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Sindrome de Eisenmenger en una
paciente embarazada de 21 anos

Lizbeth Sabrina Fajardo-Ruiz,' Rodrigo Gaspar Diaz-Novelo,* Luis Orlando
Bobadilla-Rosado,! Nina Méndez,? Salvador Gémez-Carro®

El sindrome de Eisenmenger es la cardiopatia con-
génita con mayor riesgo de mortalidad de las embarazadas.

Paciente primigesta de 21 afios, con sindrome de
Eisenmenger e insuficiencia cardiaca grado Ill NYHA e hipertension
arterial sistémica. El embarazo se interrumpié mediante cesdrea a
las 30 semanas, con recién nacido vivo de 1000 g, Apgar 3-7, 32
semanas de gestacion por Capurro. Seis dias después de la cesarea la
paciente fallecié debido a choque cardiogénico. El neonato fallecié de
insuficiencia respiratoria el décimo segundo dia de vida extrauterina.

El caso aqui descrito permite reflexionar acerca
de las oportunidades de mejora en la atencion de las pacientes con
sindrome de Eisenmenger. En el primer nivel de atencion es importante
centrarse en la educacién y consejeria especificas que permitan com-
prender a la paciente y su pareja los riesgos implicitos de su afeccion,
pues la alternativa mas segura hubiera sido evitar el embarazo. En el
segundo nivel de atencién ha de favorecerse siempre la practica basada
en evidencia y correcta coordinacién en los equipos de salud que,
en este caso particular, hubiera permitido que la paciente desde la
semana 14 hubiera sido referida para atencién altamente especializada
que hubiese podido incrementar las probabilidades de supervivencia
de ella y el neonato.
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Eisenmenger syndrome in 21-year
pregnant patient.

Lizbeth Sabrina Fajardo-Ruiz,* Rodrigo Gaspar Diaz-Novelo? Luis Orlando
Bobadilla-Rosado,! Nina Méndez,? Salvador Gomez-Carro3

Eisenmenger syndrome is congenital heart disease
with a higher risk of mortality for pregnant women.

21-years women with Eisenmenger syndrome,
whose pregnancy was accompanied by class Il NYHA heart failure
and systemic arterial hypertension. Pregnancy was interrupted at 30
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weeks by caesarean section. Six days after the caesarean section, the

patient died due to cardiogenic shock.

The case described here allows us to reflect on the
opportunities for improvement in the care of patients with Eisenmenger
syndrome. At the first level of care, it is important to focus on specific
education and counseling that allows the patient and her partner to
understand the implicit risks of their condition, since the safest alter-
native would have been to avoid pregnancy. At the second level of
care, the practice based on evidence and correct coordination in the
health teams should always be favored, which in this particular case
would have allowed the patient, since week 14, to have been referred
for highly specialized care could increase the chances of survival of

her and the neonate.

Eisenmenger syndrome; Pregnant patient; CongenitaP-

heart disease; Maternal death; Heart failure.

El término mortalidad materna hace referencia a
la muerte de una mujer durante el embarazo, el
parto o el puerperio.' En los paises en desarrollo,
la hemorragia y los padecimientos hiperten-
sivos son las principales causas subyacentes.?
En México, las cardiopatias congénitas siguen
asociandose con muerte materna.*# El sindrome
de Eisenmenger es una enfermedad vascular
pulmonar, con elevacién de las resistencias
pulmonares a nivel sistémico o suprasistémico
en pacientes con antecedentes de cardiopatias
con hiperflujo (cortocircuito de izquierda a de-
recha) no corregidas a tiempo. Estas anomalias
desencadenan insuficiencia cardiaca de severi-
dad variable que, en caso de embarazo, afecta
la oxigenacién materna y fetal.> Debido al alto
riesgo de mortalidad para la madre y su hijo, el
embarazo esta contraindicado en mujeres que
padecen este sindrome.®® El objetivo de reportar
este caso es ofrecer un andlisis que permita iden-
tificar los retos y dreas de mejora implicados en
el tratamiento de pacientes con esta enfermedad.

Paciente primigesta de 21 afos, residente de
la zona urbana del sureste de México. En su
clinica familiar le confirmaron el embarazo de
14 semanas. Durante la anamnesis Ilamaron la
atencién la hipertension arterial sistémica (sin
conocer el tiempo de inicio) y el antecedente de
cardiopatia congénita no especificada.

