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CASO CLINICO

Sindrome de Eisenmenger en una paciente de la tercera edad

Eisenmenger syndrome in an elderly patient
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RESUMEN

Se describe el caso clinico de una paciente de 62 afios de edad con cardiopatia
congénita cianética, quien fue ingresada en el Servicio de Cardiologia del Hospital
Provincial Docente Clinicoquirdrgico “Saturnino Lora Torres” de Santiago de Cuba por
presentar disnea. Al examen fisico se constaté cianosis, arritmia completa y soplo
sistélico en mesocardio, con signos de insuficiencia cardiaca refractaria del lado
derecho. Los examenes complementarios efectuados confirmaron el diagnéstico de
sindrome de Eisenmenger atribuible a comunicacion interventricular. A pesar de la
medicacion que recibia evolucion6é desfavorablemente hasta que fallecid. Es poco
frecuente que pacientes con esta complicaciéon sobrevivan hasta la tercera edad.

Palabras clave: anciano, cardiopatia congénita ciandtica, sindrome de Eisenmenger,
comunicacion interventricular, Servicio de Cardiologia.

ABSTRACT

A case report of a 62 year-old patient with cyanotic congenital heart disease, who was
admitted to the Cardiology Department of "Saturnino Lora" Provincial Teaching Clinical
Surgical Hospital of Santiago de Cuba to present with shortness of breath was
described. On physical examination cyanosis, complete arrhythmia and systolic
murmur in mesocardium with signs of refractory heart failure of the right side were
found. Complementary tests confirmed the diagnosis of Eisenmenger syndrome
attributable to ventricular septal defect. Despite receiving medication she made bad
progress and died. It is rare for patients with this complication survive into old age.

Key words: elderly, cyanotic congenital heart disease, Eisenmenger syndrome,
ventricular septal defect, Cardiology Department.
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INTRODUCCION

En 1897, Victor Eisenmenger describié el caso de un paciente que padecia cianosis y
disnea desde la infancia, quien murié a los 32 afios de edad por una hemoptisis
masiva. La autopsia revel6 la presencia de una comunicacion interventricular (CIV)
con lesiones vasculares pulmonares graves. Mas tarde (1958) Paul Wood describié un
cuadro de hipertension pulmonar sistémico, originado por un aumento de las
resistencias vasculares pulmonares con cortocircuito bidireccional a nivel de una CIV.

El sindrome de Eisenmenger incluye cualquier comunicacién congénita entre las
circulaciones sistémica y pulmonar que provoque enfermedad vascular pulmonar
obstructiva, de gravedad tal que hay cortocircuito bidireccional o predominante de
derecha a izquierda, que limita la calidad de vida y la supervivencia de los afectados. *

La mayoria de los pacientes fallecen antes de los 40 afios. Las arritmias pueden ser
causa de muerte subita. Otras posibles causas son: insuficiencia cardiaca, endocarditis
infecciosa, hemorragias, embolismos, isquemia y abscesos cerebrales.

La administracién de blogueadores o de inhibidores de la enzima convertidora de la
angiotensina en estos pacientes disminuye la presion arterial, lo cual conduce a un
aumento del cortocircuito de derecha a izquierda. Con el uso de los inhibidores de la
fosfodiesterasa 5, las postraciclinas, el epoprostenol y el bosentan se ha visto mejoria
de los sintomas.®®

Habitualmente, no es aconsejable usar la oxigenoterapia, aunque puede ser una ayuda
para aquellos con profunda hipoxemia y disnea de reposo o con limitada actividad.

