aorto - pulmonar 

Ductus arterioso 
Ventana aortopu\monar 
Truncus 

2, Nlvel ventricular 

Comunlcaci6n lnte rventrlcular 
Transposlc16n de grandes arterias con CIV 
Doble cámara de salida de ventrículo derecho 
Ventrículo único 
Canal atrloventrlcular 

3, Nivel atrlal 

Comunlcaci6n lnteratrlal tipo secundum 
Otras (seno venoso, o prlmun) 
Conexl6n venosa an6ma\a total 
Conexl6n venosa an6ma\ parcial 
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LA CIRCULACION PULMONAR Y SU COMPORTAMIENTO EN LA:. -

O\RDIOPATIAS CONGENITAS DE HIPERFLWO•. 

De acuerdo con la definici6n de síndrome de Elsenmenger no puede ~ 

sarse por alto el comportamiento del lecho vascular pulmonar; básico para 

el desarrollo de la enfermedad oclusiva, responsable, al fin, de la fislopat_!! 

log(a del síndrome, 

Al Inicio del trabajo se ha puntualizado la diferencia con la hlperten­

si6n arterial pulmonar primaria y con el tromboembol\smo pulmonar, causa 

éste de enfermedad vascular oclusiva pulmonar y de hipertensi6n pulmonar­

por un aumento en la impedancia al flujo en las arterias pulmonares mayo­

res; mientras la Hipertensi6n Pulmonar fija por cardiopatía congénita com-;,, 

promete toda la circulacl6n pulmonar. 

QIRCULACION FETAL.-

Se conoce a la clrculaci6n fetal como un sistema que no afecta más -

allá del 30 % a los pulmones y ~u débito mayor se dirige a la placenta, org'!_ 

no de resistencias menores que aquellos ( 6). 

En al sistema es de re.pica! Importancia la permeabilicad del Ductus P! 

re. llevar la sangre aaquella y ta del foramen oval para obviar la clrculacl6n 

pulmonary llevar sangre "roja" al cerebro. 

Por supuesto, antes de someter al pulm6n a la presl6n atmosférica - -

esos cort~circultos no tienen otra CB1'.'9octeñstlca que la flsiol6glca y salvo -

estén acompañados de defectos obstructivos, tend""'1 importancia flslopatol,2 

gica. 
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Una vez lleno de oxígeno el pulmón, se abaten las resistencias, se In-

vierte el flujo a través del foramen oval y se ocluye el ductus mediante ca'!! 

bios que incluyen constricción, proliferación endotelial y fibrosls; y que se 

deben al incremento de la oxémia y a síntesis, inhibición o liberación de - -

prostaglandinas vasoactivas. 

El aumento del flujo pulmonar y la progresiva reducción de la capa -

media muscular con relación .a la luz de los vasos, y conslgulentemente de-

las resistencias, \\ovarán finalmente al desarrollo completo del lecho vas~ 

lar pulmonar de "tipo adulto" en algunos meses ( 7 ). Este proceso puede,­

' 
no obstante, retrasarse, y son especialmente la hlpoxla y las cardlopatlas -

congénitas de flujo, las que, o favoreciendo la vasoconstrlcclón o reflejando 

resistencias sistémicas, harán perdurar aquel tipo "fetal" de circulación. -

La comunicación lntemtrlal no entrenl, como se discutió, e>cactamente en -

c:;a os .¡1..ema, El l1"cho de residir a grandes alturas también puede retrasar 

la regresión normal de lecho vascular (e). 

Entonces, a mayor evolución de una cardiopatía de alto flujo y alta p~ 

slón la circulación pulmonar resentlNl ese hecho hasta que los cambios ana-

tómlcos vasculares cambien la cardiopatía congénita en hlpertensa fija. Ta!!! 

blén podría decirse que entre más jóven sea el paciente con un cortocircuito 

significativo de Izquierda a derecha, mayor posibilidad tendrtln sus reslste!l 

clas y presiones de volver a to normal en un eventual post-openltorto. 

