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INTRODUCGION

A la enfermedad vascular pulmonar obstructiva generada porla larga -
evolucién de una cardiopatfa de hiperflujo v diferente por 1o tanto de la hiper
tensibn arterial pulmonar primaria y el tromboembolismo, se lama sindrome
de Eilsenmenger. En éste hay impedancia aumentada al ﬂujé de todo el lecho
pulmonar, no sélo de 10s vasos mayores cormo en el tromboembolismo pulmo
nar, y comparte aquella caracter{sitica con la hipertensién pulmonar prima=
ria,

A pesar de no conocérsele como tal en algunas estad(sticas, el epéni~-
mo se sigue usando ya que ha pasado la prueba del tiempo, fue introducido -
por una personalidad prominente como 1o fue Eisenmenger y final mente la -~
fisiopatologfa resulté y aun resulta controversial,

La primera descripeién reconocida sobre ésta entidad cl fnica (se adju-
dica una previa a Darlymple) fue hecha por Eisenmenger en 1897 con ocasibn
del caso de un cochero de 32 afios con manifestaciones de Insuficlencia Car -
dfaca derecha que muere con hemoptisis v que en 1a autopsia resulta tener -
un defecto septal interventricular de 2 a 2,5 cm. de difimetro. La situacién
fue interpretada por el autor como un cortocircuito entre las cavidades tz---
quierdas y derechas, el soplo por lc‘: tanto era el de una Comunicacién Inter-
ventricular, 1a cianosis se debe a la disminucién del flujo sistémico al estar
el pulmonar éob recargado por el cortoci reulto y los trombos in-situ determi,
nan la evolucidén de 1a vasculopatfa y finalmente la muerte con infarto puime
nar.

En realidad la descripcién hecha también habla de una insuficiencia ~ -



tricuspfdea crénica, causa del soplo, pero Eisenmenger fue capaz de deter—
minar ( 1) que los camblos vasculares pulmonares podrian ocasionar no s8-
lo ta abolicién del cortocircuito sino también del soplo, Segin Wood, tam—
bién tuvo el mérito de hacer una descripcidén acuciosa y no dar importancia a
la "dextroposicién" de la aorta dete rmtna%ia. por el defecto interventricular,

Puede definirse el sindrome de Eisenmenger como la hipertensién ar-

.terlal pulmonar, debida a elevacién de resistencias, 'flja y no reversible y-
qua permite un cortocircuito, por lo menos mixto o de derecha a {zquierda.

Sobre esta definicibn debe afiadirse la presencia necesaria de un de—
fecto intra o extracardfaco, de tamafio grande que permitié el hiperflujo pul
monar en una época y por el que ahora se efectla un shunt bidireccional, con
disminucién del flujo pulmonar. No importa donde este ublcado el defecto. =
También debe afladirse et hecho de que 1as presiones y resistencias pulmona
res estan a nivel sistérnic;_o, de otro modo el cortocircuito no serd bidirec—
cional,

Otras causas de elevacién de resistencias también por enfermedad - -
vascular son la hipoxla crdnica y la obstruccién venosa pulmonar ( 10 ).

La denomln_aclén de complejo Eisenmenger se ha usado en an tiempo =
para la comunicacién interventricular con enfermedad vascular pulmonar =—
obstructiva pero ha caldo en necesario desuso toda vez que se trata de una -
misma entidad bien definida desde el punto de vista aratomopatolSgico y elf~
nico, st.atus que una vez alcanzado deja sin importancia el nivel al que pueda
estar‘lel defecto. -

Tal denominacién alcanzé preponderancia sobre tode antes del clésico



trabajo de Wood, en 1958. Era opinién compartida entre otros por Tausceig,
Abbot y Espino ( 8 ), que la posicién aértica era de importanciay que era ~—
parte definitiva del "complejo" de Eisenmenger., Ademés, se afirma que el
daﬁo' vascular tipico de la hipertensién pulmonar fija se debfa a la elevacién
de la presién ventricular derecha por causa del origen biventricular de la = '-
aorta.,

Otro nombre para la entidad que nos ocupa es el de reaccién de Eisen-
menger pero ésta solo vendrfa a subrayar la evolucién de las resistencias -
pulmonares hacia la irreversibilidad, en cualquier cardiopatia de hiperflujo,
por tanto es llcito su uso, )

El nGmero de cardiopatfas que permiten aquel flujo y que pueden llegar
a convertirse en Eisenmenger es variable, (1) (2) (4), y se clasifican
inicialmente en defectos a nivel atrial, ventricular y acrtopulmonar, e inclu
yen a las cardiopatias congénitas més comunes: comunicacién Interatrial, -
inte‘mmﬂcular y Ductus arteriales, De las otras por su frecuencia y com-
plejidad, no vamos a ocupamos, En la tabla 1 se detallan aquellas cardiopa
tfas que pueden complicarse con la reaccién de Eisénmenger.

