
 F AttieS10

www.cardiologia.org.mx

edigraphic.com

* Director General Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez”. (INCICH. Juan Badiano No. 1, 14080 México, D.F.)

os avances en el diagnóstico y en el tra-
tamiento de las cardiopatías congénitas
cambiaron en forma significativa el pa-

trón de sobrevida de estos enfermos. Algunos
pacientes llegan a la vida adulta sin tratamiento
quirúrgico por no requerir operación en el mo-
mento del diagnóstico o a lo largo de la evolu-
ción, o bien no existía solución quirúrgica en el
momento del diagnóstico.1 Por otra parte, un nú-
mero significativo de enfermos llegan a la edad
adulta después del tratamiento quirúrgico favo-
rable. Finalmente existen malformaciones en las
que no se obtienen la cura completa y estos pa-
cientes quedan con secuelas de su cardiopatía.
Una revisión acerca de las malformaciones congé-
nitas que con más frecuencia llegan a la vida adulta
permite afirmar que las lesiones obstructivas como
la estenosis aórtica por aorta bivalva,2 la coartación
aórtica y estenosis pulmonar; malformaciones con
cortocircuito de izquierda a derecha como la comu-
nicación interatrial y la persistencia del conducto
arterioso; finalmente algunas cianóticas como la
anomalía de Ebstein, la tetralogía de Fallot y enfer-
medad de Eisenmenger son anomalías observadas
en la edad adulta. Es importante considerar, sin
embargo, que existen cardiopatías congénitas poco

frecuentes que por razones anatomofuncionales lle-
gan a la edad adulta. Por tal razón consideraremos
también este grupo (Tabla I).

Lesiones cardiacas y vasculares
obstructivas
Las lesiones más frecuentes encontradas en la edad
adulta se sitúan a nivel valvular, paravalvular y vas-
cular. De las lesiones valvulares y paravalvulares la
más frecuente es la estenosis aórtica valvular.

Estenosis aórtica valvular
La causa más frecuente de estenosis aórtica
valvular en la edad adulta es la aorta bivalva, la
que existe en aproximadamente el 2 % de la po-

Tabla I.

– Lesiones obstructivas.
– Lesiones regurgitantes.
– Comunicaciones anormales:

Entre cavidades.
Entre grandes arterias.
Entre grandes arterias y cavidades.

– Conexiones anormales.
– Ramificaciones u origen anómalo de arterias.
– Síndromes y cardiopatías.
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Resumen

Los avances obtenidos en el diagnóstico y trata-
miento de las cardiopatías congénitas en los últi-
mos 30 años, han permitido una mayor sobrevida
de estos enfermos, si bien es cierto que algunas
veces presentan secuelas. La comunicación inte-
ratrial es la cardiopatía congénita más frecuente
en la edad adulta, mientras que de las cianóticas,
la tetralogía de Fallot y el síndrome de Eisenmen-
ger son las que encontramos con más frecuen-
cia. En esta revisión procuramos dar al especia-
lista una idea real de aspectos importantes de las
cardiopatías congénitas en la edad adulta.

Summary

CONGENITAL HEART DISEASE IN ADULTS

In the last 30 years, major advances have been
made in the diagnosis and treatment of congenital
heart disease in children. As a result, many children
survive to adulthood, some of them with sequelae.
In adults, the most common congenital heart
disease is atrial septal defect. The most common
causes of cyanotic congenital heart disease are
the tetralogy of Fallot and Eisenmenger’s
syndrome. In this review we discuss the more
common acyanotic and cyanotic congenital heart
diseases that physicians who care for adults are
likely to encounter.
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blación2 adulta. Habitualmente no se presenta con
obstrucciones significativas, ésta ocurre con la
evolución natural debido al depósito de calcio en
las sigmoideas y en el anillo valvular. Aproxima-
damente el 50% de los cambios valvulares
aórticos en la edad adulta se deben a válvulas
bicúspides aórticas calcificadas.
La estenosis aórtica es bien tolerada en presencia
de gradientes menores de 50 mmHg o cuando el
área valvular es mayor de 1 cm2. La curva de
sobrevida se reduce bruscamente más allá de los
50 años de edad.
La indicación quirúrgica existe en aquellos casos
con gradientes iguales o superiores a 50 mmHg,
con o sin síntomas. Enfermos con gradientes sig-
nificativos, insuficiencia cardiaca y mala función
ventricular deben ser analizados con cuidado,
principalmente en aquellos pacientes con menos
de 30% de fracción de expulsión. La cuantifica-
ción de la reserva ventricular es muy importante
en estos casos. Se debe considerar como parte
del tratamiento la valvulotomía aórtica con ba-
lón. Tiene indicación precisa cuando la anatomía
de las sigmoideas así lo permitan, en el anciano
como medida de urgencia o bien en pacientes
embarazadas.