Más adelante veremos que en el manejo de éstos pacientes debe lncli.&r 

se el estudio de ta capacidad de las resistencias de regresar en presencia--

de estimules; sean farmacológicos diversos o el simple oxígeno al 100". 
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Aquello, y por lo tanto la fronte re a partir de \a cual estamos en pre-

sencla de un Elsenmenger, marcará el límite que debemos conocer, pare -

Indicar una correccl6n sin riesgo pare el defecto del cortocircuito. Ese lí-

mlte sería tentativamente la edad; de 2 años en oplnl6n de Vogel y cols ( B ). 

Puede verse lo trescedental de la Influencia de la clrculacl6n pulmonar 

en el pron6stlco de la cardiopatía ( 1) ( 9) ( 10 ). Otl"&S ( 11 ) han claslfl-

cado el status actual en 3 fases. 

Fase l, Cuando la capa media muscular se adelgaza, (aumento del ín-

dice lumen/pared) bajan las resistencias pulmonares y aume!! 

ta el flujo pulmonar. 

Fase 11. Las resistencias pemianecen elevadas y se detiene el proce­

. so normal. L.ós dai\,s clínicos no son slgnlflcatl:-'°5. 

Fase 111, E\ g,rosor de \a media va aumentando y luego habrá cambios -

en \a íntima¡ Invirtiéndose el cortocircuito. 

Se considerar', según ésto, operables s6lo \as fases 1 y 11. 

LA detencl6n del descenso de \as resistencias en el perl'odo post-natall!! 

mediato puede tener 1..11a finalidad protectora hacia el pu\m6n Impidiendo su-

plétora y por \o tanto la sobrecarga dlast6llca Izquierda y la.Insuficiencia -­

cardíaca. Este mecanismo, ( B) ( 12) se ve en un grupo muy, pequeño de -

comunicaciones con defecto \nterventrlcul ar (menos de 5 %) en \os que ni si-

quiera un t(plco soplo de diferencia de presiones se documentara ( 2 ). En -

j§stos se podría dar \a mejor y m&s temprana llegada a Elsenmenger. 

Las teor\as sobre e\ desarrollo de \a clrculacl6n pulmonar, sobre todo 

en \a comun\cacl6n lntel"'llentrlcu\ar, camino seguro en condlcl ones adecuadas 
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hacia el síndrome que nos ocupa, se enfocan hacia la estructura vascular -­

macro y ,.;,icrosc6plca y a las características anglográficas y post-mortem -

de la clrculacl6n tanto venocapllar como arterlolar. 

El grupo de Reld Introdujo el criterio morfométrico en la comprensl6n 

del asunto y sus puntos de vista para evaluarlo y consiguientemente estimar 

su slgnlflcado fislopatol6glco, incluyen una medida del pulm6n entero, desde 

las que son capaces de conocer el status clínico que el paciente tenía. 

El tamaño arterial intraaclnar fue otra de sus variables, donde en sus 

casos de hlpertensl6n pulmonar, aquel fue de magnitud inferior a la normal­

para la edad. El índice alveolo/arterial está aumentado a expensas de un n!l 

mero anonTialmente menor de arterias para la edad, siempre en referencia 

a las arterias lntraacinares. 

La musculatura de ta capa media lleganl más perlférlcamente y esta­

rá presente en arterias más pequeñas de lo que sería de esperar para la edad. 

En esos casos efectivamente, la presencia de un defecto septal "de al-

. tapresl6n" lnterflrl6 con el desarrollo ftslol6glco de la vasculatura pulmonar, 

sobre todo en arterias mayores de 250 um, suglriéndo además que la enferm.!! 

dad que nos ocupa se desarrolla sobre vasos patol6gicos. 

Así, el área total del lecho pulmonar se reduce, constituyendo el esta­

do central del síndrome de Eisenmenger; vasculatura no reactiva a los cam­

bios en la concentracl6n de oxígeno o a estímulos farmacot6gicos. 

