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ANTECEDENTES. 

En 1958, Paul Wood introdujo el término "complejo de Eisenmenger" en referencia a un caso 

publicado por Vlctor Eisenmenger en 1897, para sel'lalar la coexistencia de un corto circuito 

bidireccional o inv.ertido a través de un defecto septal interventricular congénito y la presencia de 

hipertensión pulmonar sistémica, secundaria a una elevada resistencia vascular pulmonar. El 

mismo Paul Wood utilizó el término Eisenmenger para referirse a cualquier otra causa anatómica 

congénita de hipertensión pulmonar y corto circuito invertido. Asl, el término Eisenmenger describe 

cualquier comunicación congénita entre las éirculaciones sistémica y pulmonar que provoque 

enfermedad vascular pulmonar obstructiva, de tal gravedad que provoca un corto circuito 

bidireccional o predominante de derecha a izquierda. (1-3,5,8) 

Los factores de riesgo para desarrollar hipertensión pulmonar asociada en pacientes con 

cardiopatia congénita son el tipo y tamal'lo del defecto anatómico asl como el flujo sangulneo a 

través del defecto; aunque se ha reportado que en cerca del 3% de los pacientes con defectos 

ventriculares pequel'los o medianos (< 1.5 cm de diámetro) pueden presentar síndrome de 

Eisenmenger (SE), por otro lado, los defectos del septum interatrial son lo que más tardíamente 

generan la enfermedad. (2, 7) 

Eventualmente, muchos de los pacientes con SE tiene uno o más de las siguientes condiciones: a) 

.slntomas de bajo gasto: disnea de esfuerzo, fatiga, síncope. b) síntomas neurológicos: cefalea, 

mareo, alteraciones visuales por eritrocitosis e hiperviscosidad. c) síntomas de falla cardiaca. d) 

alteraciones hematológicas: hemoptisis (por infarto pulmonar, ruptura de arteria pulmonares 

dilatadas), diátesis hemorrágica principalmente en mucosas (gingivorragias, epistaxis); e) 

enfermedad vascular cerebral resultado de la hiperviscosidad, embolismo paradójico o absceso 

cerebral. f) otros: arritmias y muerte súbita. (2,3) 

El pronóstico a largo plazo de los pacientes con SE es substancialmente mejor en comparación a 

otras condiciones generan hipertensión arterial pulmonar, como lo es la hipertensión arterial 

pulmonar primaria. Los pacientes con SE, cerca del 80% están vivos a los 1 O al'los del diagnóstico, 

77% a los 15 anos y 42% a los 25 anos, y no esta influenciado por la localización del defecto 

intracardiaco. Aunque hay un subgrupo de paciente, los que presentan sincope, aumento en la 

presión de llenado de la auricular derecha e hipoxemia que tiene mala evolución a largo plazo y 

traduce una enfermedad vascular pulmonar avanzada; insuficiencia cardiaca derecha con bajo 

gasto o inadecuada oxigenación. (5-7) 
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Los principales factores asociados a mortalidad en SE son la edad de presentación, 

electrocardiograma con hipertrofia ventricular derecha, arritmias supraventriculares, mala clase 

funcional, además de sincope, trisomla 21, cirugía no cardiaca, hemoptisis, presión auricular 

derecha elevada, saturación de oxígeno arterial baja y aumento de ácido úrico. (2,5-7) 

Las causas de muerte incluyen muerte súbita, hemoptisis y hemorragia intrapulmonar, enfermedad 

vascular cerebral, abscesos cerebrales, complicaciones durante el embarazo y en fecha reciente 

ha tomado un gran auge la importancia de la trombosis arterial pulmonar que puede estar con 

relación a trombosis a distancia y embolización secundaria o trombosis in situ. La muerte por falla 

cardiaca es lo menos frecuente en este grupo de pacientes. (2,5-7) 

Múltiples alteraciones· hemostáticas se han descrito en pacientes con cardiopatias congénitas 

cianógenas e hipertensión arterial pulmonar incluyendo aumento de la masa eritrocitaria, aumento 

del hematocrito, trombocitopenia, tiempo de sangrado, tiempo parcial de tromboplastina activado y 

tiempo de protrombina alargados, deficiencia en factores de coagulación dependiente de vitamina 

K, y fibrinolisis anormal. La función anormal del factor van Willebrand se relaciona con disfunción 

endotelial vascular pulmonar, predisponiendo a sangrados. Muchas de estas alteraciones se 

encuentran relacionados con hematocrito altos, mayores 60% y con estados de deficiencia de 

hierro. (4,2) 

Por otro lado, son varios los reportes sobre el riesgo de enfermedad tromboembólica. La relación 

entre enfermedad vascular cerebral y cardiopatias congénitas cianógenas es consistente. Los 

factores inicialmente implicados se relacionaban con el aumento de la masa eritrocitaria, 

hematocrito >65%, anemia por deficiencia de hierro y flujo sanguíneo lento por hiperviscosidad 

sanguínea que predisponían a trombosis, más en territorios venosos que en arteriales y 

predominando en nil'\os y adolescentes, sin embargo, Ammash y colaboradores estudiaron a 162 

pacientes adultos con cardiopatía congénita cianógena y enfermedad comorbida ( hipertensión 

arterial, tabaquismo, fibrilación auricular) encontrando en análisis por subgrupo un aumento en la 

incidencia de enfermedad cerebrovascular, aun sin enfermedad comorbida, y el tratamiento con 

anticoagulante no modificó esta asociación, además identificaron 4 factores de riesgo 

independientes para esta entidad: Hipertensión arterial sistémica, fibrilación auricular, anemia 

ferropénica y antecedente de flebotomía, aunque Perloff en una análisis similar, pero sin factores 

de riesgo agregados, no documento esta asociación. (9, 1 O) 

Actualmente hay interés especial en el desarrollo de trombosis pulmonar en pacientes con SE. 