Es conocido por todos el hecho de que los defectos a nivel ventricular
o aortopulmonar llegarén mayoritariamentea a hipertensién pulmenar fija -
con cortocircuito bidireccional y que los defectos a nivel atrial pueden espe_
rar varios afios més e incluso no desarrollar nunca el sfndrome; existe un —
caso en la literatura, de 90 afios ( 17 ) y tuvimos en el Instituto un caso de ~
61 afios .

La razén que se da para esta dréstica diferencia es que en los prime~



ros la circulacidn pulmonar esté permanentemente recibiendo el impacto --
del circuito sistémico, es decir, la trasmisién de sus resistencias, hecho -
gue llevard sin duda a la reaccién vascular que caracteriza al sfindrome - -
dque revisamos ahora (6.

No ocurre asfeﬁ los defectos septales atriales donde la presibn qua -
se trasmite, sl es que hay alguna, es la atrial izquierda y el shunt se reali-
za incluso por relacién de distensibilidades ventriculares més que por dife -
rencia de presiones.

En esos casos s8lo el 10 a 16 % de las comunicaciones atriales se con,
vertirdn en sfndrome de Eisenmenger contra casi todos los defectos a los -
otros dos niveles,

También se ha dicho que el tamario del defecto debe ser por 1o menos
del tamafio de la rafz abrtica para determinar un Rlujo realmente grande que
cause cambios en la circulacién putmonar,

Esta diferencia hard que posiblemente todas las comunicaciones a nivel
ventricular o adrtopulmonar se complicarén con la reaccién de Eisenmenger

st tienen el tamario suficlente .



TABLA 1. (1) (2) (4)

$CARDIOPATIAS CONGENITAS QUE PUEDEN CoM~
PLICARSE CON EL SINDROME DE EISENMENGER

( Las més comunes )

Nivel Aorto = pulmonar

Ductus arterioso
Ventana aortopulmonar
Truncus

Nivel ventricular

Comunicacién interventricular

Transposicién de grandes arterias con CIV
Doble cdmara de salida de ventriculo derecho
Ventriculo dnico

Canal atrioventricutar

Nivel atrial

Comunicacién interatrial tipo secundum
Otras ( seno venoso, o primun)
Conexién venosa anfmala total
Conexién venosa anSmal parcial



LA CIRCULACION PULMONAR ¥ SU COMPORTAMIENTO EN LAS -

CARDIOPATIAS CONGENITAS DE HIPERFLUJO

De acuerdo con la definicién de sfhdrome de Eisenmenger no puede pa
sarse por alto el comportamiento del lecho vascular pulmonar; bisico para
el desarrollo de la enfermedad oclusiva, responsable, al fin, de la fisiopato
logfa del sihdrome,

Al iniclo del trabajo se ha puntualizado la diferencia con la hiperten-—
sién arterial pulmonar primaria y con el tromboembolismo pulmonar, causa
éste de enfermedad vascular oclusiva pulmonar y de hipertensién pulmonar-
por un aumento en 1a impedancia al flujo en las arterias pulmonares mayo--
res; mientras 1a Hipertensidn Pulmonar fija por cardiopatfa congénita com-~

promete toda la circulacién pulmonar,

GIRGULAGION FETAL .-

Se conoce a la circulacién fetal como un sistema que no afecta més -
alld del 30 % a los pulmones y su débito mayor se dirige a la placenta, orga
no de resistencias menores que aquellos ( 6 ).

En el sistema es de radical importancia la permeabilidad del Ductus pa
ra llevar la sangre aaquetla y |8 del foramen oval pare obviar la circulacién
pulmonar y llevar sangre "roja" al cerebro.,

Por supuesto, antes de someter al pulmén a la presién atmosférica ~ ~
esos cov:tc;clmultos no tienen otra caracterfstica que la fisiolégica y salvo —
estén ;acompaﬁados de defectos obst ructivos, tendrén importancia fisiopatols

glca.



Una vez lleno de ox{geno el pulmén, se abaten las resistencias, se in-
vierte el flujo a través del foramen ovaly se ocluye el ductus mediante cam
bios que incluyen constriccién, proliferacién endotelial y fibrosis; y que se
deben al incremento d.e la oxémia y a sfntesis, inhibicién o liberacién de — ~
prostaglandinas vasoactivas.