Se ha sugerido también ( 12) el 'uso, de la biopsia pulmonar para es~ 

blecer el grado de cambio vascular y en consecuencia un pron6stico seguro. 
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FRECUENCIA DE PRESENTAC!ON DEL S!NDROME ,-

Como se dijo, no todas las cardiopatías de hlperflujo llegarán al s(n­

drome obstructlvo vascular conocido como Elsenmenger. Pára ello es nec~ 

sar!o el tamaño adecuado de los defectos lnterventr!culares y aortopulmona­

res y la persistencia en defectos de 11baja.pres!6n", Además es preciso un -

lecho pulmonar "preparado" según párrafos anteriores, para reaccionar ante 

la Influencia de presiones y flujo. 

De acuercto con el trabajo más Importante sobre el tema ( 1 ), entre -

sus casos de cardiopatía congénita susceptibles de llegar al síndrome de - -

Elsenm~nger, la comunlcacl6n lnterventrlcular y el Ductus son los más Im­

portantes aunque ciertas cardiopatías que simulen la s!tuac!6n, pueden per­

fectamente llegar a ese estado, (tronco comÚ'l, canal atrloventrlcular y Vl!!:I 

trículo (nlco), 

·A pesar de tener en sus tablas una Incidencia mayor al 50'Yo para los 

defectos mencionados, es categ6rlco al aflnTiar que virtualmente toda comu­

nlcac!6n grande llegará, de ubicarse a esos niveles, a producir reaccl6n ~ 

mientras que los defectos lnteratr!ales comun!cac!6n lnteretr!al, conexl6n -

venosa anomala parcial llegarán o bien a edad muy avanzada·, porcentaje muy 

bajo (alrededor de 9 'Yo ) o nunca. 

En nuestro t'rebajo hemos seleccionado 35 casos, El criterio de !nclu­

. sl6n es .el haber sido catete rizado y no haber tenido respuesta ni al oxígeno -

al 1o<;>')( ni a fármacos diversos, 

Entre ellos la frecuencia mayor es obviamente para los defectos tipo -

comun!cac!6n lnterventr!c~la y Ductus, los enfermos se distribuyen de la - -
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13 casos, más 3 asociados a CIV 

16 casos, más los 3 anteriores 

7 casos, una asociada con CVAP. 

No es \(cito sacar conclusiones estadísticamente slgnlñcatlvas de aq~ 

\lo pero pensamos que nos dá perfecta Idea de las proporciones, 

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME DE EISENMENGER.­

HISTORIA: 

No podemos tener una cronología e><acta en pacientes de nuestro medio, 

acerca del comienzo de las manifestaciones que sugieren al Inicio del síndro­

me. 

Muchos de los pacientes tuvieron dlñcu\tad en asegurar cuando comen­

zaron sus molestias y muchos han estado relativamente aslntomL!.tlcos y gen.!!. 

ralmente han sido grados variables de mala tolerancia ai esfuerzo que se re­

gistraron como el dato clave pare. estimar el Inicio de la anfenredad¡ obvia­

mente que los datos de hlpertensl6n venosa pulmonar por' sobrecarga dlast6-

\lca Izquierda son mucho más antiguos y generalmente en éste repaso se han 

perdido en la memoria, 

En este trabajo se Incluyeron 2.1 pacientes de los 36 registrados Inicia_! 

mente ya que fueron los que se pudieron seguir por lo menos hasta el año 83, 

Su dlstrlbucl6n es la que sigue: Ocho casos con comun\cacl6n lnterventrlcu­

\ar, 9 con Ductus (2 de ellos con CIV), 4 con comunlcacl6n lnteratrlal (una -

tenía CVAP), 



- 12 -

Dlstrlbucl6n por edades¡ 

Edad 

15 a 20 

20 a 25 

25 a 30 

30 a 35 

40 a 45 

60 

NGmero 

4 

05 

7 

2 

Nuevamente llamamos la atencl6n sobre el hecho de que la seleccl6n -

de pacientes fue Influenciada solo por el haber sido vlstos por lo menos has­

ta hace un año. 

La dlstrlbucl6n por sexo favorecl6 mas a las mujeres y no es, como -­

se dijo; un nGme,..; slgnlflcatlvo para sacar conclusiones. 

