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RESUMEN

El sindrome de Eisenmenger es un trastorno multisistémico caracterizado por hipertension
pulmonar con inversion o bidireccionalidad del flujo a través de una comunicacion
intracardiaca o aortopulmonar. El proposito de este estudio es dar a conocer las
caracteristicas generales del sindrome de Eisenmenger. Se presenta el caso de un paciente
masculino de 48 afios de edad con diagnostico de lupus eritematoso sistémico de 6 afios de
evolucion con hipertension pulmonar e insuficiencia cardiaca en tratamiento, que acude por
cuadro de melenas, decaimiento e inestabilidad hemodinamica. Al examen fisico destaca la
presencia de un abdomen distendido y edemas de los miembros inferiores. Se realizaron
examenes complementarios hasta llegar al diagnostico de sindrome de Eisenmenger.

A pesar de presentar multiples complicaciones en el curso del lupus eritematoso sistemico
no se encontraron reportes que asociaran al lupus con el sindrome de Eisenmenger. El
diagnostico en la infancia de las cardiopatias congénitas ciandticas y la realizacion de la
cirugia correctora constituyen la principal medida preventiva de aparicion del sindrome de

Eisenmeger.

@)oo |

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://orcid.org/0000-0001-7467-345X
https://orcid.org/0000-0001-7249-7309
https://orcid.org/0000-0003-0350-6333
https://orcid.org/0000-0002-9059-0272
mailto:silvia_johanacb@hotmail.com

Revista Cubana de Reumatologia. 2020;22(No. extraordinario):e175

Palabras clave: enfermedad reumatica; hipertension pulmonar; lupus eritematoso

sistémico; melena; sindrome de Eisenmenger.

ABSTRACT

Eisenmenger syndrome is a multisystemic disorder characterized by pulmonary
hypertension with inversion or bidirectional flow through intracardiac or aortopulmonary
communication. To publicize the general characteristics of Eisenmenger syndrome. The
case of a 48-year-old male patient with a diagnosis of 6-year-old systemic lupus
erythematosus with pulmonary hypertension and cardiac insufficiency in treatment is
presented, which is due to mane of mane, decay and hemodynamic instability. The physical
examination highlights the presence of a distended abdomen and edema of the lower limbs.
Complementary examinations were made to reach the diagnosis of Eisenmenger syndrome.
Despite presenting multiple complications in the course of systemic lupus erythematosus,
no reports were found that associated lupus with Eisenmenger syndrome. Diagnosis of
cyanotic congenital heart disease in childhood and corrective surgery are the main
preventive measures for the appearance of Eisenmenger syndrome.

Keywords: rheumatic disease; pulmonary hypertension; systemic lupus erythematosus;

mane; Eisenmenger syndrome.
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Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad reumatica, inflamatoria, sistémica
y cronica que se caracteriza por una hiperactividad de linfocitos T que estimulan a los
linfocitos B generando el aumento de autoanticuerpos. Estos y el proceso inflamatorio
crénico son los responsables de las manifestaciones clinicas de la enfermedad, asi como de
la presencia de complicaciones.®?

Entre los elementos distintivos del LES se puede sefialar el variado espectro de
manifestaciones clinicas, el caracter sistémico y crénico de la enfermedad, la gran cantidad

de complicaciones que causa Yy la asociacion con otras enfermedades entre las que destacan
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afecciones cardiovasculares y respiratorias. Todas ellos complican la evolucion clinica de
la enfermedad, y llegan a poner en peligro, incluso, la vida del paciente.®?

Las complicaciones cardiovasculares que pueden presentarse en el curso del LES son
diversas. Se reporta como las de mayor significacidn prondstico la hipertensién pulmonar,
la hemorragia pulmonar, las pleuritis y la neumonitis lapica, entre otras. Sin embargo, un
elemento no muy estudiado es la presencia de enfermedades cardiacas congénitas en el curso
del LES.®

La cardiopatia congénita se define como una anomalia estructural evidente del corazén o de
los grandes vasos intratoracicos con una repercusion real o potencial en el estado
hemodinamico del paciente. Son las malformaciones mas frecuentes al nacimiento, con una
prevalencia que se presenta entre 6 y 8 nifios por cada 1000 recién nacidos vivos.®