E1 aumento det flujo pulmonar y la progresiva reduccién de la capa —
media muscular con relacidn a la luz de los vasos, y consigulenternente de—
las resistencias, llevarén finalmente al desarrollo completo del lecho vascu
lar pulm.onar de "tipo adulto" en algunos meses (7 ). Este proceso puede ,~
no obstante, retrasarse, y son especialmente la hipoxia y las cardiopatias -
congénitas de flujo, las que, o favoreciendo la vasoconstﬁcclén o reflejando
resistencias sistémicas, hardn perduraer aguel tipo "fefal" de circulacibn, -
La comunicacién interatrial no entrar&, como se discutié, exactamente en -
e@se 03 uema, Elecho de residir a grandes alturas tamblén puede retrasar
la regresion normal de lecho vascular (8).

Entonces, a mayor evolucién de una cardiopatfa de alto flujo y alta pre
si6n 1a circulacién pulmonar resentiré ese hecho hasta que los cambios ana=
témicos vasculares cambien 1a cardiopatfa congénita en hipertensa fija. Tam
blén podria decirse que entre mas jéven sea el paciente con un cortocircuite
significativo de izqulerda a derecha, mayor posibilidad tendrén sus resisten
cias y presiones de volver a lo normal en un eventual post~operatorio.

' M4s adelante veremos que en el menejo de éstos pacientes debe incluir
se el estudio de la capacidad de las resistencias de regresar en presencia -~

de estimulos; sean farmacolSgicos diversos o el simple oxfgeno al 100%,



Aquello, y por lo tanto la frontera a partir de 1a cual estamos en pre-
sencia de un Elsenmenger, marcaré el l{mite que debemos conocer, para -
indicar una correccifén sin riesgo para el defecto del cortocircuito. Ese =
mite serfa tentativamente la edad; de 2 afios en opinién de Vogely cols (8).

Puede verse lo trascedental de 1a influencia de la circulacién pulmonar
en el pronbstico de la cardiopatfa (1) (9) (10). Otras ( 11 ) han clas{fi-
cado el status actual en 3 fases.,

Fa’se 1. Cuando la capa media muscular se adelgaza, (aumento del {n—
dice lumen/pared) bajan las resistencias pulmonares y aumen
ta el flujo pulmonar,

Fase. I1. Las resistenclas permanecen elevadas y se detiene el proce-
so normal. Lés da'las clfnicos no son significatives.

Fase 111, El grosor de la media va aumentando y luego habrd cambios -~

. “enla l'ntima;-lnvlrﬂéndose el cortocircuito.

Se consideraré, segin ééto, operables sélo las fases I y 11,

LA detencibn del descenso de las resistencias en el perfodo poét-natal in
f'nediato puede tener una finalidad protectora hacia el pulmén impidiendo su-
plétora y por lo tanto la sobrecarga dlastélica tzquierda y la insuficlencia -~
c;nrdfaca. Este mecanismo, ( 68) ( 12 ) se ve en un grupo muy,pequeiio de -
comunicaciones con defecto interventricul ar (menos de b %) en los que ni si~
quiera un tfpico soplo de diferencia de presiones se documentara (2). En =
éstos s..e. podr{a dar la mejory més temprana \legada a Eisenmenger,

ILas taorias sobre el desarrollo de la clrculaélén pulmonar, sobre todo

en 1a comunicacién interventricular, camino seguro en condici ones adecuadas
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hacia el sfndrome que nos ocupa, se enfocan hacia la estructure vascutar =-
macro y r‘nicmscéplca y a las caracterfsticas angiogréficas y post-mortem -
de la clrculacibn tanto venocapilar comeo arteriolar.

El grupo de Reld introdujo el criterlo morfométrico en la comprensién
del asunto y sus puntos de vista para evaluarlo y consiguientemente estimar
su significado fisiopatolégico, tncluyen una medida del pulmén entero, desde
las que son capaces de conocer el status clfhico que el paclente ten(a.

El tamafio arterial intraacinar fue otra de sus variables, donde en sus
casos de hipertensién pulmonar, aquel fue de magnitud inferior a la normal-
para la adad. El fndice alveolo/arterial estd aumentado a expensas de un nd
mero anormalmente menor de arterias para la edad, siempre en referencia
a las arterias intraacinares.

La musculatura de la capa media llegaré méis periféricamente y esta=—
ré presente en artarias mis pequefias de lo que serfa de esperar para la edad.

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

“tapresién" interfirié con el desarrollo fisiclégico de la vasculatura pulmonar,
sobre todo en arterlas mayores de 260 um, sugtriéndo ademéds que la enferme
dad que nos ocupa se désarmlla sobre vasos pgtolégicos.