Hombres B 

Mujeres 13 

SINTOMAS ESPECIFICOS: 

Disnea.- Es al síntor:na que domina el cuadro y se tra~a por lo general 

de lllll llmltacl6n no muy Importante. La enfemiedad no sue~e ser muy lnca­

pacltante y permite una sobrevlda de relativa productividad ( 13). 

En la revls16n, diecisiete de los 21 pacientes se presentaron con quejas 

.de disnea de grado 1 (o clase 1 de la NYHA) de aparlc16n variable. Dos pa-­

clente·s tenían disnea de grado 11. Uno se report6 sln molestia alguna pero -

estaba con datos de Insuficiencia cardíaca derecha y tenía una CIV hlpertensa. 
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No hubo correlaci6n significativa entre el tipo de cardiopatía y ta tete-­

rancla física. 

La Insuficiencia cardíaca derecha se document6 presente alguna vez en 

4 pacientes 201.. 

Otros síntomas.-Muy fre~uentemente están asociados a la disnea, - -

otros síntomas gu(as y por su ocurrencia se han enllstado en casi todos los -

trabajos de la literatura ( 1 ) ( 2) ( 7) ( 11 ); y son la hemoptisis, el s(n­

cope y el dolor anginoso. 

El primero se ha relacionado con Infarto pulmonar y con lesiones vasc.!:! 

lares avanzadas. Su aparlcl6n es rara antes de los 24 años y aLnque en el tt;!' 

bajo de Wood ( 1 ) f\Je sl¡rio ominoso en el 291. de sus fatleclmlentos, nosotros 

no encontf'1l.mos un s61o caso comprobado de hemoptisis. La ~lferencla con é~ 

te signo es que mientras la ruptura de LnOS vasos con lesiones plexlformes no 

es amenazante, un Infarto pulmonar si lo es, 

El dolor se ha atribuido a "angor derecho" por la hlpoxemla y el grosor 

de la pared ventricular derecha. Es raro en la Infancia y en éste trabajo - -

tres pacientes lo menclonaron,dos con ductus y uno con comu':'lcacl6n lnterve.!! 

trlcular. 

El síncope se podría atribuir a la hl p6xla cerebral o a ';""rltmlas wntrl­

culares, pero a pesar de haber sido considerada de mal pron~tlco ( 4) su p~ 

sencla no nos ha parecido significativa. En cuatro de los pac.tentes estwo p~ 

sente y en ninguno fue precursor ni antecedente de otro evento. 

SIGNOS: 

Los datos que más frecuentemente se han encontrado soo Invariablemente 
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el "complejo de la pulmonar de Chávez" en precordlo, latido paraestemal 1,! 

qulerclo y no siempre cianosis, hlpocratlsmo digital, arritmia o soplo de - -

Graham Steetl. 

Todos los paclentes de nuestra revls16n tenían el complejo de la pulm2 

nar, dato claro de hlpertensl6n pulmonar y que reune el cierre palpable de la 

válvula pulmonar y su levantamlento slst611co, 

El latldo del ventrículo derecho estaba presente en 12 de los casos, ~ 

cho que va de ácuerdo con lo descrito ante rlormente ( 1 ) ( 7) ( 4) y revela 

la sobrecarga de presl6n. 

La cianosis y el hlpocratlsmo digital no se encontraron en todos los c~ 

sos, como tampoco se encontraron en otras casuísticas¡ en la nuestra once -

paclentes tenían clanosls de reposo al momento de ser l~gresados al hospital 

( 55% ),. uno de ellos la tenía de canfoter diferencial y solo cinco ten(an hlpo­

cratlsmo digital. 