Cuando se analizan las características histológicas de los pacientes con vasculopatfa pulmonar por 

hipertensión pulmonar primaria y la asociada a defectos anatómicos cardiacos se encuentran 

6 



ciertas similitudes, destacando la afección de arterias pulmonares de pequeno calibre con 

identificación de trombos (con oclusión total o parcial de la luz arterial), hipertrofia de la media, 

lesiones de tipo musculoelastosis e incremento de la matriz extracelular. (11-13) Los mecanismos 

implicados en la trombosis pulmonar en el SE son diversos, van desde la trombosis in situ hasta 

dilatación aneurismática y calcificación de la pared del vaso aunado a factores procoagulantes, 

disfunción endotelial, éstasis sanguínea, hipoxemia, incremento de la viscosidad sanguínea, 

además de factores predisponentes para embolismo como tabaquismo, hipertensión arterial 

sistémica, fibrilación auricular. Recientemente Caramuru y et al encontraron que los factores 

relacionados a trombosis in situ en paciente con hipertensión pulmonar asociada están implicados 

la edad ( 42 ± 8 anos), menor saturación arterial periférica, (82 ± 7%), aumento de los niveles de 

dímeros D y presencia de antígeno contra el factor de von Willebrand, además, la edad en el 

análisis multivariado se relacionó con 1.2 veces mayor incidencia de trombosis por ano, sugiriendo 

que el tratamiento profiláctico con anticoagulantes orales podría ser factible en este grupo de 

pacientes antes de los 30 anos de edad en particular cuando se asocia a saturación arterial 

periférica baja e incrementos en los niveles de dímero D. (18-20,24-25, 14, 16) 

A pesar de las alteraciones hematológicas documentadas en estos pacientes que los predisponen 

a una mayor tendencia a sangrados, también es cierto que existe, por alguna situación no 

esclarecida, una mayor dificultad para obtener adecuados niveles de anticoagulación sin 

incrementar el riesgo de sangrado, a pesar de ello, en el grupo de pacientes con factores de riesgo 

asociados para presentar trombosis se apoya el uso de tratamiento anticoagulante ( 1 ), sin 

embargo, no existen estudios que apoyen esta propuesta y hasta el momento esta sustentado en 

la extrapolación de resultados de estudios de hipertensión pulmonar primaria y asociada a 

anorexígenos, donde la administración de cumarinicos han mejorado la sobrevida. (20-25) los 

consensos actuales sobre anticoagulación no contemplan este grupo de pacientes y aun cuando 

se usan, desconoce.mos el nivel optimo de anticoagulación que debemos mantener. (26) 
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JUSTIFICACIÓN 

En la literatura médica mundial, la anticoagulación oral a largo plazo en pacientes con SE continúa 

generando controversias. Por un lado, no existe evidencia que apoye esta práctica. Por el otro, no 

es una intervención libre de riesgo. 

Como en muchas otras instituciones, en el Instituto Nacional de Cardiología "Ignacio Chávez" hay 

pacientes con SE que no están anticoagulados y pacientes que reciben esta intervención sobre la 

base actual de anticoagular a todos los pacientes con hipertensión arterial pulmonar. 

Por ello, consideramos importante conocer el impacto de la anticoagulación oral en la evolución a 

largo plazo en los pacientes con SE. 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

El SE es considerado una enfermedad de compromiso sistémico con limitadas opciones de 

tratamiento. La hipertensión arterial pulmonar, responsable de la inversión del cortocircuito, sigue 

generando controversias en su manejo. En los pacientes con SE existe tanto alteraciones 

hemostáticas (sangrados) como predisposición a trombosis. Cada vez se reportan más estados de 

trombosis en diferentes lechos vasculares que pudieran contribuir al deterioro progresivo de la 

enfermedad a corto plazo. Extrapolando los resultados obtenidos en pacientes con hipertensión 

arterial pulmonar primaria, el tratamiento con anticoagulante oral pudiera ser una opción para 

influir en la sobrevida a largo plazo de los pacientes con SE, sin embargo, no existen reportes en 

la literatura médica que apoyen esta práctica. 

Por lo que es interesante analizar el impacto que tiene la anticoagulación oral en la sobrevida a 

largo plazo de los pacientes con SE. 
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OBJETIVOS 

OBJETIVO GENERAL 

1. Conocer el impacto de la anticoagulación oral en la sobrevida a largo plazo de los 

pacientes con SE. 

OBJETIVOS ESPECf FICOS 

1. Conocer la frecuencia de episodios hemorrágicos en pacientes con SE tratados con 

anticoagulante oral. 

2. Conocer la frecuencia de eventos trombóticos en pacientes con SE que recibieron 

anticoagulación oral. 

3. Conocer las causas de muerte de los pacientes con SE. 
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HIPÓTESIS NULA. 

El tratamiento con anticoagulante oral no modifica la sobrevida a largo plazo de los pacientes con 

SE. 

HIPÓTESIS AL TERNA. 

El tratamiento con anticoagulante oral si modifica la sobrevida a largo plazo de los pacientes con 

SE. 

11 



MATERIAL Y MÉTODOS. 

DISEÑO DE ESTUDIO 

Descriptivo, Observacional, Retrospectivo, Retrolectivo, Abierto. 

ESTRATEGIA DE TRABAJO 

El estudio se realizó en el Instituto Nacional de Cardiologla "Ignacio Chávez" e incluyó pacientes 

con diagnóstico de SE, con edad mayor de 5 ai'\os, que ingresaron a través de los servicios de 

consulta externa y I o hospitalización, en el periodo comprendido entre enero de 1990 a marzo de 

2004. La información se obtuvo mediante revisión del expediente cllnico. 

DEFINICIÓN DE LA POBLACIÓN 

Se evaluaron en forma retrospectiva a 79 pacientes con SE atendidos en el Instituto Nacional de 

Cardiología "Ignacio Chávez" en el periodo comprendido entre enero de 1990 y marzo de 2004. El 

diagnóstico de SE se definió sobre la base de una cardiopatía congénita : comunicación interatrial, 

comunicación interventricular, persistencia de conducto arterioso; con corto circuito bidireccional o 

invertido documentado por ecocardiograma y I o cateterismo cardiaco derecho y I o gamagrama 

ventilatorio perfusorio con rastreo cerebral y esplácnico positivo, y I o espirometrla con análisis de , 

gases con corto circuito intrapulmonar >5%, hipertensión arterial pulmonar, hipoxemia y 

eritrocitosis secundaria. 