Asl, el drea total del lecho pulmonar se reduce, constituyendo el esta~
do central del sindrome de Elsenmenger; vasculatura no reactiva a los cam=-
bios en la concentracién de oxfgeno o a estfmuloes farmacolégicos.,

Se ha sugerido también ( 12 ) el uso, de 1a biopsia pulmonar para esta

blecer el grado de cambio vascular y en consecuencia un pronéstico seguro.
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FRECUENCIA DE PRESENTACION DEL SINDROME,~

Como se dijo, no todas las cardiopatias de hipe rflujo llegardn al sfn—
drome obstructivo vascular conocido como Eisenmenger. Para ello es nece
sarlo» el tamafio adecuado de los defectos {nterventriculares y aortopulmona=
res y la persistencia en defectos de "baja-presién”, Ademds es preciso un -
lecho pulmonar "preparado" segin pdrrafos anteriores, para reaccionar ante
la influencia de presiones y flujo.

De acuerdo con el trabajo més importante sobre el tema (1), entre =~
sus casos de cardiopatfa congénita susceptibles de llegar al s{hdrome de = —
Elsanmgnger‘, la comunicacién interventricular y el Ductus son los méjs- fm—
portantes aunque ciertas cardiopatfas que simulen la situacién, pueden per—
fectamente llegar a ese estado, ( tronco com(n, canal atrioventricular y ven
trfculo Gnico ).

A pesar de tener en sus tablas una incidencia mayor al 60% para los —
defectos mencionados , es categbrico al afirmar que virtualmente toda cc;mu-
nicacién grande llegard, de ubicarse a esos nlveles, a prodwi.r* reaccibén vas
mientras que los defectos Interatriales comunicacién interatrial, conexién —
venosa anomala parcial lleg'anén o bien a edad muy avanzada, porcentaje muy
bajo (alrededor de 9 % ) o nunca.

En nuestro trabajo hemos seleccionado 35 casos. El criterio de inclu-
“sién es el haber sido cateterizado y no haber tenido respuesta nl al oxfgeno -
al 100% ni a fArmacos diversos,

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

comunicacién inte Nentricgla y Ductus, los enfermos se distribuyen de la = -



siguiente manera:

Ductus 13 casos, més 3 asociados a CIV
clvVv 16 casos, més los 3 anteriores
ClIA 7 casos, una asociada con CVAP,

No es \fcito sacar conclusiones estadfsticamente significativas de aque

1o pero pensamos que nos d& perfecta idea de las proporciones.

CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME DE EISENMENGER, -

HISTORIA:

No podemos tener una cronologla exacta en paclentes de nuestro medio,
acerca del comienzo de las manifestaciones que sugieren al inicio del sindro-
me.

Muchos de los pacientes tuvieron dificultad en asegurar cuando comen—
zaron sus molestias y muchos han estado relativamente asintométicos y gene
ralmente han sido grados variables de mala tolerancia al esfuerzo que se re=
gistraron como el dato clave para estimar el inicio de la snfermedad; obvia—
mente que los datos de hipe rtensién venosa pulmonar por sobrecarga di asté—
lica izquierda son mucho més antiguos y generalmerte en éste repaso se han
perdido en l~a memonria.

En este trabajo se incluyeron 21 pacientes de los 35 registrados inicla_l
mente ya que fueron los que se pudieron seguir por 1o menos hast a el afo 83,
Su distribuciédn es la que sigue: Ocho casos con comunicacién inte rvent Meu—
lar, 9 con Ductus (2 de ellos con ClV), 4 con comunicacién interatrial (una —

tenfa CVAP),



Distribucién por edades;

Edad Néme ro
16 a 20 4
20 a 26 06
25 a 30 . 7
30 a 35 2
40 a 45 1
60 1

Nuevamente llamamos la atencién sobre el hecho de que la seleceidn ~
de pacientes ﬁ.ne‘lnﬂuenclada solo por el habe r sido vistos por lo menos has-
ta hace un afio,

La distribucién por sexo favoreci6 mas a las mujeres y no es, como ~~
se dijo; un nime re significativo para sacar conclusiones.

) - Hombres 8

Mujeres 13

SINTOMAS ESPEélF!COS:

Disnea.~ Es el sfntoma que domina el cuadro vy se trata por 1o general
de una limitacién no muy importants. La enfermedad no suele ser muy inca-
pac(tanté Y ﬁermlté una sobrevida de relativa productividad ( 13 ).