El ritmo cardíaco de todos esteba regular y e lectrocerdlográflcemente -

slnusal, s61o uno tuvo frecuentemente arritmia ventrl cular- y supraventrlcular 

sin repercusiones, 

El soplo de lnsuflclenela pulmonar- tampoco es lnvar-lable hallazgo y su 

presencla se desclbrl6 en 9 de los 21 pacientes ( 43% ); dentro del rango de­

otrÓs autores ( 1 ) ; 

Se. hallaron 3 casos con soplo de lnsuflclencla trlcuspldea y un soplo b.! 

sal p~toslst6llco estaba presente en ·5 casos, 

Solo en uno de los cuatro casos que quedaron de comunlcacl6n lnter-­

atrlal el segundo ruido estaba desdoblado y fljo. 
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Todos los signos descritos y otros menos frecuentes y no mencionados 

s6\o nos pueden guiar al dlagn6stlco de hlpel"tensl6n pulmonar y sobrecarga 

derecha y en ningún caso servirán para Identificar el sitio del defecto, 

Radiografía de T6rax: Ciertamente la principal manlfestacl6n radlo\6-

glca es y ha sido la prominente dllatacl6n de la arteria pulmonar.Y vasos hl­

\lares. La cardlomegalla que no suele ser de gran magnitud fue para nues­

tros casos variables entre grado 1 a lll, con un índice cardlotoráclco pro~ 

dio de 64')1. que en el transcurso del seguimiento vart6 muy poco slgnlflcatlv~ 

. mente. El crecimiento de la silueta cardíaca se hizo siempre a expensas de 

cavidades derechas y la arteria pulmonar. El flujo pulmonar estaba estlma­

t\vamente aumentado en 6 casos, disminuido en 7 y normal en e. 

Igual que con la clínica, poco puede decirse a partir de la radiografía 

sobre el origen del shunt. 

Electrocardiograma.- El ritmo siempre fue slnusa\ a excepcl6n del -

caso antes mencionado que tuvo relt.eradamente arritmia sin gran repercu- -

sl6n. 

Lo preponderante de las fuerzas derechas son la característica del -

síndrome, también lo son el eje a la derecha, el crecimiento de aurlcula de­

recha y los bajos voltajes del ventrículo Izquierdo. 

En nuestros pacientes somlnaron el crecimiento ventricular derecho, -

presente en 17 de los casos ( 05%) con sobrecarga slst6\lca en todos, uno de 

e\los de aparlcl6n reciente. Hubo uno con creclml ento blventrlcular y datos 

de bloqueo de rema derecha en 7, que en algunos hicieron difícil afirmar que 

hubiese crecimiento ventricular derecho. El eje eUictrlco estaba entre' 100 y 



Radiografía y Blectrocardiograma de un pa­

ciente con EiroellJ!lenger, llamando la aten-­

ci6n el abombamiento de la arteria pulmo-­
nar, el h:!.poflujo 1· el predominio de fue_l'-

zae derechas. 
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165 grados en todos menos en 5, que lo tenían muy a la Izquierda, ~no lo llJ 

vo a + 00 y otro tenía hem!bloqueo posterior Izquierdo. 

Debe reiterarse que tampoco por electrocardiograma puede hacerse el 

d!agn6st!co anat6m!co, 

CATETERISMO CARDIACO; 

Fue el procedimiento determinante para el d!agn6st!co definitivo en to­

dos los casos ya partir de allí se dec!d!6el Muro del tratamiento. Todos­

han sido cateterismos derechos por vía femoral o antecub!tal, los datos "Iz­

quierdos" se tomaron en arteria periférica o ventrículo Izquierdo cuando se 

paso por e\· defecto del tabi""6, menos usualmente. No se obtw!eron datos­

de aurlcula Izquierda o capilar pulmonar, 

El común denominador de los estudios fue Invariablemente la hlperte!l 

s!6n pu~monar con resistencias a niveles a veces superiores a los sistémicos; 

el cortocircuito bidireccional y la falta de react!v!dad al oxígeno o fármacos, 

Las restantes características del estudio no difieren de lo que conoce­

mos para cualquier cateterismo derechocon la salvedad da·ut!l!zar !rna\acl6n 

de oxígeno a altas concent~!ones o adm!nlstrac!6n aguda d~ Isuprel, n!fed!­

plna o h!dralaz!na. 