La hipertension pulmonar (HTP) es una de las complicaciones mas temidas en las
cardiopatias congénitas y se genera secundariamente a la exposicion crénica de la
vasculatura pulmonar a un mayor flujo sanguineo que provoca la remodelacién del lecho
vascular y que condiciona el incremento de las resistencias vasculares pulmonares hasta que
finalmente se establece el sindrome de Eisenmenger, que representa la forma més avanzada
de la hipertension pulmonar.®

El sindrome de Eisenmenger adopta este nombre en referencia al Dr. Victor Eisenmenger,
quien en el afio 1897 describio un paciente masculino de 32 afios con cianosis y disnea desde
la nifiez y que fallecio por un episodio masivo de hemoptisis. Los hallazgos de la autopsia
fueron la presencia de un gran defecto en el tabique interventricular, hipertrofia marcada del
ventriculo derecho y ateromatosis de las arterias pulmonares. La primera definicién del
sindrome la realiza en el afio 1958 Paul Wood quien define al SE como la hipertension
pulmonar a nivel sistémico debida a resistencias vasculares pulmonares elevadas con un
flujo bidireccional o reverso a través de un defecto septal.(”

Se describe que la probabilidad de desarrollar sindrome de Eisenmenger dependera
directamente del tamafio y localizacion del defecto cardiovascular. En los casos que
presentan una comunicacion interauricular (CIA) el porcentaje asciende hasta el 10 %. En
pacientes con comunicacion interventricular (CIV) se plantea que los casos que presenten
una CIV mediana (< 1 cm de diametro) el porcentaje sera del 3 %; mientras que se eleva al
50 % en los pacientes con CIV grande (> 1 cm de diametro). EI 100 % de los casos con
tronco arterioso padecera un SE, que se manifestara igualmente en el 50 % de los pacientes

con persistencia del ductus arterioso.®
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El principal mecanismo patogénico para la aparicion del sindrome de Eisenmenger
involucra la presentacion de un defecto cardiaco con la elevacion de la presion arterial
sistélica pulmonar, especificamente cuando se acerca a las cifras de presion arterial
sistémica. Esta situacion genera una inversion del shunt de pulmonar a sistémica, aparece
hipoxia y cianosis con intolerancia al ejercicio, e inicialmente proporcional al grado de
hipoxemia. Este sindrome es un trastorno generalizado que causa alteraciones
hematoldgicas, endocrinas, de la cinética de las bilirrubinas, renales, 6seas, respiratorias,
neuroldgicas y cardiovasculares. Todas ellas condicionan un promedio de supervivencia de
33 afios de edad.("®

Teniendo en cuenta la infrecuente aparicion del sindrome de Eisenmenger y menos ain en
pacientes con LES, las complicaciones que ambas enfermedades causan en el estado de
salud individual del paciente y la inexistencia de reportes acerca de la combinacion de estas
enfermedades, se decide realizar el reporte de un caso de un paciente masculino de 46 afios
de edad con antecedentes de LES y que se diagndstica sindrome de Eisenmenger, por lo que

consideramos que puede ser de utilidad para la comunidad médica nacional e internacional.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 48 afios de edad, mestizo, con diagnostico de LES de 6 afios de
evolucion, con tratamiento diario de 50 mg de azatioprina, 5 mg de prednisona, 100 mg de
aspirina y 200 mg de hidroxicloroquina. Ademas, tiene diagndstico de HTP e insuficiencia
cardiaca secundaria a una cardiopatia congénita cianética de 20 afios de evolucion. Para
ambas enfermedades tiene prescrito diariamente 0,25 mg de digoxina y 25 mg de sildenafil.
Se recoge como antecedente personal significativo el diagnostico hace 2 meses de un
sangramiento digestivo de origen erosivo duodenal para lo cual se le practico angiografia
celiaca y gastroduodenal con embolizacién empirica de la arteria gastroduodenal y
tratamiento con protectores gastricos; present6 una evolucion clinica favorable.

En esta ocasidn acudio al servicio de emergencias refiriendo dolor abdominal de moderada
intensidad, localizado en el epigastrio y que se acompafié de distensién abdominal y eructos
de 24 h de evolucion; refirio que se automedicdé con paracetamol en dosis de 1 g
administrado por via oral, asi como omeprazol (20 mg) y enzimas digestivas por dos
ocasiones utilizando la misma via de administracion. Aportd ademas que presentd en las

altimas 24 h tres deposiciones amplias, con caracteristicas melénicas y de consistencia
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blandas y que se acompafid de cansancio y fatiga. Por la presencia de todas estas
manifestaciones clinicas, se decide asistir a consulta médica.