Estenosis subaórtica
Se trata de una obstrucción fibromuscular situa-
da por debajo de la sigmoidea aórtica. Una de
sus peculiaridades es su característica evolutiva.
Se agrava con los años por lo que puede ser en-
contrada en la edad adulta como una causa de
obstrucción a la vía de salida del ventrículo iz-
quierdo. La evolución de la obstrucción produce
además insuficiencia sigmoidea aórtica secunda-
ria al chorro de sangre que choca a alta velocidad
con la válvula aórtica.

Estenosis aórtica supravalvular
Es la menos frecuente de las lesiones que obstru-
yen el ventrículo izquierdo en la edad adulta. La
obstrucción puede producirse por una hipoplasia
de la aorta ascendente o bien presentar bajo la
forma de “reloj de arena”.1

Estenosis pulmonar valvular
Por definición se acompaña de un tabique
interventricular intacto. Exceptuando la forma
grave del recién nacido, estos pacientes pueden
vivir sin molestias hasta la edad adulta. Cerca del
10% de las cardiopatías congénitas del adulto co-
rresponden a esta anomalía.3 Habitualmente se

acompañan de un foramen oval permeable que
permite el cortocircuito de derecha a izquierda y
la aparición de cianosis. Las sigmoideas pulmonar
habitualmente son elásticas, la válvula tiene la
forma de un domo, con comisuras definidas. Se-
cundariamente observamos hipertrofia del
ventrículo derecho que guarda relación con la se-
veridad de la lesión y con el tiempo de evolución
de la cardiopatía, además puede existir estenosis
subpulmonar adquirida, producida por la hiper-
trofia del infundíbulo del ventrículo derecho.
La lesión es bien tolerada por años con gradientes
inferiores a 50 mmHg o bien cuando el área
valvular es mayor de 1 cm2. La sobrevida se re-
duce en forma importante más allá de los 40 años
de edad, principalmente en aquellos casos con
gradientes superiores a 50 mmHg debido a la in-
suficiencia ventricular derecha.1,3

Aquellos casos tratados con valvulotomía
pulmonar mejoran en forma importante, inclusi-
ve se observa reducción significativa de la hiper-
trofia del ventrículo derecho.4

Coartación aórtica
Esta malformación vascular es la que con más
frecuencia permite larga sobrevida. El promedio
de edad se sitúa alrededor de los 30 años.3 La
fuente de circulación colateral depende básica-
mente de las arterias subclavias.
La sigmoidea aórtica bicúspide es la lesión que
se asocia con más frecuencia a la coartación
aórtica y esto ocurre en aproximadamente en el
50% de los casos. El aneurisma del polígono de
Willis es raro; sin embargo es una de las causas
de muerte o secuelas neurológicas importantes
en la coartación aórtica.
La mayor parte de los adultos son asintomáticos
y el diagnostico se hace por el hallazgo ocasio-
nal de hipertensión arterial sistémica y por au-
sencia de pulsos en los miembros inferiores. La
insuficiencia ventricular izquierda producida por
la hipertensión arterial o por cardiopatía coronaria
es rara antes de los 40 años de edad. A partir de
los 50 años se incrementa la mortalidad en forma
significativa así como es más frecuente ruptura
aórtica o la disección debido a los aneurismas.1

El embarazo aumenta el riesgo de la ruptura aórtica
y de las hemorragias cerebrales. Otras complica-
ciones potenciales en la coartación aórtica son la
calcificación de la sigmoidea aórtica bicúspide, la
insuficiencia aórtica y la endocarditis infecciosa.
La endocarditis infecciosa se localiza en el
endotelio vascular, distal a la zona coartada en el
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sitio del impacto del chorro de sangre que atravie-
sa el segmento estrecho. El tratamiento, habitual-
mente angioplastía, está indicado en aquellos ca-
sos con gradientes superiores a 30.

