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RESUMEN

El sindrome de Eisenmenger se define como una enfermedad vascular pulmonar de
tipo obstructivo que se desarrolla a partir de la existencia previa de una
comunicacion entre la circulacion sistémica y pulmonar, con desviaciéon de la
corriente sanguinea de izquierda a derecha. Durante el embarazo conlleva una
mortalidad fetal y materna superior al 50 %. El objetivo de este trabajo es describir
un caso clinico de una paciente con sindrome de Eisenmenger asociado al
embarazo. Se presenta el caso clinico de una paciente de 16 afos de edad,
primigesta, con antecedentes de sindrome de Eisenmenger que acude al servicio de
Cardiopatia y embarazo con una gestacion de 20 sem. Se mantiene hospitalizada
con evaluacién de la calidad de vida fetal por sospecha de retardo del crecimiento y
se utilizan inductores de la madurez pulmonar fetal en las sem 30 y 33 de
gestacion. A las 34,4 sem se le practica una cesarea electiva y esterilizacion
quirudrgica. Se obtiene un recién nacido masculino, peso 1 958 g, apgar 9/9 sin
incidentes anestésicos ni quirdrgicos durante el procedimiento. La evolucion del
puerperio inmediato y mediato es satisfactoria y egresa a los 36 dias. El sindrome
de Eisenmenger implica un alto riesgo de morbilidad y mortalidad materno-
perinatal y el manejo multidisciplinario optimiza los resultados.

Palabras clave: Sindrome de Eisenmenger, embarazo, hipertension pulmonar,
adolescencia, restriccion del crecimiento fetal.
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ABSTRACT

Eisenmenger's syndrome is defined as a obstructive pulmonary vascular disease
developed from the previous existence of a communication between the systemic
and the pulmonary circulation with a deviation of blood stream from left to right.
During pregnancy entails a mother and fetus mortality higher than 50 %. The
objective of present paper is to describe a clinical case of a patient presenting with
Eisenmenger's syndrome seen in the Heart Disease service and a 20 weeks
pregnancy. Remains admitted with an evaluation of the fetal quality of life due to
suspicion of growth retardation using inductors of the fetal pulmonary maturity at
30 and 33 weeks of pregnancy. At 34.4 weeks she undergoes an elective cesarean
section and surgical sterilization. She give birth a male newborn weighing 1 958 g,
Apgar 9/9 without surgical and anesthetic backgrounds during procedure.
Immediate puerperium evolution is satisfactory and is discharged at 36 days. The
Eisenmenger's syndrome entails a high risk of morbidity and mortality for mother
and for fetus, and the multidisciplinary management optimizes the results.

Key words: Eisenmenger's syndrome, pregnancy, pulmonary hypertension,
adolescence, fetal growth restriction.

INTRODUCCION

El término Sindrome de Eisenmenger (SE) fue introducido por Paul Wood en 1958,
en referencia a un caso publicado por Victor Eisenmenger en 1897.

Simultaneamente a la descripcion del sindrome, se reconocio6 el papel
preponderante de la obstrucciéon del lecho vascular pulmonar como la responsable
del aumento de la resistencia vascular a ese nivel.>? Esta entidad se define como
una enfermedad vascular pulmonar de tipo obstructivo que se desarrolla a partir de
la existencia previa de una comunicacién entre la circulacion sistémica y la
pulmonar, con desviacion de la corriente sanguinea de izquierda a derecha. Esto
determina un aumento de la presion pulmonar con posterior inversion del shunt
que se torna de derecha a izquierda o bidireccional.