Las variables estudiadas incluyeron historia cllnica y exploración flsica, biometrla hemática 

completa, determinación sérica de nitrógeno de la urea, creatinina, glucosa, ácido úrico. 

Electrocardiograma de 12 derivaciones. Para la valoración hemodinámica se utilizó las variables 

registradas en los reportes de cateterismo cardiaco derecho. La función pulmonar se evaluó con 

espirometrla y análisis de gases arteriales. La clase funcional se determinó conforme la 

clasificación funcional según la New York Heart Association (NYHA). 

Se consideró sangrado menor a la presencia de equimosis, gingivorragia, epistaxis o hemoptisis y 

sangrado mayor a la disminución en el nivel de hemoglobina ~ de 2 gr o la necesidad de transfundir 

2 o más unidades de paquete globular, como evento trombótico se definió la presencia de 

trombosis arterial, trombosis venosa profunda, tromboembolia pulmonar, ataque isquémico 

transitorio o accidente vascular cerebral. 

Los pacientes enrolados en este estudio fueron divididos en dos grupos dependiendo si tomaban o 

no anticoagulante oral y dado que la mayor mortalidad se presentó en el grupo con defectos 

postricuspideos, nos enfocamos a estos pacientes para determinar el impacto de la 

anticoagulación en la sobrevida. El tiempo de sobrevida se estimó desde el momento del 

diagnóstico. Se consideró cardiopatía congénita pretricuspidea a todo defecto del septum interatrial 

y cardiopatía congénita postricuspidea a la presencia de comunicación interventricular, persistencia 

de conducto arterioso y lesiones complejas. 
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CRITERIOS DE INCLUSIÓN. 

1. Diagnóstico establecido de slndrome de Eisenmenger. 

2. Paciente con edad mayor de 5 anos 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN. 

1. Pacientes con defectos congénitos cardiacos con hipertensión arterial pulmonar severa, pero 

con cortocircuito de izquierda a derecha. 

2. Pacientes con hipertensión arterial pulmonar severa y foramen oval permeable sin evidencia de 

otro defecto anatómico. 

3. Paciente con hipertensión arterial pulmonar primaria. 

4. Hipertensión arterial pulmonar asociada a anorexlgenos. 

5. Hipertensión arterial pulmonar asociada a colagenopatras. 

6. Paciente con defecto cardiaca congénito que no explique el grado de hipertensión arterial 

pulmonar. 

FINANCIAMIENTO. 

El apoyo logístico fue otorgado por el Instituto Nacional de Cardiología a través del departamento 

de cardioneumologia y el investigador principal. 

CONSIDERACIONES ÉTICAS DEL ESTUDIO. 

Dado que fue un estudio retrospectivo de análisis de expediente donde no se realizó ninguna 

intervención planeada, no requirió carta de consentimiento informal. 

ANÁLISIS ESTADISTICO. 

Las variables numéricas se expresaron como media ± DS. Las variables dicotómicas se 

expresaron en porcentaje. Se utilizó prueba t para grupos independientes para variables numéricas 

y la prueba U de Mann-Whitney para variables nominales, ambas a 2 colas y la significación fue 

con una valor de p< 0.05. Para la sobrevida se utilizó método de Kaplan-Meier con prueba de chi 

cuadrada long-rank para la diferencia entre los grupos pre y postricuspideos y los grupos 

anticoagulados y no anticoagulados del grupo postricuspideos. Los factores asociados a mortalidad 

se analizaron con x2 
( chi cuadrada) de Fisher y se calcularon los odd ratios (OR). 
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RESUL TACOS. 

POBLACIÓN DE ESTUDIO 

Las caracteristicas generales de los 79 pacientes con SE estudiados se encuentran en las tablas 1 

y 2. La media del tiempo de seguimiento fue 56.59 ± 4.33 meses (Error estándar, ES) ( 95% IC 

48.11 a 65.08). 6 (7.59%) de los 79 pacientes se siguieron< de 1 ano, 19 (24.05%) al menos 2 

anos, 9 (11 .35%) al menos 3 anos, 6 (7.59%) al menos 4 anos y 7 (8.86%) al menos 5 anos. De los 

79 pacientes con SE enrolados en el estudio, 7 fallecieron. La mediana de la sobrevida estimada 

del grupo general fue 48 ± 7.41 meses (95% IC 33.48 a 62.52). La cuerva de sobrevida del grupo 

global se muestra en la figura 1. La sobrevida estimada a 5 y 10 anos fue 94.93 y 91 .15% 

respectivamente. Las causas de muerte incluyeron: muerte súbita (n=2), insuficiencia cardiaca 

derecha (n=1), accidente vascular cerebral hemorrágico (n=1), tormenta tiroidea (n=1), 

traumatismo craneoencefálico severo (n=1) y complicación de cateterismo cardiaco derecho (n=1 ). 

El tipo de cardiopatia congénita en los pacientes que fallecieron fue: CIV (n=3}, PCA (n=2), CIV­

PCA (n=2). Las diferencias en cuanto a variables demográficas, cllnicas, y funcionales entre los 

pacientes muertos y los sobrevivientes del grupo general pueden verse en las tablas 3 y 4. En los 

pacientes que murieron se encontró mayor corto circuito vena-arterial comparado con los vivos 

( 1.31 ± 0.051 vs 0.90 ± 0.35, p < 0.028 respectivamente). Tanto el volumen globular medio (77.83 

± 7.88 vs 85.55 ± 9.42 ti , p = 0.056) como la capacidad vital forzada (65.20 ± 26.02% vs 82.20 ± 

20.36, p = 0.084) tendieron a ser menores en el grupo que murió. Por otro lado, los pacientes en 

clase funcional 1 y 11 vivieron más ( 66.66% vs 28.57%, p = 0.02) que los de la clase funcional 111 y 

IV de la NYHA (33.33% vs 71.42%, p = 0.02), respectivamente. De la misma forma, la presencia de 

sincope y edema fue más frecuente en el grupo que murió ( 42.85 vs 12.5% p <0.03 y 71.42 vs 

30.55%, p< 0.03 respectivamente) . Hubo una clara diferencia en cuanto a sobrevida entre los 

pacientes con defectos pre y postricuspideos. Los pacientes con defectos postricuspideos tienen 

mayor probabilidad de morir comparados con los pacientes con defectos pretricuspideos. Las 

caracterlsticas de la sobrevida de estos grupos pueden verse en la figura 2. 