En la revisidn, diecisiete de los 21 pacientes se presertaron con quejas
-de disnl'\e'a de grado I (o clase | de la NYHA) de aparicién variable, DCos pa—-
clentés tenfan disnea de grado II. Uno se reportd sin molestia alguna pero -

estaba con datos de insuficiencia cardfaca derecha y tenfa una CIV hipertensa.

[
-
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No hubo correlacibn significativa entre el tipo de cardiopatfa y la tole==
rancia f{sica.

La insuficiencia cardiaca derecha se document6 presente alguna vez en
4 pacientes 20%.

Otros sfntomas .- Muy frecuentemente estén asoclados a 1a disnea, = -
otros sfntomas gufas y por su ocurrencia se han enlistado en casi todos los —
trabajos de la literatura (1) (2) (7) (11 ) y son la hemoptisis, el sth—
cope v el dolor anginoso.

El primero se ha relacionado con infarto pulmonar y con lesiones vascu
lares avanzadas. Su aparicién es rara antes de ios 24 afios y aunque en el tra
bajo de Wood { 1) fue signo ominoso en el 29% de sus fallecimientos, nosotros
no encontramos un sblo caso comprobado de hemoptisis. La qtferencta con é_g
te signo es que mle;'\tre.s la ruptura de unos vasos con lesiones plexiformes no
es amenazante, un infarto pulmonar si lo es.

£l dolor se ha atribuido a "angor derecho' por la hipoxemia y el grosor
de la pared ventricular derecha. Es raro en la infancia y en éste trabajo - ~
tres pacientes lo mencionaron,dos con ductus y uno con comunlcactén interven
tricular,

El sfncop;a se podrfa atribuir a la hi pbxia cerebral o a i&rr‘itmias ventri-
culares, pero a pesar de haber sido considerada de mal prondstico (4 ) su pre

sencia no nos ha parecido significativa. En cuatro de los pacientes estuvo pre

sente y en ninguno fue precursor ni ant ecedente de otro everte,

SIGNOS :

Los datos que més frecuentemente se han encontrado son invariablemente
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'
el "complejo de la pulmonar de Chévez" en precordio, latido paraestermal iz
quierdo y no siempre clanosis, hipocratismo digital, arritmia o soplo de ~ -
Graham Steell.

vTodos los pacientes de nuestra revisién tenfan el complejo de la putmo
mar, dato claro de hi;;er'tenslén pulmonar y que reune el cierre palpable de la

. vAlvula pulmonar y su levantamiento sistélico.

El latido del ventriculo derecho estaba presente en 12 de los casos, he
cho que va de acuerdo con lo descrito anteriormente ( 1) (7) (4 )y revela
la sobrecarga de prestén.

La c!anosﬁs ¥ el hipocratismo digital no se encontraron en todos las ca
508, cormo tampoco se encontraron en otras casufsticas; en la nuestra once ~
pacientes tenfan cianosis de reposeo al momento de ser i;wgresados al hospital
( 55% ), uno de ellos la tenfa de cardcter diferencial y solo cinco tenfan hipo~
cratismo digital,

£1 ritmo cardfacode todos estaba regular y electrocardtogr&ficamente -
sinusal, sdlo uno tuvo frecuentemente arritmta ventricular y supraventricular
sin repercusiones,

El soplo de Insufictencia pulmonar tampoco es invartable hallazgo y su
presencia se descubrié en 9 de los 21 paclentes ( 43% ); dentro del rango de—~
otros autares ( 1),

S_e' hallaron 3 casos con soplo de insufictencta tricuspidea y un soplo ba
sal prptosistdllco estaba presente en 5 casos.

Solo en uno de los cuatro casos due quedaron de comunicacién inter—-

atrial el segundo ruildo estaba desdoblado y fijo.
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Todos los signos descritos y otrog menos frecuentes ¥y no mencionados
sélo nos pueden guiar al diagnéstico de hipertensién pulmonar y sobrecarga
derecha y en ninglin caso servirin para identificar el sitio del defecto,

Radiograffa de Térax; Ciertamente la principal manifestacién radiolé-
gica es y ha sido la prominente dilatacién de la art eria pulmonar y vasos hi-
liares, Lacardiomegalia que no suele ser de gran magnitud fue para nues—-
tros casos variables entre grado 1 a lll, con un fndice cardiotordcico proma_
dio de 54% que en el transcurso del seguimlento varié muy poco significativa

.mente. Elcrecimiento de la silueta cardféca se hizo slempre a expensas de
cavidades derechas y la arteria pulmc;nar. El flujo pulmonar estaba estima-
tivamente aumentado en 6 casos, dis.mlnuldo en 7 y normal en 8.