Hace algunos años se preconlz6 el uso de tolazol\na ( 7) fentolamlna y 

prostaclc\\na en el manejo de este t lpo de pacientes. En la actualidad se ha 

establecl'do el rol de dlferentes vasodilatadores como prueba de reversibili­

dad de
0

.\as resistencias pulmonares como medio pron6st!co. en la lndlcac!6n 

del tratamiento qulrGrglco de cardiopatías cong6nltas susceptibles de serlo y 

tratamiento médico en los casos de Elsenmenger o h!pertens!6n pulmonar --
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TABLA 2 

CIV DUCTL.6 CIA 

Casos e 9 4 

Catete riamos 11 13 6 

Presl6n media AP 79 79 78 

Presl6n media slst.Smlca 77 87 104 

Resistencia pulmonar total 1752 1621 1599 
(promedio) 

Resistencia pulmonar total 1391 1601 1490 
post-maniobra (promedio) 
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primaria ( 18) ( 19 ). 

Los resultados globales de los estudios se muestran en la tabla 2. 

Estos resultados concuerdan con los hallazgos de otros autores y son -

definitivamente característicos del síndrome de Elsenmenger. 

Otros datos adlclonales como la cuantlflcacl6n del cortocircuito, no -­

se reallzaron en muchos de los estudlos pero es posible afirmar por los ex!~ 

tentes la presencia de un cortocl rculto bldl recclonal. 

Otros datos clínicos asociados al síndrome de Elsenmenger.-

La pol!globu\la fue una consecuencia lnvarlable en todos nuestros casos 

aunque todos de edad post-pediátrica, A raíz de 1nsature.cl6n arterial de 02 

es común la hlperurlcemla ( 2) que en estos casos fue solo en 3 1 ninguno con 

síntomas. 

Ot,ros datos asee lados .Y que pueden ser tomados como compl\cacl enes -

también, son el abceso cerebral y la endocarditis Infecciosa. 

COMPLICACIONES. -

El embarazo, desaconsejado totalmente en éste tipo de pacientes puede 

acarrear serla descompensacl6n y riesgo elevado de tromboembollsmo ( 13 ). 
' ' ' 

Otras potenciales compllcaclones son; bronquitis, síncopes, gota y muerte -

sGbl!'B- ~dem&s de los ya citados • 

Young y Mal"k han dado a conocer una l lsta Interesante de compl\cacl'?_ 

Los mecanlsmos de la muerte súblta casi siempre son arr!tmlas. En-

nuestros casos existieron 2 muertes, ninguna súbita. Para Young y Mari< la 

mitad de las muertes son súbitas e 4 ). 
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TABLA 3 

COMPLICACIONES Y FACTORES DE RIESGO 

EN EL SINDROME DE EISENMENGER ( 4) 

IMPREVISIBLES PREVISIBLES 

Muerl:e súbita Embarazo 

Insuficiencia cardíaca Anticonceptivos orales 

lnfarl:o pulmonar Grandes alturas 

lnfeccl6n pulmonar Ejercicio Intenso 

Endocarditis Infecciosa Cateterismo cardíaco 

Abceso cerebral Cirugía cardíaca 

Gota 

\ 
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El tromboembollsmo se ve favorecido por la poligobulla y se reporta -

su ocurrencia frecuente en los embarazos ( 13 ). 

Uno de nuestros decesos fue causa de TEP de repeticí6n. 

PATOLOGlA DEL SINDROME DE E!SENMENGER,-

Heath y Edwards ( 15) fueron los primeros en establecer los cambios -

mlcrosc6picos de la vasculatura pulmonar, característicos de la enfermedad 

bCluslva pulmonar vascular y que a veces puede compartirlos la hlpertensl6n 

pulmonar primaria ( 14 ), 

El m6todo para escalonar los hallazgos y su secuencia fue enunciado -­

por esos autores en 1956 y se detalla a contlnuacl6n1 

Grado 1: Status de retencí6n del tipo vascular fetal, hlpertrof(a de la 

capa media, 

Grado 21 Hlpertrof(a media con prollferecl6n laminar concl!ntrtca de -

la Intima. 