La mayor cantidad de eventos trombóticos se encuentra en el grupo anticoagulado. Cabe senalar 

que el fenómeno trombótico fue la indicación del tratamiento anticoagulante. Ninguno de los grupos 

anticoagulado y no anticoagulado presentó trombosis en su evolución posterior. 
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De los cuadros de trombosis 9 (56.25%) correspondieron a tromboembolia pulmonar, 2 (12.5%) a 

trombosis venosa profunda distal, 2 (12.5%) a trombosis arterial periférica, 2 (12.5%) a accidente 

vascular cerebral y 1 (6.25%) caso de ataque isquémico transitorio. En este mismo grupo los 

fenómenos hemorrágicos correspondieron a 1 (10%) cuadro de accidente vascular cerebral, 

sangrado de tubo digestivo alto (melena) 2 (20%), petequias 2 (20%) y epistaxis 1(10%). 

VARIABLES ASOCIADOS CON MORTALIDAD. 

De las diferentes variables estudiadas, los factores asociados con muerte fueron : clase funcional 111 

NYHA (OR 6.68; p < 0.02), clase funcional 111-IV NYHA (OR 6.26; p < 0.046), edema de miembros 

inferior (OR 7.14; p < 0.02). La presencia de síncope también tuvo tendencia con muerte (OR 7.14; 

p = 0.09), además, el persistir en clase funcional 111 o IV confirió un riesgo de muerte mayor 

(OR 10.63; p < 0.01 ;). La clase funcional 1-11 de la NYHA en cualquier momento confirió protección 

contra muerte (OR 0.16; p = 0.04). 

GRUPO POSTRICUSPIDEO. 

Las características generales de los 54 pacientes con SE y defectos postricuspideos se encuentra 

en la tabla 5 y 6. La media del tiempo de seguimiento fue 106.89 ± 5.34 meses (95% IC 96.43 a 

117.35). De los 54 pacientes de este grupo, 4 (7.40%) tuvieron seguimiento durante al menos 1 

ano, 11 (20.37%) al menos 2 anos, 7 (12.96%) al menos 3 anos, 3 (5.55%) al menos 4 anos y 6 

(11.11 %) al menos 5 anos. Hubo un total de 7 pacientes muertos. La sobrevida estimada a 5 anos 

fue 92.5% y a los 10 anos de 87.03%. Las causas de muerte y el tipo de defecto anatómico 

correspondieron a los del grupo total. 

Las diferencias demográficas, clínicas, y funcionales entre los pacientes vivos y muertos del grupo 

postricuspideo puede verse en las tablas 7 y 8. En los pacientes que fallecieron predominó la clase 

funcional 111 y IV de la NYHA durante el seguimiento (57.14 vs 10.63%, p< 0.049) y tenían una 

menor capacidad vital forzada (65.20 ± 26.02 vs 87.38 ± 18.33%, p < 0.021) comparado con los 

pacientes que sobrevivieron. Las características generales de los paciente anticoagulados y no 

anticoagulados pueden verse en la tabla 9 y 1 O. Los pacientes anticoagulados tuvieron con mayor 

frecuencia edema de miembros inferiores y palpitaciones que los no anticoagulados (52.94 vs 15%; 

p < 0.006 y 50% vs 10%; p< 0.003, respectivamente) así como una mejor capacidad vital forzada 

( 88.56±19.99% vs 74.09 ± 18.29%, p < 0.042), y presión arterial sistémica (113.22 ± 13.18 vs 97 

± 30.03 mm Hg p < 0.025, respectivamente). Al analizar el efecto del tratamiento anticoagulante 
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encontramos que la mortalidad entre los pacientes anticoagulados y no anticoagulados fue similar, 

4 vs 3, p= 0.584, respectivamente. 

La media de la sobrevida de los pacientes anticoagulados y no anticoagulados tampoco fue 

diferente; 60.50 ± 6.95 meses (95% IC 46.87-74.13) vs 57.55 ± 8.64 meses (95% IC 40.61 -74.49), 

respectivamente ( chi cuadrada long rank 0.51 , p= 0.47). Figura 3. 

Las causas de muerte en el grupo anticoagulado incluyeron; accidente vascular cerebral 

hemorrágico (n=1 ), muerte súbita (n=1 ), tormenta tiroidea (n=1 ), y complicación por cateterismo 

cardiaco (n=1) De los 3 pacientes que fallecieron en el grupo no anticoagulado las causas fueron: 

traumatismo craneoencefálico severo (n=1 ), insuficiencia cardiaca derecha (n=1) y muerte súbita 

(n=1). El tipo de cardiopatla congénita en los pacientes que fallecieron fue: CIV (n= 3), PCA (n=2), 

CIV-PCA (n=2). 

Del análisis de variables asociadas a sobrevida, la capacidad vital forzada tuvo diferencia, siendo 

normal en los paciente vivos (87.38 ± 18.33 vs 65.20 ± 26.02, p< 0.021 respectivamente). La clase 

funcional 1 y 11 de la NYHA en el seguimiento predominó en el grupo vivo (89.36 vs 42.85%, 

p < 0.049) y la clase funcional 111 y IV de la NYHA en el seguimiento en el grupo muerto (57.14 vs 

10.63% p < 0.049). 
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DISCUSIÓN. 