Por otra parte, debe evitarse la administracion de agentes antiplaquetarios y
anticoagulantes debido a las alteraciones hematoldgicas que presentan estos pacientes
y que los predisponen a las hemorragias. La anticoagulacion solo estaria indicada
cuando se tiene la certeza de la existencia de un problema emboligeno o en presencia
de una fibrilacién auricular.®’

La flebotomia sin el adecuado reemplazo del volumen, puede agravar los sintomas al
reducir el volumen minuto y, por ende, la perfusion cerebral. La terapia con hierro
debe ser administrada en pacientes con evidencias bioquimicas de déficit de hierro.®

Es importante evitar las situaciones que provoquen vasodilatacion arteriolar sistémica,
como excitaciones, esfuerzos, ansiedad y sofocos de calor, porque pueden llevar al
colapso; asimismo, deben prevenirse las infecciones respiratorias y se aconseja el uso
de vacunas contra la gripe, la profilaxis de la endocarditis y la higiene cutanea. Se
evitara la deshidratacion, las grandes alturas y, sobre todo, la gestacion. El trasplante
de corazon- pulmoén puede ser una ultima opcion terapéutica.®

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una fémina de 62 afios, de piel negra, quien padecia
desde su infancia una cardiopatia congénita, por lo cual se le planted la posibilidad de
correcciéon quirdrgica, pero la rechazé. Esta fue ingresada en el Servicio de
Cardiologia del Hospital Provincial Docente Clinicoquirurgico “Saturnino Lora Torres” de
Santiago de Cuba por presentar disnea de reposo, palpitaciones y fatiga.
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e Examen fisico

- Mucosas: hipercoloreadas y humedas
- Tejido celular subcutaneo: infiltrado por edemas duros en miembros
inferiores (++++), hasta el tercio superior de ambas rodillas, abdomen y cara.
- Piel y faneras: ufias en vidrio de reloj, dedos hipocraticos y cianosis en lechos
ungueales (figura 1).

Fig.1l. Dedos hipocraticos y ufias
en vidrios de reloj

- Aparato respiratorio: murmullo vesicular disminuido en las bases pulmonares, sin
ruidos adventicios.

- Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos arritmicos por fibrilaciéon auricular.
Segundo ruido fuerte a expensas del componente pulmonar, soplo sistélico de
grados 111/VI en borde esternal izquierdo (que aumentaba con la maniobra de
Rivero- Carvallo) y en focos de la base (que se irradiaba a ambos lados del
precordio. También se observé ingurgitacion yugular bilateral (figura 2).
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Fig. 2. Nétese la gran ingurgitacién yugular
por aumento de la presién en el circuito
derecho.
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- Tensién arterial: 110/70 mm de Hg. Frecuencia cardiaca: 120 latidos por minuto

- Abdomen: blando, ligeramente doloroso a la palpacién profunda en hipocondrio
derecho, donde se palp6é hepatomegalia lisa y de borde romo que rebasaba el
reborde costal (8 cm). Maniobra de Tarral positiva.

- Sistema nervioso central: Paciente consciente, orientada en tiempo, espacio y
persona.

e Exdmenes complementarios

- Hemograma: hemoglobina:160 g/L, hematocrito: 0,52 L/L

- Gasometria: pH:7,47; PO,: 75 mm de Hg; PCO,: 28 mm de Hg; HCO3: 31,4
mmol/L; EB: 8,1 mmol/L

- Hemoquimica: creatinina: 96 mmol/L, acido Grico: 480 mmol/L

- Electrocardiograma: fibriloflutter auricular con respuesta ventricular rapida, eje
+135 grados a la derecha y crecimiento ventricular derecho.

- Radiografia de térax: hilios engrosados con disminucion del calibre de los vasos
pulmonares en la periferia, cardiomegalia global y aumento del arco medio
pulmonar (figura 3).

Fig. 3. Radiografia de térax (gran cardiomegalia
por crecimiento de las 4 cavidades con predominio
de las derechas, asi como signos de hipertension
pulmonar

- Ecocardiograma modos M y 2D: predominio de las cavidades cardiacas derechas.
Dilatacion e hipertrofia del ventriculo derecho. Dilatacidon severa de la auricula,
dilatacion del tronco de la arteria pulmonar y ramas, asi como dilatacion moderada
de las cavidades izquierdas; también se observé defecto septal ventricular de 25 mm
subadrtico, con cabalgamiento de la arteria aorta mas de 50 %. Aparatos valvulares
morfolégicamente normales. Ecocardiograma modo Doppler pulsado, continuo y
color: en las imagenes se observoé regurgitacion tricuspidea moderada, flujo
pulmonar de tipo Il, velocidad del flujo pulmonar normal, regurgitacion pulmonar
ligera, presiones calculadas en la arteria pulmonar severamente elevadas y
cortocircuito con predominio de derecha a izquierda (figura 4).