Lesiones regurgitantes
La anomalía de Ebstein ocupa un lugar especial
por sus características anatomofuncionales y por
las implicaciones terapéuticas.5 Es la causa más
frecuente de insuficiencia tricuspídea aislada en
la edad adulta. La evolución está determinada por
varios factores. De acuerdo a nuestros resultados,
las alteraciones anatómicas juegan un papel im-
portante en la sobrevida solamente en los casos
extremos, pero no en los que tienen deformida-
des valvulares ligeras o moderadas, como ocurre
en los adultos. La severidad de la insuficiencia
tricuspídea, la cianosis y la clase funcional en el
momento del diagnóstico fueron factores de ries-
go significativos en el análisis univariado. Otros
factores independientes de riesgo como el índice
cardiotorácico, el sexo, la edad al diagnóstico y
la valoración ecocardiográfica son de ayuda en
la decisión terapéutica. Sugerimos que el adulto
portador de anomalía de Ebstein no debe ser con-
siderado un paciente de bajo riesgo.5

Comunicaciones interatriales
El ostium secundum es la cardiopatía más fre-
cuente en la edad adulta, encontrándose en poco
menos de la mitad de los enfermos portadores de
cardiopatías congénitas entre los 30 y 40 años de
edad. La hipertensión arterial pulmonar es poco
frecuente.3

Cuando sintomáticos, refieren disnea poco im-
portante, fatiga, arritmias supraventriculares des-
pués de los 40 años y finalmente insuficiencia
ventricular derecha. Las cardiopatías adquiridas
como la isquémica así como la hipertensiva sis-
témica, cambian la historia natural de la malfor-
mación al aumentar el cortocircuito de izquierda
a derecha debido a la reducción de la distensibi-
lidad ventricular izquierda.
El tratamiento está indicado cuando la relación en-
tre el gasto pulmonar y el sistémico es igual o ma-
yor de 1.5 en ausencia de resistencias vasculares
pulmonares irreversibles. Hoy en día el cierre del
defecto con oclusores está perfectamente indicado.

Comunicaciones interventriculares
Ésta es la cardiopatía congénita más frecuente.
Aquellos defectos restrictivos tienen larga
sobrevida. La historia natural de la cardiopatía

depende del tamaño del defecto.6 Enfermos con
comunicación interventricular amplia sobreviven
hasta la edad adulta bajo otras características
anatomofuncionales. En la evolución natural, se
observa incremento progresivo de las resistencias
vasculares pulmonares con reducción del corto-
circuito de izquierda a derecha, hasta la inversión
del mismo que culminan con la aparición de la
enfermedad vascular pulmonar hipertensiva, con
alteraciones estructurales de la vasculatura
pulmonar que van más allá del grado IV de la cla-
sificación de Heath-Edwards. Estos enfermos por-
tadores del síndrome de Eisenmenger tienen otra
evolución clínica y merecen un apartado especial.1,3

El tratamiento quirúrgico está indicado en aque-
llos casos con cortocircuito de izquierda a dere-
cha mayor o igual a 1.5:1 y en presencia de resis-
tencias vasculares pulmonares que no excedan
los 2/3 de las sistémicas.