En el tratamiento del síndrome de Eisenmenger es refieren diferentes intervenciones encaminadas 

a mejorar la sobrevida, con excepción del transplante de corazón y pulmón, el tratamiento continúa 

siendo sintomático. (2,5) En nuestra población de estudio, encontramos que el 70.88% de los 

pacientes recibían anticoagulante oral, con controles de INR de 2.12 ± 0.68. Las principales 

indicaciones para el uso de anticoagulante oral fueron: hipertensión arterial pulmonar severa 

(79.8%) y fenómenos embólicos (20.2%). Curiosamente no encontramos una incidencia elevada de 

arritmias, a pesar que las palpitaciones fueron un sfntoma frecuente, 34.18%. La justificación más 

frecuente para utilizar anticoagulante oral se basó en la extrapolación de datos obtenidos del 

efecto benéfico sobre la trombosis in situ de diferentes lechos vasculares, principalmente a nivel 

pulmonar, en paciente con hipertensión arterial pulmonar primaria (22) e hipertensión arterial 

pulmonar asociada con uso de anorexfgenos. (24) 

No encontramos mayor incidencia de eventos hemorrágicos en aquellos pacientes que recibieron 

anticoagulante oral en el grupo de pacientes con defectos postricuspideos, incluso, hubo mayor 

tendencia de eventos hemorrágicos en el grupo no anticoagulado, no siendo estadísticamente 

significativo ( 10.71 vs 17.39% p= NS, respectivamente). Esto destaca que los pacientes con 

cardiopatías cianógenas no necesariamente tienen mayor riesgo de sangrado y en aquellas 

situaciones donde existan procesos trombóticos concurrentes debe indicarse tratamiento con 

anticoagulánte oral además de una vigilancia estrecha para documentar tempranamente posibles 

consecuencias de su uso. 

Al igual que otros grupos (6) encontramos que la muerte súbita fue la principal causa de muerte en 

nuestra población de estudio, representó el 28.57 % (n=2) seguido de insuficiencia cardiaca 

14,28%, que se ha reportado como la menor de las causas de muerte en este grupo, además 

tuvimos 1 caso asociada a complicaciones por cateterismo cardiaco derecho. 

La mejor sobrevida se presentó en pacientes con defectos pretricuspideos como se refiere en 

diferentes publicaciones, (2,7) la sobrevida a 120 meses fue del 100%, la diferencia lo marco el 

grupo con defectos postricuspideos. Figura 3 Por otro lado, los pacientes con defectos 

postricuspideos que murieron tenfan un patrón restricción moderada pero que estadfsticamente no 

fue significativo, (CVF 65.20 ± 26.02 vs 82.20 ± 20.36 %, p< 0.084 y VEF1 62.80 ± 29.26 vs 

76.12 ± 19.14 p= 0.16 respectivamente), esto podrfa explicarse por una mayor cardiomegalia. 
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Por otro lado, el corto circuito vena-arterial fue mayor en los pacientes muertos, siendo 

estadísticamente significativo (Qp/Qs 1.31 ± 0.051 vs 0.90 ± 0.35;p< 0.028). La presencia de 

microcitosis fue más frecuente en el grupo que murió (VGM 77.83 ± 7.88 vs 85.55 ± 9.42 fl; 

p= 0.056) estos dos últimos factores posiblemente estén relacionados a la diseminación y 

formación de trombos en donde se desea influir con el tratamiento anticoagulante, aunque en este 

estudio no pudimos demostrar un beneficio de esta modalidad terapéutica. 

El tratamiento con anticoagulante oral no mejoró la sobrevida a largo plazo en los pacientes 

postricuspideos anticoagulados y no anticoagulados ( 95% IC 40.61-74.49, chi-cuadrada long rank 

0.51, p= 0.47) Quizá este resultado puede estar influenciado por un número reducido de pacientes 

incluidos en este brazo, pero indudablemente deja ver que a pesar de existir evidencia de 

trombosis, la anticoagulación oral no es la medida terapéutica que prolonga la sobrevida de estos 

pacientes, como tampoco lo fue la oxigenoterapia cuando se evaluó en un grupo similar (1 ,8). 

En cuanto a los factores asociados a muerte, encontramos que aquellos relacionados a un mayor 

deterioro clfnico tanto al inicio como durante el seguimiento de la enfermedad, se relacionaron 

fuertemente con la probabilidad de morir, destacando aquellos relacionados con pobre tolerancia al 

ejercicio asl como aquellos que traducen insuficiencia cardiaca derecha y bajo gasto sistémico. 

( Clase funcional 111 NYHA basal [OR 6.68; p< 0.02], Clase funcional 111-IV basal [OR 6.26; 

p < 0.046), Clase funcional 111 NYHA seguimiento [OR 10.63; p <0.07), Clase funcional 111-IV NYHA 

seguimiento [OR 15.24; p < 0.001), edema de miembros inferiores [OR 7.14; p <0.02) y sincope 

[OR 4.13; p < 0.09) aunque no fue estadísticamente significativo). lnteresantemente la clase 

funcional 11 de la NYHA basal (OR 0.16; p < 0.04) y la clase funcional 1-11 de la NYHA (OR 0.07; 

p< 0.001) tuvieron un efecto protector con el riesgo de muerte. 
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CONCLUSIONES. 

La mayor mortalidad en el síndrome de Eisenmenger se presenta en el grupo de pacientes con 

defectos postricuspideos. 

La principal causa de muerte fue muerte súbita, siendo lo menos frecuente insuficiencia cardiaca 

derecha. 

La anticoagulación oral no modifica la historia natural (sobrevida) del grupo postricuspideo con 

síndrome de Eisenmenger. 

El volumen globular medio se asoció con estados trombóticos en los pacientes que murieron tanto 

en el grupo anticoagulado como con defectos postricuspideos. 

La anticoagulación oral no parece incrementar el riesgo de hemorragia. 
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LASE FUNCIONAL NYHA SEGUIMIENTO 

Los datos de presentaron como frecuencia y porcentaje. 
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T bl 2 V b a a • ana les unclonales, de laboratorio hemodinámicas del ru o total. . . 
"dad 1 anos) 37±14 

l;dad al diagnóstico (anos) 32±14 

~SPIROMETRIA (%) 

VF 80.9 ± 21.10 

VFF, 75.1±20.11 

VEF,/CVF 81.56 ± 8.75 

GASES SANGUINEOS 

"aO,mmHo 50.14 ± 10. 