MEDISAN 2013; 17(5):1005

] [

L

. A0
g1y, “Cabalpomicnto Ao

SIV: septum interventricular; AD: auricula derecha; VT: valvula tricispide; Ao (Aorta);
VM: valvula mitral; SC: seno coronario; VD: ventriculo derecho; Al: auricula izquierda

Fig. 4. A) Ecocardiograma modo bidimensional, eje largo paraesternal. Las
imagenes sugieren dilatacion del VD y Al, con defecto septal ventricular subadrtico
y cabalgamiento de la Ao.

B). Ecocardiograma bidimensional y Doppler color. Se observa la auriculomegalia
derecha, con rechazo del septum hacia la izquierda y la CIV de 25 mm, con
cortocircuito de derecha a izauierda (en azul).

La paciente evolucion6 desfavorablemente, pues a pesar del tratamiento con
diuréticos, digitélicos, anticalcicos, sildenafilo, antiagregantes plaquetarios y
anticoagulantes orales, empeord el estado hemodinamico y fallecio.

¢ Estudio anatomopatolégico: se comprobd dilatacién de todas las cavidades cardiacas,
defecto septal y se hallé6 tromboembolismo de ramas pulmonares gruesas y medias,
con estasis pasivo créonico de higado y pulmones, asi como hemorragia
gastrointestinal con gastritis aguda.

COMENTARIOS

Los avances en el diagndstico y tratamiento de las cardiopatias congénitas en la
infancia, como los procedimientos intervencionistas y quirdrgicos, han permitido
prolongar la supervivencia y la calidad de vida, por lo cual han aumentado los
pacientes que llegan a la adultez y, de hecho, el sindrome de Eisenmenger ha
disminuido su incidencia por esta causa; no obstante, puede aparecer cuando no se
realiza oportunamente la cirugia correctora del defecto congénito.®*°

En el caso presentado resultd interesante que la fémina llegara a la tercera edad con
una calidad de vida aceptable y sin tratamiento quirdrgico, lo cual es infrecuente;
tampoco refirio alteraciones hematolégicas, neuroldgicas y renales previas, que
aparecen en quienes presentan cardiopatias ciandticas y empeoran el prondstico.
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Por otra parte, es llamativo el hecho de que no se encontraron trastornos importantes
de la contractilidad ni de la relajacién del ventriculo izquierdo que aparecen con
frecuencia a estas edades.

Asimismo, estan presentes otras condicionantes, que a juicio de los autores
contribuyeron a que la paciente haya llegado a la tercera edad (pocos factores de
riesgo de enfermedades cardiovasculares, un Unico embarazo y no haber tenido
necesidad de tratamiento quirdrgico por causa no cardiaca).

La historia clinica y los estudios complementarios realizados permitieron llegar al
diagnéstico e indicar el tratamiento. Mediante el ecocardiograma se pudo identificar el
defecto septal, la repercusidn hemodinamica y la inversién del cortocircuito, asi como
también permitié determinar si padecia estenosis pulmonar u otro defecto asociado.

Al momento de fallecer, la paciente presentaba insuficiencia cardiaca derecha, como se
describe en la bibliografia consultada.

Los resultados del estudio anatomopatoldgico corroboraron tromboembolismo
pulmonar, que también se registra como causa frecuente de muerte, particularmente
cuando existe fibrilacién auricular como en este caso; sin embargo, la paciente recibia
tratamiento con anticoagulantes orales, lo cual no evité esta complicacion, pero si
contribuyd a la ocurrencia de hemorragia gastrointestinal. Lo anterior confirma lo
dificil que resulta tratar a estos pacientes, en quienes pueden coincidir eventos
tromboembdlicos y hemorragicos.
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