Grado 3: Flbrosls progresiva de la Intima quo 11eva a la oclusl6n de 

los vasos. 

Grado 41 D!latacl6n arterlolar generalizada en lesiones plexlformes. 

Grado 61 Dllatac16n cr6nlca, flbrosls de la media e Intima, hemosld.!!, 

rosls pulmonar. 

Grado 61 Status de arterltls "necrotlzante" desusua\ en otras cardio­

patías. 

Además encontraron ateromatosls como característica de la vasculatu­

ra mayor pulmonar, 

Wagenvoort y Wagenvoort ( 14 ) discrepan un tanto con ella toda vez -
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que a partl r de la gradacl6n 3 de Heath y Edwards no necesariamente la pro­

gresl6n es .ordenada y secuencial, pudiendo aparecer lesiones grado 5 6 6 - -

sin ser precedidas siempre por una 4, por ejemplo, Sin embargo en lesiones 

de un cortocircuito bidireccional es más seguro enoontrer lesiones avanzadas. 

Hay pacientes con este síndrome que no llegan ni a g!'ftdo 3 y excepclo-­

nalmente de grado 1 lo que pudiera convertirlos aun en sujetos susceptibles de 

correcc16n qull"Úrglca, 

Para esos autores la Importancia de los hallazg0& pato\6g\cos de \a en­

fermedad reside en el grado de obstruccl6n vascular o sea en \a magnitud de 

la oc\usl6n de la luz por la prollfel'1lcl6n de \a Intima. 

Una de \as dos autopsias nuestras mostr6 lesiones avanzadas de engro­

samiento de la capa media y engrosamiento con flbrosls y pro\lferecl6n de -

ce\u\as espumosas en e\ endotelio, Tenía datos de congestl6n visceral cr6n.! 

ca y aumento de las dimensiones de \as paredes de\ ventl"Ícu\o derecho, ade­

m~ de ensanchamiento de anl\\o tncusp(deo. 

LA ESPERANZA OE VIDA.-

Es un hecho que estos pacientes tienen una expectativa de vida bastarte 

larga ( 2) ( 16) con relativa tranqul\ldad e Incluso ser productivos. 

Según Campbe\\ a \os 50 años el 69% de \as coml.lllcaclones lnterventr:!,. 

cu\ares habrWi fallecido, a \os 60, e\ 94Y. y a esta edad e\ 60% de los ductus­

tamblo!in. Hay pacientes de más de 55 años con CIV~lmos uno en e\ \NC en -

1963 sin Elsenmenger) y uno de nuestros casos ten(a 60 al'los, portadora de -

Ouctus. 
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Young y Mark refieren una edad máxima de 44 años para comunlcac\ 6n 

lnterventrlcular, 57para comun\caci6n interatrlal y 47 para Ductus; como --

promedio. 

Como causas de muerte son Importantes la Insuficiencia cardíaca de~ 

cha y la cirugía a coraz6n abierto que,se.s\gue de aquella, También cuenta 

el t romboembollsmo pulmonar y la muerte slíb\ta. Nuestras dos causas de-

muerte fueron una por TEP e lnfecci6n pulmonar y la otra por c\aud\cacl6n 

del ventrículo derecho. 

MANEJO DE LOS PACIENTES CON EISENMENGER.-

El dlagn6stlco debe ser confirmado con un cateterismo cardíaco con -­

admlnlstrac\6n de oxígeno o de medicamentos como el lsup~I¡ generalmente 

los pacientes están estables para ser manejados ambulatorlamente a veces -
•!· 

con d\~li:allzact6n suave y diuréticos a dosis bajas, sangrías períodlcas de -

probado beneficio y un hábito hlglene>-dletétlco dlsclpl !nado en cuanto a dieta 

y actividad física. 

Se desaconseja totalmente la fertilidad y debe evitarse el uso de anti-

concept\voo orales por el rl~sgo aumentado de tromboembo\lsmo pulmonar. 

Es mejor dar a todos los pacientes una proteccl6n antlb\6tlca en prese!! 

eta de Intervenciones orales, abdominales, etc., y el tratamiento con a\opu-

rlnol.s6\o se hanl cuando haya síntomas. 