Comunicaciones anormales entre
grandes arterias
Persistencia del conducto arterioso
La persistencia del conducto arterioso es el ejem-
plo clásico de la comunicación entre las grandes
arterias. Sus características funcionales son simi-
lares a la comunicación interventricular.
Los conductos arteriosos pequeños carecen de im-
portancia clínica, sin embargo en la edad adulta
se complican con endocarditis infecciosa, que se
sitúa en el lado pulmonar del conducto o en la
propia pared arterial pulmonar, en el sitio opues-
to al implante del conducto. Conductos de tama-
ño moderado son poco sintomáticos en la infan-
cia, sin embargo a partir de la tercera década es-
tos enfermos tienen disnea, fatiga y algunas ve-
ces palpitaciones. Estas estructuras se vuelven
aneurismáticas, se pueden romper y se calcifican.7

Con menos frecuencia existen conductos
arteriosos no restrictivos, de grueso calibre que
llegan a la edad adulta, desarrollan primero insu-
ficiencia cardiaca y posteriormente enfermedad
vascular pulmonar. En la adolescencia es más fre-
cuente la endocarditis infecciosa que la insufi-
ciencia cardiaca.
La indicación quirúrgica o tratamiento con ocluso-
res está bien definida en pacientes con cortocircui-
to de izquierda a derecha igual o mayor de 1.5:1 y
en los que las resistencias vasculares pulmonares
son reversibles. Las pruebas farmacológicas, la an-
giografía pulmonar y la biopsia pulmonar son de
ayuda en la decisión terapéutica. Los casos con cal-
cificación exigen técnicas quirúrgicas especiales.
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Comunicaciones entre grandes
arterias y cacacacacavidadesvidadesvidadesvidadesvidades
Aneurisma del seno del valsalva
Esta anomalía comunica la aorta con una de las
cavidades cardíacas. Si bien que la ruptura ocu-
rre entre los 11 y los 67 años, es más frecuente
alrededor de la tercera década de la vida.8 Habi-
tualmente ellas se desarrollan por la aparición de
un fondo de saco en una de las sigmoideas aórtica.
Esto se debe a que se debilita la capa media en la
unión entre la capa media de la aórta y el anillo
fibroso. Las consecuencias funcionales depende-
rán de la rapidez con que ocurre la ruptura, del
sitio y de la cantidad de sangre que fluye por la
comunicación anormal. De esta forma el patrón
clínico incluye las consecuencias graves de una
ruptura amplia, la progresión gradual de una rup-
tura pequeña y la presencia de un aneurisma no
roto. De esta evolución dependerá su presencia
en la edad adulta. La endocarditis bacteriana es
una complicación de la malformación.

Entre arteria coronaria y cavidades cardiacas
En estos casos, la comunicación se hace habitual-
mente entre la arteria coronaria derecha y la circu-
lación menor, sea el ventrículo derecho o el atrio
derecho. La arteria coronaria habitualmente se
encuentra dilatada, tortuosa, inclusive con dilata-
ciones aneurismáticas. Pueden existir calcificacio-
nes que se localizan en la pared arterial y se obser-
van algunas veces la presencia de trombos murales
en la porción distal de la arteria coronaria.1 Esta
anomalía se complica en aproximadamente el 10%
con endocarditis infecciosa. La muerte ocurre por
causas no cardiacas o por cardiopatía coronaria
adquirida. El tratamiento está indicado en todos
los casos, independientemente de las alteraciones
funcionales de la cardiopatía.

Conexiones anormales
Las conexiones entre las distintas estructuras
cardiacas ocurren con el sistema venoso
sistémico, pulmonar, entre cavidades cardiacas y
entre grandes arterias y el corazón. Podremos
mencionar algunas que tienen importancia como
son la conexión anómala total de las venas
pulmonares, la transposición corregida de las
grandes arterias y la transposición completa de
las grandes arterias.

Conexión anómala total de venas pulmonares
En esta malformación, la conexión del retorno
venoso pulmonar puede conectarse anormalmen-

te al atrio derecho, al seno coronario, al sistema
venoso sistémico, como vena imnominada o vena
cava superior, o bien la conexión ocurre a nivel
de las venas cava inferior o porta.9 Existen casos
en los que la conexión anómala es mixta. Habi-
tualmente es una cardiopatía grave del recién
nacido y el tratamiento quirúrgico inmediato es
importante debido al cuadro de hipoxemia seve-
ra que presentan estos enfermos. Los casos más
severos son aquellos que tienen una comunica-
ción interatrial restrictiva o bien estenosis de las
venas pulmonares. El 90% de los enfermos no
cumplen el primer año de vida. Aquellos casos
que llegan a la edad adulta tienen amplia comu-
nicación interatrial, ausencia de hipertensión ar-
terial pulmonar significativa, buena función ven-
tricular izquierda y ausencia de estenosis venosa
a lo largo de todo el trayecto venoso.9