Igual que con la cifhica, poco puede decirse a partir de la rediogreffa
scbre el origen del shunt,

Electrocardiograma.— El ritmo siempre fue sinusal a excepcién del -
caso antes menclonado que tuve relt'enadamente arritmia sin gran repercu- -
si6n,

Lo preponderante de las fuerzas derechas son la caracterfstica del -
sfndrome, también lo son el eje a la derecha, el crecimiento de auricula de~
recha y los bajos voltajes del ventrfculo izquierdo.

En nuestros pacientes sominaron el crecimiento ventricular derecho, -
presente en 17 de los casos ( B5% ) con sobrecarga sist6lica en todos, uno de
lellos de aparicién reciente. Hubo uno con crecimiento biventricular y datos
de bloqueo de rama derecha en 7, que en algunos hicleron diffcil afirmar que

hublese crecimiento ventricular derecho. Eleje eléctrico estaba entre* 100 Yy



Rediogreffa y Electrocardiograma de un pa-
ciente con Bisenmenger, llamando la eten--

cién el abombamiento de le arteria pulmo—-
nar, el hipoflujo y el predominio de fuer-

zas dereches,
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166 grados en todos menos en 5, que 10 tenfan muy a la izquierda, uno 1o tu
voa +90 y otro tenfa hermiblogueo posterior izquierdo,
Debe reiterarse que tampoco por electrocardiograma puede hacerse el

diagnéstico anatémico.

CATETERISMO CARDIACO;

Fue el procedimiento determinante para el diagnSstico definitivo en to-
dos los casos y a partir de allf se decidib el futuro del tratamiento. T@oé—
han sidc; cateterismos derechos por via femoral o antecubital, los datos "iz-
duierdos" se tormaron en arteria periférica o ventrfculo izquierdo cuando se

.
~paso por el 'defecto del tabigque, menos usualmente. No se obtuvieron datos -
de auricula izquierda o capilar pulmonar,

E1 comin denominador de los estudios fue invariablemente la hiperten
sibn pu}fﬂonar con »:esistenclas a niveles a veces superiores a los sistémicos;
e} cortocircuite bidireccional y la falta de reactividad al oxfgeno o f&rmacos.

Las restantes caracterfsticas del estudio no difieren de lo que conoce~
mos para cualquier cateterismo demcho con lasalvedad de utilizar inhalacin
de oxfgeno a altas concentraciones o administracién aguda de Isuprel, nifedi~
pira o h(dmlazinal. '

Hace algunos afios se preconizé el uso de tolazolina ( 7 ) fertolamina y
prostaciclina en el manejo de este tipo de paétenteS. En la actualidad se ha
establecido el rol de diferentes vasod}latadoms como prueba de reversibili=-
dad de las resistencias pulmonares como medio pmn6stico- en la indicacién

dal tratamiento quir(irgico de cardiopatfas congénitas susceptibles de serlo y

tratamiento médico en los casos de Eisenmenger o hipertensién pulmonar —-
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TABLA 2

cv bucTLs  CIA
Casos - 8 e, . 4
Cateterismos 11 13 6
Fnaslén media AP 79 79 78
Prestén media sistémica 77 a7 104
Resistencia pulmonar total 1762 1621 1699
(promedio) " :
Resistencia pulmonanr total 1301 1601 1490

post-maniobra (promedio)
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primaria ( 18) (19).

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

Estos resultados ;:oncue rdan con los hallazgos de otros autores y son ~
definitivamente caracterfsticos del sfndrome de Elsenmenger.

Otros datos adlc.lomles como la cuantificacibn del cortocircuito, no ——
se realizaron en muchos de los estudios pero es posible afirmar por los exis
tentes la presencia de un cortocirculto bidireccional,

Otros datos clfhicos asociados al sfndrome de Eisenmenger.—

La poliglobulia fue una consecuencia invariable en todos nuestros casos
aungue todqs de edad post=pediitrica., A rafz de insaturacibn arterial de 02 .

" es comin l1a hiperuricemia ( 2 ) que en estos casos fue solo en 3, ninguno con
sintomas.,

Otros datos a‘soctadosy que pueden ser tomados como complicaci ones -

mmbléh, son el abceso cerebral y {a endocarditis infecciosa.,

COMPLICACIONES .~
El smbanrazo, desaconsejado totalmente en éste tipo de pacientes puede
.acarrear‘ seria descompensalc.:lén y riesgo elevado de tmmboe‘mbollsmo (135,
Otras potenciales lcompllcaclones son; bronquitis, sfncopes, gota y muerte -
sdbita gdemés de los ya citados .
-Young y Mark han dado a conocer una 1ista interesant e de complicacio,
nes (4). (Tabla ).
Los mecanismos de la mue rte s;ﬁb(ta cas{ siempre son arritmias, En-~
nuestros casos exlstieron 2 muertes, ninguna sibita. Para Ym;mg y Mark la

mitad de las muertes son s(bitas (4).
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TABLA 3

