REVISTA DE CIENCIAS MEDICAS. LA HABANA. 2014 20(3)

PRESENTACION DE CASO
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RESUMEN

El sindrome de Eisenmenger representa el estadio mas avanzado de
hipertension arterial pulmonar asociado a cardiopatias congénitas con shunt
inicial de izquierda a derecha. Se relata a continuacion el caso de paciente con
antecedentes de comunicacion interauricular e hipertension pulmonar que
ingresa en nuestro centro por disnea de reposo, acceso de tos y hemoptisis a
la que se diagnostica sindrome de Eisenmenger, imponiéndose tratamiento con
diuréticos e inhibidores de fosfodiesterasa V tipo sildenafilo obteniendo mejoria
clinica en seguimiento.

Palabras clave: sindrome de Eisenmenger, hipertension pulmonar,
cardiopatias congénitas.

ABSTRACT

Eisenmenger's syndrome represents the most advanced stage of pulmonary
arterial hypertension associated with congenital cardiopathies with initial shunt
from left to right. It is described the case of a patient with antecedents of atrial
septal defect and pulmonary hypertension that was admitted to at the hospital
due to dyspnea at rest, coughing access and hemoptysis to whom is diagnosed
with Eisenmenger's syndrome, being imperative treatment with diuretics and
inhibitors of phosphodiesterase V type sildenafil obtaining clinical improvement
in the monitoring.
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INTRODUCCION

En 1897, Victor Eisenmenger describiéo un caso de un paciente con cianosis y
disnea que fallece con hemoptisis masiva, la necropsia mostré comunicacién
interventricular (CIV) con hipertrofia de ventriculo derecho, asi como dilatacion
del tronco y ramas de la arteria pulmonar.’? Hacia 1958, Paul Wood describi6
el término: complejo de Eisenmenger, que consiste en la hipertension pulmonar
en los niveles sistémicos con shunt bidireccional o invertido en un defecto del
septum interventricular.

Posteriormente, el término sindrome de Eisenmenger se ha utilizado para
describir la enfermedad vascular pulmonar y la cianosis resultante de la
conexion entre la circulacion pulmonar y la sistémica (como en defectos del
septo atrial, tabique ventricular y ventana aorto-pulmonar).® Por lo que se
considera que el sindrome de Eisenmenger representa la forma mas avanzada
de la hipertension arterial pulmonar asociada con defectos congénitos
cardiacos.*

Es oportuno comentar que la frecuencia de esta entidad decrece en la
actualidad teniendo en cuenta los avances en técnicas intervencionistas o
quirdrgicas que interrumpen la historia natural de las cardiopatias congénitas.
Por lo que se decide presentar el siguiente reporte.

PRESENTACION DE CASO

Paciente femenina de 51 aflos con antecedentes de comunicacion
interauricular (CIA) tipo ostium secundum, no corregida quirdrgicamente e
hipertension pulmonar (http) desde hace 30 afos, que es evaluada por primera
vez en consulta aquejando disnea en reposo asociada a accesos de tos
hameda y hemoptisis, por lo cual se decide ingreso hospitalario con el
diagnéstico de insuficiencia cardiaca.

Al examen fisico se constatd cianosis peri-bucal, dedos hipocraticos, pectum
carinatum, edemas en miembros inferiores. A nivel de aparato respiratorio se
aprecié disminucién global del murmullo vesicular y estertores crepitantes
bibasales en ambos hemitorax.

Al examen del aparato cardiovascular se observé ingurgitacion yugular, apex
cardiaco desplazado hacia sexto espacio intercostal izquierdo por fuera de la
linea axilar anterior, ventriculo derecho palpable a nivel de borde esternal
derecho, se auscult6 segundo tono cardiaco (Ry) acentuado con
desdoblamiento fijo, presencia de tercer tono (R3z) derecho, soplo diastélico
precoz IV/VI (Graham-Steel) audible en foco pulmonar e irradiado a lo largo del
borde esternal izquierdo, en foco tricuspideo se auscultd soplo holosistélico
[lI/VI que aumenta con la inspiracion e irradiado a apex xifoides. Pulsos de
amplitud y forma aumentada.