"aCO..mm Ho 30.7 ± 5.19 

Saturación 1% l 83.39 ± 9.11 

Oo/Qt. (%) 15.93 ± 5.30 

PERFIL HEMATOLOGICO 

Hb (qr-dll 18.96 ± 3.27 

Htolo/ol 57.32 ± 11 .89 

CGMlnl 84.89 ± 9.50 

CMHblo/ol 27.53 ± 3.82 

"laouetas lmil-mm31 181 .34 ± 79.88 

PERFIL METABÓLICO (mq-dll 

Ácido Úrico 8.31 ± 3.27 

Glucosa 93.3 ± 32.80 

BUN 16.29 ± 7.42 

reatinlna 1±0.24 

"LECTROCARDIOGRAMA. 

ndlce de hipertrofia ventricular derecha ( mml 23.85 ± 12.68 

"COCARDIOGRAMA 

PSAP lmmHq) 98.88 :!: 22.97 

CATETERISMO CARDIACO (mm Hq). 

PSAP 104.38 :!: 25.84 

POAP 55.24 :!: 19.80 

PMAP 71 .76 :!: 19.27 

PCP 9.54 :!: 5.03 

PSA 109.81 :!: 18.93 

Oo/Qs 0.96 :!: 0.39 

OTROS 

NR 2.21 :!: 0.87 

Tiemoo seaulmlento 1 meses) 86.1 5 :!: 60.40 

Tlemoo antlcoagulaclón (meses) 35.39 :!: 31 .76 
Los datos se presentan como media ± OS. CVF= capac1dad vital forzada; VEF1: volumen esp1ratono forzado en el pnmer segundo; VEF,ICVF= relación volumen 
espiratorio forzado en el primer segundo capacidad vital forzada; PaQr presión arterial de oxigeno; PaC~= presión arterial de dióxido de carbono; QslQt= corto 
circuito intrap1.1lmonar. Hb= hemoglobina, Hto= hamatoaito, VGM= volumen globular medio, CMHb= concentración media de hemoglobina, BUN= nitrógeno de la 
urea PSAP= presión aist6Uca de ta aneria pulmonar; PDAP= presión diastólica de la arteria pulmonar; PAMPA= presión arterial media de la arteria pulmonar. PCP=­
presión capilar pulmonar; PAS= preslón arterial sistólica. QplQs= corto circuito sislémico-pujmonar. 
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NS 

o NS 

100 NS 

0.019 

0.019 

0.034 

NS 

NS 

0.031 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

< 0.0001 

111-IV < 0.0001 
Los datos se presentaron como frecuencia y porcentaje. NYHA New York Heart AsaociaOon. 
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Tabla 4. Variables funcionales, de laboratorio hemodinámlcas del ru o total. 
.. ·: 1 1 

Edad 36.26 ± 15.7 36.66 ± 13.84 NS 

!Edad a dlaanóstlco 33.00 ± 16.97 32.30 ± 13.48 NS 

ESPIROMETRIA 

CVF1%\ 65.20 ± 26.02 82.20 ± 20.36 0.084 

VEF1 1%\ 62.80 ± 29.26 76.12 ± 19.14 NS 

CVF/VEF, 84.40 ± 4.27 81 .32 ± 9.00 NS 

~ASES SANGUINEOS 

PaO,Cmm Hal 49.83 ± 11 .65 50.17 ± 9.95 NS 

IPaCO., !mm Ha\ 30.89 ± 4.77 30.67 ± 5.26 NS 

Saturación 1% \ 82.28 ± 7.56 83.49 ± 9.28 NS 

bn!Qt 13.40 ± 3.78 16.24 ± 5.36 NS 

PERFIL HEMATOL0GICO 

Hb Car-dll 19.55 ± 4.83 18.91± 3.14 NS 

HtoC%l 60.40 ± 14.23 57.05 ± 11 .53 NS 

CGMlfll 77.83 ± 7.88 85.55 ± 9.42 0.056 

"MHblma%\ 26.05 ± 3.84 27.89 ± 3.81 NS 

Plaauetas ( mil mm'l 216.33±175.19 156.42 ± 65.58 0.07 

PERFIL METABÓLICO 

Glucosa Cma-dll 99.66 ± 20.60 92.74 ± 33.77 NS 

~cido úrica Cma-dll 8.70 ± 2.26 8.29 ± 3.32 NS 

BUN lma-dll 14.66 ± 1.63 16.43 ± 7.72 NS 

Creatinina lmo-dll 0.89 ± 0.42 1.01±0.21 NS 

PERFIL HEMODINÁM!CO 

PSAP(mmHg) 113.28 ± 28.37 103.10 ± 25.51 NS 

PDAPCmmHal 84.28 ± 16.67 53.89 ± 20.02 NS 

PMAPCmmHal 81 .28 ± 22.92 70.37 ± 18.55 NS 

PCP<mmHa\ 9.8 ± 2.04 9.47 ± 4.18 NS 

PAS(mm Hg) 95.71 ± 38.70 112.16± 12.68 NS 

On/Qs 1.31 ± 0.051 0.90 ± 0.35 0.028 

NR 3.02 ± 2.10 2.13 ± 0.66 NS 

lrlempa de evoluclon ( meses) 57.28 ± 53.16 67.01 ± 61 .31 NS 

ITlemoo antlcoaaulaclónC meses\ 35±21.71 35.42 ± 32.55 NS 
Los datos se presentan como mecha± OS. CVF= capaaded vital forzada; VEF1: volLmen espiratono forzado en el pnmer segundo; VEF1/CVF= relaaón volumen 
espiratorio forzado en el primer segundo capacidad vital forzada; PaO:z::r presión arterial de oxigeno; PaCO:z= presión arterial de dtóxido de carbono; QsJQI= corto 
circuito intrapulmonar. Hb:= hemoglobina, Hto= hematocrito, VGM= volumen globular medio, CMHb= concentración media de hemoglobina, BUN::1 nitrógeno de la 
urea PSAP:r presión sistólica de la arteria pulmonar; PDAP= presión diastólica de la arteria pulmonar; PAMPA= presión arterial media de la arteria pulmonar; PCP:::o 
presión capil• pulmonar. PAS= presión arterial sistólica. Qp/Qa= corto circuito aiatémico-pulmonar. 
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Tbl6V º bl a a ana es unc1ona es, d 1 b e a oratono hemodlnámlcas del grupa postricuspideo. .. . : .. . .. • 
~dad 34.81:t12.01 