Como datos significativos, al examen fisico se obtuvo una tension arterial de 90/60 mmHg
y una frecuencia cardiaca de 98 latidos/min, con una saturacion de oxigeno del 90 %
mediante utilizacion de canula nasal. Al examen general, se observd a un paciente
consciente, con fascies algica, ansioso, decaido y con palidez mucocutanea generalizada y
discreto rash malar.

Al examen fisico del aparato respiratorio se hall6 un térax en tonel, con un murmullo
vesicular disminuido bilateral en ambas bases pulmonares, acompafiado de escasos
estertores humedo bilaterales. En el aparato cardiovascular, se ausculté el primer y segundo
ruidos arritmicos, con presencia de un soplo sistélico ascendente en el foco pulmonar grado
IV/IV sin irradiacion y un segundo ruido cardiaco desdoblado.

El abdomen se encontraba distendido, con redes colaterales de la circulacion vascular
ascendente; a la palpacion se detectd dolor difuso, de mayor intensidad en el epigastrio. En
el borde hepético se percibia una onda ascitica a 1 cm debajo del reborde costal derecho. En
las extremidades inferiores habia hiperpigmentacion y edema de ambos maléolos.

Con estos hallazgos, se decide ingresar al paciente en el servicio de medicina interna con
diagnostico de sangrado digestivo alto y antecedente de LES e HTP secundaria a una
cardiopatia congénita no corregida; se incluy6 ademas el diagnostico presuntivo de SE.

El manejo general del paciente se basd en su monitorizacion, control de la ingestion y
excrecion de liquidos, peso diario, dieta hiposodica, restriccion de liquidos, posicion en
semifowler, oxigenoterapia a 2 L mediante canula nasal y mantenimiento del esquema
terapéutico de base. Adicionalmente, se administrd6 volumen efectivo que incluyé dos
paquetes globulares diarios durante 3 dias y dos paquetes diarios de plasma fresco durante
7 dias y el uso de adrenalina como medicacion vasoactiva a dosis de 1 pug/kg/min controlado
por bomba de infusion.

Durante el ingreso el paciente desarrollé un estado congestivo con tendencia a la anasarca,
como consecuencia de la insuficiencia cardiaca; a lo que se afiadio al aumento de la presion
capilar y la extravasacion del contenido vascular propio del SE, provocando un bajo gasto
cardiaco y una reduccion del filtrado glomerular, que llego incluso a la oliguria. Se adicion6
20 mg de furosemida intravenosa cada 6 h y 100 mg de espironolactona.

Para el sangrado digestivo se administré 80 mg intravenosos durante 20 min y luego dosis
de 8 mg/h en perfusion intravenosa continua; ademas, se suministré acido tranexadmico a

dosis de 500 mg intravenoso en infusion lenta cada 8 h.
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A pesar de la terapéutica aplicada no pudo controlarse el sangrado digestivo, la inestabilidad
hemodinamica ni el bajo gasto cardiaco. Todo lo anterior conllevdé a una evolucién
desfavorable del paciente que produjo una falla cardiaca, acompafiada de alteracion
hemodindmica con tendencia al shock hipovolémico. Debido a estas complicaciones el

paciente fallecio de un paro cardiorrespiratorio.

Discusion

Destaca en esta investigacion, en primer lugar, el diagnostico de LES en un paciente
masculino. Se describe que el LES es una enfermedad que afecta principalmente a pacientes
femeninas en edad fértil en una proporcion de 9:1, aunque estos resultados no descartan la
presencia de la enfermedad en pacientes masculinos.®

Otro elemento significativo es la presencia de complicaciones en pacientes con LES.
Distintos autores destacan que el LES es una enfermedad con un elevado porcentaje de
complicaciones. Entre las mas frecuentes estan las complicaciones cardiovasculares, renales
y neuroldgicas, ademas de ser las que desempafan un papel significativo en la morbilidad
y mortalidad relacionada con la enfermedad. Autores como Gil Armenteros y otros®
reportan que en ocasiones las complicaciones forman parte del inicio de la enfermedad. 3%
Sin embargo, no se encuentra relacion patogénica ni causal entre el LES y el sindrome de
Eisenmenger, aunque resulta importante destacar que dentro de la evolucion clinica del LES
pueden aparecer diversos grados de HTP debido a los cambios histofuncionales del
parénquima pulmonar.(”