Transposición corregida de las grandes arterias
En esta malformación existe conexión anormal
atrioventricular y ventriculoarterial. Dada a sus
características anatómicas, la circulación es nor-
mal. El atrio derecho se conecta al ventrículo iz-
quierdo del que se origina la arteria pulmonar; el
atrio izquierdo se conecta al ventrículo derecho
del cual emerge la aorta. Esta malformación se
acompaña con frecuencia de disfunción de la
válvula tricúspide, de comunicación interventri-
cular o bien de la asociación entre el defecto sep-
tal ventricular y estenosis subpulmonar valvular.10

Otra característica de esta anomalía es la apari-
ción de bloqueo atrioventricular de grados varia-
bles a consecuencia de fibrosis que se sitúa en el
sistema de conducción. La aparición del bloqueo
atrioventricular ocurre en el 2% por año. Las dis-
plasias de la válvula tricúspide ocurren en aproxi-
madamente 90% de los casos. Habitualmente la
disfunción válvular tricuspídea aparece con la
evolución de la malformación. Por otra parte,
dadas a las características anatómicas de la car-
diopatía, los síntomas están relacionados con las
malformaciones asociadas y con las característi-
cas de la conducción atrioventricular.10

Transposición completa de las grandes arterias
Esta cardiopatía congénita al igual que la co-
nexión anómala de venas pulmonares produce
síntomas de importancia a temprana edad, habi-
tualmente en los primeros meses de vida. El tra-
tamiento quirúrgico de la cardiopatía cambia so-
bremanera su historia natural y permite una larga
sobrevida.
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Las técnicas de Mustard y Senning utilizadas en
las primeras etapas del tratamiento quirúrgico
permiten que estos pacientes lleguen a la edad
adulta, época en la que la disfunción del ventrículo
derecho, la insuficiencia de la válvula tricúspide,
los trastornos del ritmo, la obstrucción de la vena
cava superior o de los conductos venosos
pulmonares aparece como complicaciones tardías
del tratamiento quirúrgico.

Cardiopatías congénitas
con cianosis
Tetralogía de Fallot
Esta cardiopatía se caracteriza por una estenosis
infundibular pulmonar de grados variables aso-
ciada a la comunicación interventricular. Si bien
que existen pacientes que viven hasta la tercera
década de la vida, solamente el 10% de los enfer-
mos llegan más allá de los 10 años y la mayor
parte fallece antes de la segunda década. La so-
brevida dependerá de las características de la cir-
culación pulmonar, la que se mantiene por un flu-
jo pulmonar adecuado o bien por arterias colate-
rales aortopulmonares.11

La tetralogía de Fallot en la edad adulta sufre
cambios funcionales a consecuencia de pato-
logías cardiacas o vasculares que aparecen con
el tiempo. La hipertensión arterial sistémica por
ejemplo aumenta la postcarga ventricular y con
el tiempo es la causa del cuadro de insuficien-
cia cardiaca que presentan estos enfermos, si
bien que por estas mismas características fun-
cionales se reduce la cianosis. La calcificación
valvular aórtica o la endocarditis infecciosa
producen insuficiencia válvular aórtica y so-
brecarga volumétrica de ambos ventrículos. El
tratamiento es quirúrgico, con muy buenos re-
sultados.11