Los cambios fisioldgicos del embarazo hacen que la hipertensiéon pulmonar sea
pobremente tolerada por la embarazada y que conlleve serios riesgos en aquellas
con cualquier enfermedad vascular preexistente, por la reducida reserva
hemodinamica, sobre todo en el 3er. trimestre y los primeros dias posparto, etapas
donde existe el mayor riesgo de muerte. La mortalidad materna durante la
gestacion varia entre 30 a 50 %.%* Ademas existe una considerable morbilidad y
mortalidad fetal y el parto prematuro y la restriccién del crecimiento intrauterino
ocurren en 50 % de los casos, y solo 15-25 % de los embarazos llegan a término.>
7
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METODOS

Se presenta el caso clinico de una paciente de 16 afios de edad con antecedentes
de sindrome de Eisenmenger, pendiente de cirugia desde los 3 afios de edad y
diagndstico de embarazo. Se ingresa a la paciente en nuestro centro a las 20,5 sem
con certificado del Cardiocentro "William Soler" con el diagnéstico de: Canal AV con
hipertensiéon pulmonar severa en evolucién. Sindrome de Eisenmenger.
Contraindicado el embarazo por riesgo elevado de muerte materna. Clasificacion
funcional Grado Il de la New York Heart Association. APP de defecto de septacion
AV completo tipo Rastelli C, no operado y con diagndstico de hipertensién pulmonar
desde la infancia, confirmada irreversibilidad por biopsia pulmonar. Trae consigo
una evaluacién de asistencia de su médico del Hospital William Soler que
desaconseja el embarazo pero la paciente desea continuar con él.

Se emite documento de consentimiento informado a la paciente y a sus familiares
sobre su enfermedad, se le explica que esta contraindica el embarazo por riesgo
elevado de muerte materna, aborto espontaneo, bajo peso al nacer, prematuridad
y muerte fetal; también se le explica el riesgo de tener un recién nacido portador
de una cardiopatia congénita, y que la mayoria de los farmacos utilizados en el
tratamiento de la hipertension pulmonar han sido poco evaluados durante el
embarazo. Esa comunicacion se realiza por el Servicio de Cardiologia del hospital
"William Soler", el Servicio de Cardiopatia y Embarazo del hospital "Ramoén
Gonzalez Coro" y su area de salud conjuntamente y se adjunta a la historia clinica.

Teniendo en cuenta todo lo explicado y por decision de la paciente y sus familiares
asumen continuar con el embarazo a pesar de los riesgos explicados. Se consider6
la responsabilidad legal de sus padres, pues la paciente es menor de edad.
(Redactado y firmado en Ciudad de la Habana, 20 de marzo de 2010. Servicio
Nacional de Cardiopatia y Embarazo. Hospital "Ramoén Gonzalez Coro").

Examen fisico

Dedos en palillo de tambor y cianosis central, onda grande en pulso venoso
yugular. Parametros vitales dentro de limites de normalidad. Auscultacion: primer
ruido normal, soplo holosistélico apical de regurgitacion auriculo ventricular,
componente pulmonar del segundo tono marcadamente acentuado. Chasquido de
cierre pulmonar palpable. Ventriculo derecho y tronco de la arteria pulmonar
palpables. No soplos diastdlicos. Ausencia de tercer y cuarto tonos. Examen
obstétrico: AU de 21 centimetros, peloteo fetal.

Examenes complementarios

Hb: 12,3 g/L; Hto: 38,9 %; leucograma normal, TGP 7 y TGO 12, Glucemia 3,1
mMol/L. Gasometria arterial (arteria radial): pH. 7,43, PO2: 56,8; PC02: 29,3; Sat:
88,5 %; HCO03: 19,1; BE: -3,8; Hto: 43,4 %; Na: 136,1; K: 4,3; CI: 102; Ca: 1,2.

Electrocardiograma: Ritmo sinusal con desviacion del eje eléctrico a la derecha y
crecimiento ventricular y auricular derechos.

Rx torax, PA: Indice cardiotoracico aumentado ligeramente, con cavidades derechas
aumentadas de tamafio. Dilatacién del tronco de la arteria pulmonar y vasos
centrales pulmonares con amputacion periférica.
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Ecocardiograma: anillo auriculoventricular Unico y valvula auriculo ventricular Unica,
displasica, a un mismo nivel. Septum primum ausente en 10 mm. Comunicacion
interventricular en su porcién basal de 5 mm. Hipertrofia del ventriculo izquierdo.
La aorta es trivalva. Tronco de la arteria pulmonar dilatado. Curva de flujo en tracto
de salida del ventriculo derecho tipo Il-111. Shunt bidireccional. Conclusiones:
Defecto de septacion auriculo ventricular completo tipo Rastelli B. Hipertension
pulmonar supra sistémica.