Hay benflclo evidente cuando sean llevados los pacientes al nivel del -

mar y' el viaje a grandes alturas s61o se hará con cabina presurizadas ( 2 ). 

El tratamiento quirúrgico del que en principio el síndrome no es tr\b!:!_ 
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tarlo por todo lo expuesto, s6lo se efectuará cuando se haya demostrado que 

las resistencias regresan con pruebas farmaco16glcas, de lo centrarlo en el 

post-opera.torio sobrevendrá la descompensaci6n derecha Irreductible, 

En cuanto al tratamiento con vasodilatadores, una vez que la admlns-­

tracl6n aguda en el cateterismo no hizo efecto, además de hacer el dlagn6sli 

co se descarta la admlnlstra.cl6n cr6nlca de esas medicinas, No conocimos 

ningún estudio reciente de tratamiento en pacientes con Elsenmenger compr:<:! 

bado y seguramente_ que con las medidas mencionadas está asegurada una S!:!_ 

brevlda de cierta calidad. 

El síndrome de Elsenmenger debe prevenirse y ello se han( operando- , 

a tiempo a los pacientes, una vez que sabemos que en la lnfanc'la se estable­

cen las bases flslopato16glcas que bajo los estímulos adecuados se"'n más -

tarde la enfermedad vascular pulmonar obstructlva, el Síndrome de Elsen-­

menger. 
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CONCLUSIONES 

• El s(ndrome de Elsenmenger es 1.11a entidad clínica de caracter!'stlcas 

perfectamente definidas y reconocidas cuyo ep6ntmo t lene plena validez po.r 

dienclo afirmarse q~ no hay otro mejor para la enfermedad. 

La deflcinic6n reune las caracter(sttcas de hipertensl6n pµlmonar con 

resistencias a nivel sistémico y cortocircuito bidireccional y que se debe a 

la evoluci6n natural de los defectos int ra o extracard(acos de tamaño ade­

cuado. 

Las cardlopat(as de hiperflujo afectarán la regresi6n noNTial de la v~ 

culatura pulmonar de tipo fetal, permitiendo la vigencia de la capa mediaª.!'.: 

terlolary luego produciendo cambios en la Intima que se tomarán oclusivos. 

En nuestro medio es difícil conocer la Incidencia del síndrome de - -

Etsenníenger pero puede aflmiarse que toda'comunlcacl6n o defecto septal­

ventrlcular o aortopulmonar llegará a serlo si es de tamaño adecw.do y no -

es corregida en los primeros años de vida. Un porcentaje estimado entre el 

17 y el 20% de los defectos congénitos desarrollaron el síndrome. 

Las características clínicas bien definidas hacen al paciente con Elsn­

menger sujeto reconocible y no son otras que la presencia del llamado com­

plejo de la pulmonar, historia de soplo cardíaco, características radlot6glcas 

y electrocardlográflcas asociadas varlabl amente a cianosis, poUglobulla y -

clase flJnclonat 1611. Es dif<cll hacer et dlagn6sttco del sitio del defecto -

por esas caracter<sttcas. 

El cjlagn6stlco definitivo debe hacerse mediante el estudio hemodlnám_! 

co donde debe a su vez realizarse ure prueba con oxígeno o fármacos para -
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verificar \a react\vldad de \as resistencias vasculares pulmonares e Indicar, 

si así ocurriese, un tratamiento quln:irglco menos rlesgoso. 

Esta enfennedad tiene complicaciones que pueden manejarse medica-­

mente y de las que son potencialmente fatales e\ tromboembo\lsmo pulmonar, 

\a Insuficiencia cardíaca congestlva,y la muerte súbita ser \a Última. 

U. sobrevlda de los pacientes es buena y puede ser productiva si es -

bien llevada pare\ paciente y controlada por e\ médico, 

No debería existir el síndrome de Elsenmenger toda vez que se puede 

efectivamente detectar los defectos congénitos a tiempo e Indicar su correc­

cl6n quirúrgica. 
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