Síndromes y cardiopatías
Es frecuente la asociación entre determinados
síndromes y cardiopatías congénitas.12 Muchos
de estos enfermos viven hasta la edad adulta, son
portadores de síndromes que se heredan por lo
que su conocimiento, valoración y consejo
genético son indispensables.
El síndrome de Marfan se caracteriza por la pre-
sencia de un tejido conectivo laxo que afecta el
sistema cardiovascular. En estos enfermos encon-
tramos necrosis cística de la capa media habitual-
mente localizada en la aorta ascendente asociada
con interrupción y retracción de las fibras elásti-
cas. Esta alteración estructural produce dilatación

de la aorta ascendente, inclusive del anillo aórtico
provocando insuficiencia sigmoidea o disección
aórtica. Las válvulas atrioventriculares son sitio
de procesos degenerativos mixomatosos con pro-
lapso y disfunción.
El síndrome de Hoft-Oram se asocia con frecuen-
cia a una comunicación interatrial. Existen alte-
raciones somáticas a nivel de los miembros su-
periores. Estas alteraciones se caracterizan por
implantación o cambios de forma de los dedos
pulgares o bien otras alteraciones esqueléticas en
el mismo sitio.
Cerca del 40% de los portadores del síndrome de
Down tienen una forma de cardiopatía congéni-
ta. Este síndrome se asocia principalmente al de-
fecto septal atrioventricular y a la comunicación
interventricular.
El síndrome de Turner se asocia con frecuencia a
la coartación aórtica, con menos frecuencia en-
contramos estenosis pulmonar o comunicación
interventricular. Finalmente el síndrome de
Noonan se presenta con estenosis pulmonar
valvular o supravalvular al igual que el síndrome
de Williams, este último puede presentarse ade-
más con obstrucción supravalvular aórtica.

Síndrome de Eisenmenger
Si bien que el síndrome de Eisenmenger fue des-
crito para denominar aquellos casos de
hipertensión pulmonar secundaria a cortocircui-
to de izquierda a derecha en los defectos septales
atrioventriculares, hoy en día esta denominación
se refiere a todos los casos de enfermedad
vascular hipertensiva secundaria a cortocircuito
de izquierda a derecha.13 En las cardiopatías con-
génitas con cortocircuito de izquierda a derecha,
principalmente aquellas que comunican circui-
tos de altas y bajas resistencias como la comuni-
cación interventricular, la exposición del lecho
vascular pulmonar a sobrecarga de volumen y
resistencia produce cambios estructurales a nivel
de la microcirculación como son la hipertrofia
de la capa media, proliferación y fibrosis de la
íntima, oclusión capilar y arteriolar. Tardíamente
se desarrollan lesiones plexiformes y arteritis
necrotizante.
Los pacientes presentan síntomas de bajo gasto
cardiaco como son la disnea, la fatiga y el sínco-
pe; manifestaciones neurológicas tales como ce-
falea, mareo, alteraciones visuales producidas por
eritrocitosis e hiperviscosidad de la sangre; insu-
ficiencia cardiaca, hemoptisis, arritmias y muer-
te súbita.
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El pronóstico de los portadores del síndrome es más
favorable que aquel encontrado en los portadores
de hipertensión arterial pulmonar primaria. Si bien
que el 80% sobrevive a la edad de 10 años, este
porcentaje cae bruscamente a 42% a los 25 años. El
síncope, la hipoxemia (saturación < de 85%) y una
elevada presión diastólica identifican a los pacien-
tes con resistencias vasculares pulmonares avanza-
das y con alto riesgo de muerte súbita.13

Un aspecto a considerar en este síndrome es la
eritrocitosis secundaria a la hipoxemia. Esta eri-
trocitosis aumenta la viscosidad de la sangre y
secundariamente la hipoxemia. La flebotomía está
indicada siempre que se proceda con reposición
de solución salina. La reducción isovolumétrica
del hematócrito aumenta el gasto cardiaco y el
transporte de oxígeno a la circulación sistémica,
disminuye los síntomas en reposo y durante el
ejercicio.14 Además la reducción isovolumétrica
de la masa de eritrocitos corrige la trombocito-
penia, la disfunción plaquetaria y las anomalías
de la coagulación. Los beneficios se observan a
las 24 horas del procedimiento. Se sugiere la re-
moción de 500 mililitros de sangre en 45 minu-
tos con reposición simultánea de solución salina
isotónica. El procedimiento está indicado en aque-
llos casos sintomáticos y no en todos aquellos
con hiperviscosidad sanguínea. Se puede repetir
el procedimiento a las 48 horas si las molestias
no ceden. La microcitosis y la deficiencia de hie-
rro deben corregirse prontamente. La trombosis
cerebral en muchos casos evoluciona hacia el
absceso cerebral y en estos casos son aspectos
profilácticos deben ser tomados en cuenta. El tra-
tamiento anticoagulante y antiagregante debe
valorarse en cada caso en especial tomando en
cuenta los aspectos de coagulación sanguínea.
Los problemas observados con la hemostasia son
encontrados en los portadores del síndrome de
Eisenmenger. Básicamente existen tiempos de
sangrado, protrombina o tromboplastina prolon-
gados; factores de coagulación deficientes y
fibrinólisis, probablemente debido a una en la sín-
tesis o una degradación anormal del factor von
Willebrand. En estos pacientes está producida por
ruptura de colaterales aortopulmonares, por
embolias pulmonares o por alteración en la
disfunción renal.14