El sindrome de Eisenmenger se presenta en pacientes con una cardiopatia congénita no
corregida, que da lugar a un shunt de izquierda a derecha relevante; esta situacion provoca
cambios significativos en la microvasculatura pulmonar que favorecen el aumento de la
resistencia vascular y la aparicion de HTP. Los avances en el diagnostico y tratamiento de
las cardiopatias congénitas en la infancia, conjuntamente con la aplicacion de los
procedimientos intervencionistas y quirdrgicos, han permitido prolongar la supervivencia 'y
la calidad de vida de los pacientes con este tipo de enfermedades. Estos resultados han
permitido que un mayor porcentaje de pacientes con malformaciones congénitas de origen
cardiaco llegan a la adultez. Sin embargo, si la cirugia correctora no se realizada adecuada
y oportunamente se acrecienta el dafio cardiovascular y aparecen complicaciones como en

este caso que incluso llegan a poner fin a la vida del paciente.("10)
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Se describe que la sintomatologia del sindrome de Eisenmenger es inespecifica y en
ocasiones se dificulta su diagnostico, ya que se asocian las manifestaciones clinicas de la
enfermedad a otros procesos respiratorios o de indole sistémico. La presencia de abscesos
cerebrales, sincope, trastornos de la coagulacion, hemoptisis, disnea, cianosis, fatiga y
muerte subita son las manifestaciones que con mayor frecuencia se asocian al sindrome de
Eisenmenger. Los signos mas frecuentemente reportados son los trastornos de los ruidos
cardiacos, donde se ausculta un segundo ruido; también se describe la presencia de soplo
holosistdlico, de soplo de Graham-Steel y de regurgitacion tricuspidea.*? Los elementos
que favorecieron el diagnostico de sindrome de Eisenmenger en el presente caso fueron la
identificacion de disnea, fatiga, soplo sistdlico ascendente en el foco pulmonar grado IV/IV
y la presencia de un segundo ruido cardiaco desdoblado que se asocié a la disminucién del
gasto cardiaco, la insuficiencia cardiaca congestiva, las arritmias y la hipoxemia.

Se describe que la supervivencia estimada de los pacientes con sindrome de Eisenmenger
oscila entre los 30 y los 50 afios de edad. Pero un elemento que disminuye la posible
supervivencia del caso que se reporta se relaciond directamente con la existencia de otras
afecciones como el LES y la insuficiencia cardiaca. Ambas afecciones involucran una serie
de complicaciones morfofuncionales que afectan considerablemente el metabolismo del
cuerpo humano y provocan un dafio irreversible en muchos procesos y estructuras.?

Los elementos relacionados con la causa de muerte han variado en los ultimos afios. En la
actualidad ha disminuido la mortalidad por hemoptisis, sangramientos, tromboembolismos
o complicaciones perioperatorias. La principal causa de muerte de los pacientes con
sindrome de Eisenmenger se relaciona con la insuficiencia cardiaca resultante del dafio
cardiovascular que causa el sindrome, y que llega incluso a una prevalencia del 7-23 %.%®
Diversos estudios se han realizado a nivel mundial con la finalidad de identificar las posibles
causas de la HTP, su repercusion y la aparicion del sindrome de Eisenmenger.® Estos
estrudios muestran que solamente el 1,9 % de los pacientes con HTP secundaria a
cardiopatia congénita cianotica se encaminan hacia un sindrome de Eisenmenger,
posiblemente influenciado por la no realizacion de la cirugia correctora.®41%)

Los principales cambios fisiopatolégicos se centran en un grupo de trastornos
hematoldgicos y hemodindmicos, que abarcan eritrocitosis secundaria, aumento de la
viscosidad sanguinea, anemia por deficiencia de hierro, trastornos de la coagulacién de la
sangre, insuficiencia cardiaca y arritmias rapidas graves.*® Es importante mencionar que
una disminucion grave del gasto cardiaco y, a la vez, de la resistencia vascular sistémica

pueden incrementar la derivacion de sangre de derecha a izquierda y posiblemente inducir
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un colapso circulatorio e insuficiencia cardiaca, que es el dafio clinico en el cual se encontro
el paciente.6:17)