COMPLICACIONES Y FACTORES DE RIESGO
EN EL SINDROME DE EISENMENGER ( 4)

IMPREVISIBLES PREVISIBLES
Muerte s(bita Embarazo '
Insuficlencia cardfaca Anticonceptivos crales
Infarto pulmonar Grandes altures
l.nfecclén pulmonar Ejercicio intenso
Endocarditis infecciosa Cateterismo cardfaco
Abceso cerebral Cirugfa cardfaca

Gota
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El tromboembolismo se ve favorecido por la poligobulia y se reporta -

su ocurrencia frecuente en los embarazas ( 13 ),

Uno de nuestros decesos fue causa de TEP de repeticién.

PATOLOGIA DEL SINOROME DE EISENMENGER .-

Heath y Edwards ( 15 ) fueron los prl.mems en astablecer los camblos =

microscépicos de la vascul atura pulmonar, caracter{sticos de 1a enfermedad

oelusiva pulmonar vasculary que a veces puede compartirlos la hipertensifn

puimonar primaria ( 14 ),

£1 método para escalonar las hallazgos y su secuencia fue enunciado ~-

por esocs autores en 1958 y se detalla a continuacién:

Grado 1:
Grado 2;
Grado 3;

Grado 43

Grado 53

Grado 6;

Status de retencién del tipo vascular fetal, hipertroffa de la
capa media,

pré rtroffa media con proliferecidn laminar concéntrica de -
la intima.

Fibrosis progresiva de la intima aue lleva a la oclusién de ~
los vasos.,

Dilatacion arteriolar generalizada en lesiones plexiformes.
Dllatacién crénica , fibrosis de la mediae lntllma ,» hemoside
rosis pulmonar,

Status de arteritis "necrotizant 8™ desusual en otras cardio~

patfas, '

Ademés ancontraron ateromatosis como canacterfstica de la vasculatu-

.

ra mayor pulmonar.

Wagenvoort y Wagenvoort ( 14 ) discrepan un tanto con ella toda vez -
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que a partir de la gradacién 3 de Heath y Edwards no necesariamerte la pro-

. gresién es ordenada y secuencial, pudiendo aparecer lesiones grado 566~ -
sin ser precedidas siempre por una 4, por ejemplo, Sin embargo en lesiones
de un cortocirculto bidireccional es més seguro encontrer lesiones avanzadas,

Hay pacientes con este sfhdrome que no llegan ni a grado 3 y excepcio——
nalmente de grado 1 1o que pudiera convertirlos aun en sujetos susceptibles de
correccién quirirgica,

Para esos autores la importancia de los hallazgos patolégicos de la en-
fermedad reside en el grado de obstruccibn vascular o sea en la magnitud de
1a oclusi6n de la luz por la proliferacisn de la intima.

Una de las dos autopsias nuestras mostrd lesiones avanzadas de engro~-
samiento de la capa media y engrosamiento con fibrosis y proliferacién de -
celulas espumosas en el endctelio. Tenfa datos de congestién visceral créni
cA y aumento de las dimensiones de las paredes del ventrfculo derecho, ade~

més de ensanchamiento de anillo tricuspfdeo.

LA ESPERANZA DE VIDA -
Es un hecho que estos pacientles tienen una expectativa de vida bastante
larga (2) 7( 18 ) con relativa tranquilidad e incluso ser productivos. .
Segln Campbell a 1os 50 afios el 89% de las commlcaclom; interventry,
culanes habréin fallectdo; a los €0, el 04% y a esta edad el 60% de los ductus -
. tarr\bién. Hay pacientes de més de 55 afios con CIV ¢imos unc en el INC en -
1983 sin Eisenmenger) y uno de nuestros casos tenfa 60 a&s , portadora de ~

Ductus.
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Young y Mark refleren una edad méxima de 44 afios para comunicaci én
interventricular, 57para comunicacién interatrial y 47 para Ductus; como --
promedio.