El electrocardiograma de doce derivaciones mostré desviacién hacia la derecha

del eje eléctrico con aumento de voltaje de la onda p, patrén de bloqueo de
rama derecha y signos de hipertrofia ventricular derecha (figura 1).
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Fig. 1. Electrocardiograma

La radiografia de térax (vista antero-posterior) a distancia de telecardiograma
sefiald gran cardiomegalia a expensas de ventriculo derecho con gran
dilatacion de auricula derecha y dilataciébn aneurismatica con calcificaciones de

ambas arterias pulmonares (figura 2).

Fig. 2. Radiografia de torax

En ecocardiograma transtoracico bidimensional (aproximacién subcostal) se
observé crecimiento de cavidades derechas, se visualiza ademas CIA tipo
ostium secundum que al ser explorado por doppler color se obtiene paso de
flujo de cavidades derechas hacia cavidades izquierdas (figura 3). Se obtuvo en
la arteria pulmonar una presién de 68 mmHg.
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Fig. 3. Ecocardiograma transtoracico bidimensional
Acrénimos  CIA: comunicacion interauricular AD: auricula derecha
Al: auricula izquierda VD: ventriculo derecho VI: ventriculo izquierdo.

Con los elementos clinicos y examenes complementarios obtenidos se realizé
el diagnéstico de Sindrome de Eisenmenger. Se puso tratamiento con
furosemida (40 mg) a razén de 1 tableta cada 12 horas, espironolactona (25
mg) 1 tableta cada 8 horas y citrato de sildenafilo (50 mg) 1 tableta cada 8
horas, con lo cual se resuelve el cuadro que motiva el ingreso, realizandose
posteriormente el egreso hospitalario con seguimiento ambulatorio por consulta
externa.

DISCUSION

En pacientes con CIV o CIA con shunt izquierdo-derecho relevante, se han
observado cambios en la microvasculatura pulmonar que favorecia el aumento
de la resistencia vascular pulmonar, de tal modo que al superar la resistencia
sistémica resultaba en la inversién del shunt.?

Generalmente, los sintomas descritos en la literatura son poco especificos
incluyéndose abscesos cerebrales, sincope, anomalias de la coagulacion,
muerte subita, disnea, fatiga, cianosis, hemoptisis. Los signos mas frecuentes
son R, acentuado, R3 derecho, soplo holosistélico de regurgitacién tricispidea,
y soplo de Graham-Steel.

Tales hallazgos son consecuencia de la HTP, la baja saturacion arterial de
oxigeno y la eritrocitosis secundaria.’ El caso que se presenta, en particular,
presenta similitud con otros reportes realizados donde los sintomas cardinales
fueron: la disnea de reposo, la cianosis y los hallazgos al examen fisico
previamente descritos.">® aunque en relacién a la deformidad en pectum
carinatum presentada por la paciente no fue encontrada referencia en registros
gue antecedieron a esta presentacion.

En el orden de examenes complementarios, el ecocardiograma transtoracico
(ETT) es util para detectar la presencia de anomalias cardiacas. El Doppler
asociado, permite la identificacion de shunt. El cateterismo cardiaco es muy util
para detectar, localizar y cuantificar el shunt, sin embargo, no se practica
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rutinariamente ya que los avances en el campo de la ecocardiografia han
permitido alcanzar estas mediciones.’

La estrategia terapéutica se basa fundamentalmente en la experiencia clinica
de los expertos antes que en la evidencia formal.’® Existen estudios que avalan
el empleo de antagonista de receptores de endotelina tipo bosentan, con el
cual se logra mejoria a largo plazo,** por otra parte las experiencias
anecdoticas con inhibidores de la fosfodiesterasa 5 tipo sildenafilo, muestra
resultados funcionales y hemodinamicos favorables,*? el trasplante pulmonar o
cardiopulmonar es una opcion especial para no respondedores a tratamiento
médico.® Lo certero radica en la ausencia de guias de actuacién y manejo
terapéutico teniendo en cuenta el numero reducido de casos.

Se debe comentar, ademas, en relacion al caso reportado, que se los autores
decidieron ser conservadores en cuanto a la estrategia de actuacién
imponiendo tratamiento médico, tomando en cuenta que la opcion de trasplante
cardiopulmonar, pese a ser una propuesta terapéutica tentativa presenta una
elevada tasa de mortalidad. Para gratificacion de los autores, la paciente ha
mantenido adecuada evolucidon y no ha requerido de ingresos hospitalarios
debido a recaidas hasta la fecha corriente.
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