Los trastornos hepaticos encontrados en este caso son compatibles con lo reportado por otros
autores, quienes describen que estos son la consecuencia de la transmision directa del
aumento de las presiones de llenado del corazon que conducen a un trastorno o desequilibrio
circulatorio sistémico, determinado por la insuficiencia cardiaca que provoca una
hepatopatia congestiva. La vena porta no tiene la capacidad de autorregular su flujo, por
consiguiente, es dependiente de la circulacion mesentérica, y se relaciona directamente al
gradiente de flujo entre la presion venosa hepatica y la del sistema porta. La respuesta
compensatoria que desarrolla la arteria hepatica puede alcanzar hasta un 60 % del flujo
portal; pero mas alla de este punto, el higado es susceptible a disfuncién, por lo que aparecen
entre otros elementos el aumento de las transaminasas y la circulacion colateral, ambos
encontrados en el caso reportado. 617

Otra posible explicacion a la presencia de trastornos hepaticos va a estar dado por la
disminucion del flujo sanguineo hepético secundario a la insuficiencia cardiaca que causa
disminucion del aporte de oxigeno que produce, a su vez, distintos grados de hipoxemia que
pueden llegar a la necrosis tisular.*® Como consecuencia de la hipoxia, se estimula el
desarrollo de fibrosis, incremento de la presion venosa capilar e hipertension portal, lo que
sumado a una disminucion de la sintesis de proteinas como la albimina y de los factores de
la coagulacion, generan ascitis y trastornos hemorragicos. %29

El sangramiento digestivo alto, motivo del ingreso, fue ocasionado por una lesion de la
mucosa del tubo digestivo proximal superior al angulo de Treitz (eso6fago, estbmago y
duodeno); se manifiesta en el paciente mediante el hallazgo clinico de melenas. No obstante,
para confirmar el diagnostico y de acuerdo con lo que sugieren los protocolos de abordaje
en relacion con la hemorragia digestiva alta se recomienda la endoscopia digestiva alta. Sin
embargo, este ultimo estudio mostré una eficacia de imagen compatible con lo planteado,
ya que el paciente present6 una lesion erosiva a nivel de la segunda porcion del duodeno.
Este resultado motivo la necesidad de recurrir al uso de capsula endoscopica como un
método de diagnostico mas fiable, el cual evidencié la presencia de un sangrado activo
oculto a nivel del duodeno, especificamente en la segunda y tercera porcion. 42223

De la misma manera hay que considerar, que un rasgo caracteristico propio de este sindrome
es la diatesis hemorradgica que puede estar relacionada con trombocitopenia
(< 130 000 plaquetas/mL), sumado a una deficiencia en la sintesis de factores de la

coagulacion dependientes de la vitamina K (11, VI, 1X, X) y del factor V; datos que se puede
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apreciar en la biometria hematica y en la determinacion de los tiempos de coagulacion, que
en este caso no se manifiesta de manera notoria. Sin embargo, marcadores en sangre por
debajo de los niveles normales en hemoglobina, hematocrito, conteo de glébulos rojos,
volumen corpuscular medio y hemoglobina corpuscular media sugieren, en este caso, la
presencia de una perdida cronica de sangre y se pueden considerar como un marcador de
gravedad del cuadro clinico descrito; este cuadro puede llevar directamente a la falla
hemodinamica con tendencia al shock hipovolémico que es una de las principales causas de
muerte del sindrome de Eisenmenger. Es importante mencionar que en este, como en
muchos casos, puede haber una eritrocitosis secundaria a la hipoxemia, como hallazgo en
los estudios de laboratorio.?425:26)

Dada la amplia fisiopatologia presente en este caso, la hemorragia digestiva alta viene a
constituirse en la principal complicacion que llevé al paciente a la muerte, ya que la
cardiopatia congénita no corregida sumada a la remodelacion de los circuitos vasculares,
agravo progresivamente la HTP y la insuficiencia cardiaca. A pesar de la terapéutica
acertadamente instaurada, no se logré la recuperacion del paciente y por tanto culminé en

un desequilibrio funcional sistémico irreversible que propicié la muerte del paciente.?”

Conclusiones
A pesar de presentar multiples complicaciones en el curso del LES no se encontraron
reportes que asociaran al lupus con el sindrome de Eisenmenger. El diagndstico en la
infancia de las cardiopatias congénitas ciandticas y la realizacién de la cirugia correctora
constituyen la principal medida preventiva de aparicién del sindrome de Eisenmenger. La
insuficiencia cardiaca es el mecanismo principal que causa alteraciones hemodinamicas que
complican la evolucién de la enfermedad, el estado de salud del paciente y predisponen un

desenlace final.
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