Como causas de muerte son importantes la insuficiencia cardfaca dere
chay lacirugla a co;ﬂaz6n ablerto que se sigue de aquella, También cuenta
el t romboembolismo pulmoenar y la muerte sdbita. Nuestras dos causas de=-
muerte fueron una por TEP e infeccién pulmonary la otra por claudicacién

del ventrfculo derecho,

MANEJO DE LLOS PACIENTES CON EISENMENGER.-

El diagndstico debe ser confirmado con un cateterismo cardfaco con -
administracién de oxfgeno o de medicamentos como el Isupr\'al; generalmente
los pacientes estén estables para ser manejados amblulatoriamente a veces ~

. -
con dlgi'tallzactén suave y diuréticos a dosis bajas, sangrfas perfodicas de -
pmbado beneficio y un hébito higieno-dietético disciplinado en cuanto a dieta
y actividad flsica.

Se desaconseja totalmente la fertilidad y debe evitarse el uso de anti~
conceptivos orales por el riclasgo aumentado de tromboembolismo pulmonar.

Es mejor da.r a todos los paclentes una proteccién anttbibtica en presen
cia de intervenciones orales, abdominales, etc., y el tratamiento con alopu—
rinol.s6lo se hard cuando haya sfrtomas. ‘ ,

Hay benficio evidente cuando sean tlevados los pacientes al nivel del ——

mary el viaje a grandes alturas s6lo se hard con cabina presurizadas (2 ).

El tratamiento quiriirgico de! que en principio el sftndrome no es tribu
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tario por todo lo expuesta, sélo se ;afectuar'é cuando se haya demostrado que
las resistencias regresan con pruebas farmacolégicas, de lo cont rario en el
post~operatorio sobrevendrd la descompensacién derecha irreductible,

En cuanto al tratamiento con vasodilatadores, una vez que la adming-=
tracién aguda en el cateterismo no hizo efecto, ademéds de hacer el diagnésti
co se descarta la administracién crénica de esas medicimas, No conocimos
ninglin estudio reclente de tratamiento en pacientes con Eisenmenger compro
bado ¥ seguramente que con las medidas mencionadas est4 asegurada una S0
brevida de cierta calidad.

El srnqmme de E{senmznger debe prevenirse y ello se hard operando -
a tiempo a los paclentes, una vez que sabemos que en la infancia se estable~
cen las bases fisiopatolégicas que bajo los estfmulos adecuados serdn més -
tarde la enfermedad vascular pulmonar obstructiva, el Sfhdrome de Eisen—

menger.
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CONCLUSIONES

. El sfndrome de Eisenmenger es una entidad clihica de caracteristicas
perfectarmente definidas y reconocidas cuys epbnime t iene plena validez pu~
diendo afirmarse que no hay otro mejor para la enfermedad .

La deficinicén reure las caracterfsticas de hipertensién pulmona;f‘ con
resistenclas a nivel sistémico y cortocircuito bidireccional y que se debe a
la evolucién natural de los defectos int ra 6 extracardfacos de tamafio ade—
cuado.

Las cardiopatfas de hiperflujo afectarén la regresién normal de la vas
cutatura pulmonar de tipo fetal, permitiendo la vigencia de la capa media ap
tertolary luego produciendo cambios en la intima que se tomardn octusivos.,

En nuestro medio es diffcil conocer la incidencia del sfrndrome da ~ =
E(senp’\énger pero' puede aﬂn‘nan.;.e gue toda'comunicactén o defecto septal -
ventricular o aortopulmonar liegard a serlo si es de tamafic adecuads y no =
es corregida en los primeros afios de vida., Un porcentaje estimado entre el

17 v el 20% de los defectos congénitos desarrollaron el sfndrome.

tas caracterfsticas clinicas bien definidas hacen al paciente con Eisn-

'

menger sujeto reconocible y no son otras que la presencia del llamado com~
plejo de 1a pulmonar, historia de soplo cardfaco, caracter{sticas radlolégicas
y electrocardiogréficas asocladas va;riabl emente a clanesis, poliglobulia y ~
clase funcional I § I, Es diffcil hacer el diagnfstico del sitio del defecto —
poresas caracterfsticas.

E1 diagnSstico definitivo debe hacerse mediante el estudio hemodindmi

co donde debe a su vez realizarse uma prueba con oxfgeno o firmacos para -
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verificar la reactividad de las resistencias vasculares pulmonares e indicar,
si asf ocurriese, un tratamiento quirirgico menos riesgoso.

Esta enfermedad tiene complicaciones que pueden manejarse medica~—
mente y de las que son potencialmente fatales el tromboembolismo pulmonar,
la insuficiencia card{aca congestiva,y la muerte siibita ser la (ltima.

La sobrevida de los pacientes es buena y puede ser productiva si es =
blen 11evada porel paciente y controlada por el médico.

No deberfa existir el sfndrome de Eisenmenger toda vez que se puede
efectivamente detectar los defectos congénitos a tiempo e indicar su correc—

cién quirdrgica.
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