En el síndrome de Eisenmenger son importantes
dos consideraciones especiales: una la transporta-
ción aérea y la otra el embarazo. Los viajes a altas
altitudes ofrecen riesgo debido a una reducción de
la tensión del oxígeno inspirado. La hipoxia pro-

duce vasoespasmo y aumento de la presión arterial
pulmonar, del cortocircuito de derecha a izquier-
da y aumento de la insaturación periférica. Sin
embargo el viaje realizado a grandes altitudes en
cabinas presurizadas son bien toleradas siempre
que reciban suplemento de oxígeno durante el
vuelo. Se desconoce lo que ocurriría sin este so-
porte de oxigeno durante el viaje.
En un buen número de casos ocurre el aborto es-
pontáneo o el parto prematuro. Cerca del 30% de
los productos presentan retardo en el crecimiento
intrauterino. La mortalidad materna es de 45%,
siendo que ocurre durante el período expulsivo o
en el postparto. Las causas de muerte son atribui-
bles al tromboembolismo (44%), hipovolemia
(26%) o pre-eclampsia (18%). El parto cesárea tie-
ne mortalidad un poco superior al parto espontá-
neo y ambas son superiores al aborto espontaneo.
Por tal razón el consejo genético es importante a
estas enfermas. En no aceptar el aborto obliga a la
coordinación de un equipo multidisciplinario, for-
mado por obstetra, cardiólogo, neurólogo, traba-
jadora social, neonatólogos entre otros.
La embarazada con Eisenmenger debe ser hospi-
talizada a partir de las 20 semanas si ocurre dete-
rioro del cuadro clínico. El conocimiento del vo-
lumen circulante, de la saturación de oxígeno, del
hematócrito ofrecen suficiente información para
una conducta terapéutica. Procurando evitar los
riesgos de la anestesia es preferible el parto
vaginal. La pérdida de sangre excesiva produce
hipotensión y aumenta el cortocircuito de dere-
cha a izquierda y produce insaturación periférica,
por lo que debe ser tratada de inmediato con re-
posición de volumen y vasopresores. El uso de
heparina debe limitarse a partir de las 20 sema-
nas de embarazo y suspenderla una vez definida
la fecha del parto. Hemorragias significativas
ocurren si la heparina es administrada inmedia-
tamente después del parto provocando la muerte
de estos enfermos. Debe ser reiniciada a las 48 ó
72 horas después del parto y posteriormente se-
guir con el uso de anticoagulantes en la forma
habitual con estricto control. Finalmente es im-
portante mencionar que los anticonceptivos es-
tán contraindicados en estas enfermas, debido a
que aumenta el riesgo de tromboembolias
pulmonares.
Hasta el presente momento la respuesta terapéutica
no es alentadora. El uso de calcioantagonistas a lar-
go plazo tienen el inconveniente de reducir las re-
sistencias vasculares pulmonares y aumentar el cor-
tocircuito de derecha a izquierda con sus consecuen-
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cias como el síncope y muerte súbita. Por tal razón
se aconseja no usarlos más allá de la edad de 9 años.
En realidad se ha visto que el apoyo farmacológico
no ofrece ventajas, por lo contrario producen serias

reacciones adversas. Aunque el uso de oxígeno a
domicilio no parece ofrecer tampoco beneficios,
puede ser usado en pacientes con hipoxemia mar-
cada y limitación física significativa.
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