Edad a dlaanóstlco 29.65 :t 12.35 

ESPIROMETRIA 

VFl%l 84.68 :t 20.39 

VEF,1%1 78.61 :t 19.22 

VF/VEF1 81 .98 :t 6.83 

GASES SANGUINEOS 

PaO, lmmHal 52.60 :t 10.06 

PaCO, (mm Hg) 30.65 :t 4.93 

Saturación(%) 85.30 :t 6.33 

nn101 15.39 :t 5.65 

PERFIL HEMATOLÓGICO 

1-lb (gr-di) 19.31 :t 3.34 

HtoC%l 58.82 :t 13.14 

lcGM lftl 82.50 :t 9.34 

lcMHb lmn%l 26.80 :t 3.74 

Plaouetas 1 mil-mm'l 163.57 :t 87.25 

PERFIL METABÓLICO 

IGlucosa Cma-dll 89.83 :t 18.47 

Á,,;nn úrico lmn-dll 9.01 :t 3.40 

BUN lmo-dl\ 18.1 9 ±5.84 

reatinina lmo-dl) 0.98±0.24 

ELECTROCARDIOGRAMA 

ndlce de hloertrofta ventricular derecha 23.24 :t 10.39 

PERFIL HEMODINÁMICO 

PSAP(mm Ha) 109.88 :t 23.91 

POAPlmmHal 59.80 :t 16.34 

PMAPlmmHal 76.51:t15.29 

PCP(mmHol 9.85:!: 4.11 

PAS(mmHal 108.53 :t 20.53 

nn1Qs 0.97:t 0.38 

NR 2.33 :t 0.96 

TlemDO de evolución ( meses) 59.41 :t 39.51 
Loa datos se prnentan como media± OS. CVF• capacidad vital forzada; VEFt: volumen esp1ratono forzado en el pnmer segundo; VEF1/CVF= retaclón volumen 
911>iralorio ,.,,,_ en el primor seg..-.do capacidad vital f.,,._; P.O,. pmión arterlel de oxigeno; P.CO,. prulón arterlel de dióxido de cartxro; QllQI• cato 
circuito intrapuknonw. Hb• hemoglobina, HIO• hematoaito, VGM• volwnen globulat mec:fio, CMHb• conc:entrad6n medie de h«nogfobina, BUN• nitrógeno de la 
lJ'98 PSAP= presión sistóica de la arteria pulmonar; PDAP• presión dlastótica de la arteria pulmonar, PAMPA• presión arterial media de 11 .-tena pulmonar; PCP::s 
pmión caf)il• pUmonar; PAS• presión arterlel siltólica. Qp/QP corto circtilo listámlco-pulmonor. 
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NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS · 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

0.049 

11-IV 0.049 
LOI datos se presentaron como frecuencia y porcentaje. NYHA. New York Heart Assoclaüon. 
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Tabla 8. Variables funcionales, de laboratorio hemodinámicas de los cientes muertos vivos en el ru o stricus ideos 
. 

!Edad 36.28 ± 15.71 34.59 ± 11.56 NS 

!Edad al dla!lnóstlco 33 ± 16.97 29.14± 11 .67 NS 

IESPIROMETRIA 

ICVF (%) 65.20 ± 26.02 67.36 ± 18.33 0.021 

IVEF, C%l 62.80 ± 29.26 80.80 ± 16.84 NS 

ICVF/VEF 84.40 ± 4.27 81.63 ± 7.09 NS 

IGASES SANGU(NEOS 

IPaQ. <mm Ho\ 49.83 ± 11.65 53.05 ± 9.88 NS 

IPaCO.. <mm Ha\ 30.89 4.77 30.61 ± 5.01 NS 

!Saturación 1% \ 82.28 ± 7.56 85.78 ±6.09 NS 

Oa/Qt 13.40 ± 3.78 15.66 ± 5.85 NS 

PERFIL HEMATOLOGICO 

IHb Car-dll 19.50 ± 4.83 19.27 ± 3.16 NS 

HtoC%\ 60.40 ± 14.23 58.60± 13.14 NS 

CGMCft\ 77.83 ± 7.88 83.18 ± 9.42 NS 

CMHblmn%\ 26.05 ± 3.64 26.90 ± 3.76 NS 

Plaauetas < mil mm'I 216.33 ± 175.19 156.21 ± 67.78 NS 

PERFIL METABOLICO 

K;iucosa (mg-dl) 99.66 ± 17.98 88.42 ± 17.98 NS 

IAcida úrico (mg-dl) 8.70 ± 2.69 9.03 ± 3.48 NS 

BUN (ma-dll 14.66 ± 1.63 16.40 ± 6.19 NS 

Creatinlna Cma-dll .86± .42 .99± .21 NS 

PERFIL HEMODINÁMICO 

PSAPCmmHo\ 113.28 ± 28.37 109.17 ± 23.32 NS 

PDAPCmm Ha\ 34.28 ± 16.67 58.84 ± 16.37 NS 

PMAPCmmHa\ 81 .26 ± 22.92 75.52 ± 13.49 NS 

PCPímm Ha\ 9.80 ± 2.04 9.57 ± 4.40 NS 

PAS(mmHg) 95.71 ± 38.70 111 .41±13.16 NS 

Dn/Qs 1.31 ± .051 0.89 ± 0.32 NS 

NR 3.02± 2.10 2.21±0.63 NS 

nemoa de evolución 1 ml 50.42 ± 37.20 60.74± 40.05 NS 

nemoa de antlcoagulaclón (mi 35.00 ± 21.71 32.33 ± 22.79 NS 

Los datos se presentan como media± OS. CVF:=a capacidad vltm forzada; VEF1: volumen a1p1ratono forzado en al pnmer segundo; VEF1/CVF:z relación volumen 
npntcrio r=- en el primer segundo capecldad vital forzada; Poi),> prOlión arterial da oxlgaoo; PaCO,• presión arterial de d16xido de c:art>ono; Qs/Qt• corto 
c:ircUito intrapulmoner. Hb= hemoglobina, Hto• hematoaito, VGM• votumen globular medio, CMHt>- concentración media da hemoglobina, BUN• nitr6geno da la 
1.1'88 PSAP• presión 8'at6tica da ta arteria putmonar; PDAP• pretlón diastólica da la arteria pulmonar; PAMPA• presión arterial media de la arteria ~monar; PCPi:: 
presión capila' pulmonar; PAS• prestón 1111.;a1 aia~ica. QpfQs:z corto cro.Nto ai~~. m• meses 
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NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