Cateterismo cardiaco derecho diagnéstico: realizado a las 26 sem de edad
gestacional con el objetivo de evaluar curvas de presidn en cavidades cardiacas y
TAP, saturacion de O2 y resistencias pulmonares, asi como reactividad pulmonar.
Se confirmd la presencia de crecimiento intracardiaco, gran defecto de septaciéon y
elevacion importante de presiones en TAP y VD (Supra sistémicas).

A las 28 sem se detecta desproporcion de altura uterina respecto a la edad
gestacional con signo de menos. Conducta perinatolégica: interconsulta diaria con
el servicio de cardiologia. Hospitalizacion hasta el momento del parto. Seguimiento
por el Departamento de Genética. Seguimiento obstétrico con pruebas de bienestar
fetal periédico y vigilar curva de crecimiento fetal y patrén contractil. Se utilizaron
inductores de la madurez pulmonar fetal en las sem 30 y 33 de gestacion.

Se realizé una evaluacion a las 34 sem con la finalidad de decidir el momento
oportuno de terminacion del embarazo debido a la restriccién del crecimiento fetal y
a la disminucion del liquido amniético.

Via del parto: Cesarea electiva. Seguimiento del puerperio inmediato en Unidad de
Cuidados Intensivos. Se practica cesarea electiva y esterilizacion quirargica por
indicacion obstétrica a las 34,4 semanas. Se obtuvo recién nacido vivo masculino,
peso 1 958 g, apgar 9/9, alta a los 36 dias de nacido con 2 550 gramos.
Tratamiento con heparina subcutanea como profilaxis de la trombosis venosa
periférica, tratamiento con verapamilo, sildenafilo, furosemida y digoxina. La
paciente y su recién nacido egresaron satisfactoriamente.

DISCUSION

En el Sindrome de Eisenmenger (SE), el incremento del flujo y la presion
intravascular producen un exceso del estrés tangencial que desencadena disfuncién
del endotelio vascular y liberacién de sustancias vasoactivas que dan lugar a
vasoconstriccion y remodelado vascular.

Estos cambios contribuiran a un incremento progresivo de las resistencias
vasculares pulmonares (RVP).® Los cambios cardiovasculares que se consideran
fisioldégicos en una gestante normal representan en estas pacientes un gran estrés
hemodinamico, es causa de descompensacion y de complicaciones tales como
cianosis, trombosis, diatesis hemorréagica, alto riesgo de endocarditis bacteriana o
abscesglc(:)erebral, complicaciones isquémicas, fallo cardiaco congestivo y muerte
subita.™

No cabe duda que el ingreso precoz es fundamental para prevenir las
complicaciones y reducir la morbilidad y mortalidad.
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Esta paciente ingreso6 a las 20 sem de gestacion, por lo que se pudieron tomar
acciones de salud a través de un equipo multidisciplinario integrado por
especialistas en medicina materno fetal o perinatal, cardiélogos, internistas,
anestesiodlogos, etc.; acciones que fueron decisivas para lograr resultados
favorables, no obstante, la gestacién no llegé al término por causas obstétricas
tales como el oligohidramnios y la restriccion del crecimiento fetal.

Manso y otros reportan en un estudio 4 pacientes portadoras de sindrome de
Eisenmenger de las cuales 2 presentaban cianosis severa y finalizaron en abortos
voluntarios. Una tercera presenté hemorragia retroplacentaria a las 32 sem y la
cuarta, una crisis de hipertension pulmonar a las 28 sem. En ambos casos hubo que
finalizar la gestacién prematuramente. Excepto la cesarea indicada a las 28 sem por
descompensacion hemodinamica en la paciente con hipertension pulmonar, las
demas fueron de indicacion obstétrica.'*

Perucca y otros publicaron 3 casos de pacientes con sindrome de Eisenmenger y
encontraron que el desarrollo del embarazo se complicé en las 3 pacientes con
parto prematuro, a las 30, 28 y 35 sem, respectivamente. En 2 pacientes el parto
se resolvié mediante operacién cesarea. No hubo mortalidad materna ni perinatal.*?