NS 

0.006 

0.003 

NS 

NS 

NS 

NS 

LASE FUNCIONAL NYHA SEGUIMIENTO 

NS 

. NS 

NS 

NS 
Los datos se presentaron como frecuencia y pon:entaje. NYHA. New York Heart Assoclaüon. 
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Tabla 10. Variables funcionales, de laboratono y hemodlnémicos de los pacientes no antlcoagulados y antlcoagulados del grupo 
stricus ideo. 

. .. : . . . . ... . . ... 
Edad 35.90 :1: 16.46 34.17 :1: 8.59 NS 

Edad a dlaanóatlco 30.80 :1:16.13 128.97 :1: 9.68 NS 

ESPIROMETRIA 

CVF(%) 174.09 :1: 18.29 88.56 :1: 19.99 0.042 

VEF,(%l 7 2.18 :1: 18.30 80.96 :1: 19.30 NS 

CVF/VEF 84.09 :1: 9.25 111 .20± 5.70 NS 

GASES SANGUINEOS 

PaO,(mmHal 150.15 :1: 10.56 153.66± 9.82 NS 

PaCO, Cmm Hal 131 .99±4.84 130.07± 4.93 NS 

Saturación C'lol 83.53 :1: 8.02 86.06± 5.43 NS 

t'lnlQt H3.03 :1: 8.22 18.34 :1: 5.21 0.093 

PERFIL HEMATOLÓGICO 

Hb Car-dll H9.80 ± 3.24 H9.16 ± 3.42 NS 

Hto l'lol 159.82 ±.9.92 58.30 :1: 14.80 NS 

CGM'Clll 82.40 :1: 8.73 112.54 :1: 10.43 NS 

CMHb lrna%) t.26.58 :1: 3.07 126.90 :1: 4.08 NS 

PIAnuetas e mil mm'l 136.73 :1: 83.02 175.41 :1: 87.63 NS 

PERFIL METABÓLICO 

Glucosa '""'·dll g7.84 :1: 12.55 86.81 :1: 19.89 0.059 

Ar.id<> úrico lma-dll 11.05' :1: 3.78. 8.99 :1: 3.31 NS 

BUN lrnn-dO 17.37 :1: 8.04 15.70±5.77 NS 

Creatinlna lmn-dll D.97:±0.25 D,98 :1: 0 .24 NS 

ELECTROCARDIOGRAMA· 

·ildlce hicertrolia venlrfculo derecho Cmml t.27 :1: 10.66 t.!0.9Ú 9.57 0.065 

PERFIL HEMOOINÁMICO 

PSAPlmmHal 100.66 :1: 33.30 113.68:1:18.18 NS 

PDAPCmmHal 158.33 :1: 17.79 Bo.42 :1: 15.98 NS 

PMAPCmmHal 175.91:1:15.63 178.75 :1: 15.34 NS 

PCPlmmHal 17.8:1:4.26 10.39:1: 3.88 0.097 

PASlmmHal g1:1:30.03 113.22 :1: 13.18 0.025 

Da/Os ll.85 :1: 0.23 1.02 :1: 0.43 NS 

NR 1 t.2.33 :1: 0.96 NS 

Tlempa de evolución 1 me ... 1 57.55 :1: 38.85 Bo.50 :t 40.54 NS 
Los dlllol M pre..-.tan cano medio ± OS. CVF• ~ Yitol fe<Udo; VEF,, volumen eeporatono - en et primer segundo; VEF1/CVF• rot.ción volumen 
~ - en al prinw Mgl.ndo ~ Yitol torzma; Peo,- presión onerial de oxigeno; Paco,. prealOn arterial de dióxido de carbono; Qt/Qt• corto 
circuito inlnlpulmonar. Hbo hemogloOino, Hto- hemolocrito, VGMa volumen globul8r medio, CMHI>- conconlroción ,_ de hemogloOina, BUN• nitrógeno de lo 
l.l"M PSAP:11 prMi6n 1iat61ie11 de la arterial pulmonr, POAP• presión cH1t6Hca de la arteriii pulmorw; PAMPA• presión arterial media de la -*la pulmonar; PCP= 
presión copil.- pulmonar; PAS• prealOn arterial liotóllcL Qp/Q .. cato circuito lilt~onar. 
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SOBREVIDA GRUPO GENERAL 

1,0 

,8 

,6 

,4 

0,0 
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meses 

F1gunl 1. CUMI de - por - de~ de podentH can alndmme de E'-1rnenger, grupo_.¡, LI medl8nll de¡., -
- del grupo _..1uo 48 ± 7.41 ,_ (95" re 33.48 • 62.52~ -
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1,1 ..-------------------, 
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SOBREVIDA GRUPO POSTRICUSPIDEO 
1,2..----------------------, 
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Anticoagulados 
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Flgon 3. Curva do IObrevlda por m6todo do~ do poclor1lel con 1lndrome do EiMmlongor anticoogulodoo y no~ en el grupo 
con dofedol pollric:ul¡>ido. La media do lo - Oltimodll fue 60.50 - (95" te <48.87 • 74.13) y 57.55,,,...,. (95" IC 40.61 a 74.49), 
roapectivornanlo (chl cuadrada kln-* p• NS) 
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