Makaryus y otros presentaron un caso de una paciente de 32 afos de edad con
sindrome de Eisenmenger que tuvo su parto por cesarea a las 29 sem de gestacion
y se obtuvo un recién nacido sano.*®

Borges y otros reportaron un caso de una paciente con sindrome de Eisenmenger a
la cual se le realiz6 flebotomia a las 8 y 25 sem, y tratamiento con heparina a las
29; a las 33 sem se utilizaron inductores de la madurez pulmonar fetal y se le
practico una cesarea con éxito. Seis dias después la paciente present6é un
embolismo pulmonar que motivé el uso de anticoagulantes, pero la paciente no
fallecio.™

En décadas recientes se ha avanzado en el conocimiento de la fisiopatologia de la
hipertension pulmonar que ha conducido a la introduccién de grupos nuevos de
drogas: los inhibidores de la fosfodiesterasa (sildenafil, tadalafil), analogos de la
prostaciclina (epoprostenol, treprostinil, beraprost, illoprost), los antagonistas de
los receptores de la endotelina (bosentan, sitaxantan, ambrisentan) y el 6xido
nitrico.*®

En esta paciente, empleamos, como tratamiento de eleccién, el sildenafilo, un tipo
de inhibidor de la fosfodiesterasa 5, el cual puede incrementar los niveles de mono
fosfato guanosina ciclica indirectamente por disminucién de su degradacion. Otros
autores reportan el uso de sildenafilo con resultados favorables.*®

Se realiz6 cesarea por indicacion obstétrica, ya que el oligohidramnios presente, la
restriccion del crecimiento fetal y las condiciones desfavorables para el parto
transpelviano obligaron a terminar el embarazo por esta via antes del término,
aungue de esta manera se evitaron todas las modificaciones del arbol vascular
asociadas al trabajo de parto.

En cuanto a la anestesia, diversos autores han sugerido que la anestesia peridural
es mas segura en los casos con sindrome de Eisenmenger, mientras que otros
sugieren que es mejor la anestesia general.'” En este caso se utilizé anestesia
general sin incidentes transoperatorios. Consideramos que la anestesia peridural
con la disminucioén de las resistencias periféricas agravaria el cortocircuito de
derecha a izquierda, y, por lo tanto, la desaturacion arterial y la cianosis; que, en
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muchos casos, son las desencadenantes de la hipoxia y acidosis severa que da al
traste con la vida de la paciente.

La terapia oportuna con liquidos y la adecuada administraciéon de agentes
inotrépicos y vasopresores para la correccion de la hipotensiéon sistémica impiden
también lo anterior. Se monitorearon directamente las presiones venosa central y la
arterial y la gasometria seriada en el transoperatorio y durante el puerperio
inmediato, con el objetivo de evaluar la hemodinamia. En este caso en particular no
colocamos un catéter de Swa-Ganz.

También se realiz6é anticoagulacion con heparina no fraccionada antes, durante y
después de la cirugia segun los protocolos del servicio de prevencion de fenédmenos
tromboembdlicos. Todos estos cuidados van encaminados a disminuir la incidencia
de complicaciones.

La vigilancia continua de la paciente es indispensable para lograr una evolucién sin
incidentes durante el curso de la cirugia y debe realizarse en unidades de cuidados
intensivos con personal entrenado en el manejo de la misma.*®

Se concluye que:

El embarazo no es aconsejable ante esta entidad, pero si la mujer decide con su
consentimiento informado continuarlo, entonces requiere de cuidados intensivos
para la madre, feto y recién nacido, asi como un manejo multidisciplinario dada la
elevada morbilidad y mortalidad para la madre y su producto.
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