A las 30 semanas de embarazo la paciente
acudié al servicio de Urgencias del Hospital
General O"Horan (hospital general de segundo
nivel) debido a: astenia, adinamia y edema en
las extremidades inferiores, mas un cuadro de
disnea y agitacion en reposo. A su llegada se
documentaron: taquicardia (110 latidos por
minuto), presion arterial de 160-112 mmHg,
saturacion de oxigeno de 93%, disnea, or-
topnea, taquipnea, acrocianosis y ritmo de
galope S3.

En la radiografia de térax se observé cardiome-
galia (indice cardiotordcico: 0.65) y se descarté
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infeccién de vias respiratorias bajas o altas, todo
el tiempo permaneci6 afebril.

Examenes de laboratorio: plaquetopenia de
56,000, hemoglobina de 10.6, pruebas funcio-
nales hepdticas y enzimas en rangos normales.
El examen general de orina no detecté protei-
nuria o datos sugerentes de infeccién en las vias
urinarias; con esto se descarté la posibilidad de
preeclampsia.

En la ecocardiografia se detecté una car-
diopatia congénita tipo comunicacioén
interventricular, con datos de hipertensién
pulmonar (100 mmHg), con la que se estableci
el diagnostico de sindrome de Eisenmenger e
insuficiencia cardiaca clase funcional NYHA II
(Cuadro 1). Ademas, se agregd el diagnostico
de hipertension arterial crénica y desequilibrio
hidroeléctrico con hipocalemia e hipernatremia
hipervolémica.

El segundo dia de estancia hospitalaria, para fa-
vorecer la maduracién pulmonar fetal, se indico
betametasona; al cuarto dia se le transfirié una

Clasificacion funcional de la New York Heart
Association

Funcionalidad

Sin limitacién de la actividad fisica. La activi-
I dad fisica habitual no ocasiona fatiga, palpita-
ciones, disnea ni dolor anginoso

Limitacion moderada de la actividad fisica. La
actividad fisica habitual si produce sintomas

Marcada limitacién de la actividad fisica. Alivio
m s6lo en reposo porque las actividades menores
a las habituales causan sintomas

Incapacidad para llevar a cabo cualquier
\Y, actividad fisica, incluida la habitual. Los sinto-
mas pueden coexistir, incluso en reposo

Fuente: Bredy C, Ministeri M, Kempny A, Alonso-Gonzalez R, Swan
L, Uebing A, et al. New York Heart Association (NYHA) classification
in adults with congenital heart disease: relation to objective measures
of exercise and outcome. Eur Heart J. 2017;4(1):51-8. https:/doi.
org/10.1093/ehjgcco/qex031
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unidad de concentrado plaquetario. Al octavo
dia el embarazo concluyé mediante cesdrea,
con recién nacido vivo de 1000 g, con Apgar
3-7, de 32 semanas de gestacién por Capurro.
Se observaron calcificaciones placentarias,
disminucion severa del liquido amnidtico y
sangrado transoperatorio de 300 mL. Después
del alumbramiento la paciente se trasladé a la
unidad de cuidados intensivos, con intubacion
orotraqueal y fue trasladada a terapia intensiva
donde se efectud restitucién hidrica endovenosa
y se le administraron 10 unidades de concentra-
dos plaquetarios. Ante la evidente insuficiencia
cardiaca congestiva, clase NYHA 1V, se le ad-
ministraron diuréticos, aminas, antibiéticos y
apoyo mecanico ventilatorio por las siguientes
24 horas.

Al segundo dia poscesdrea, la paciente fue re-
valorada por los cardiélogos quienes indicaron
el alta de terapia intensiva y su traslado a hospi-
talizacién de Medicina interna.

En el tercer dia poscesarea se observaron datos
de acrocianosis y disnea-ortopnea por lo que se
afadieron digitalicos al esquema de tratamiento.

El cuarto dia poscesérea sobrevinieron una crisis
convulsiva e insuficiencia respiratoria por eso se
le reinicié el apoyo mecénico ventilatorio. Al si-
guiente dia se agreg6 infeccion de vias urinarias,
que se traté con meropenem. Para contrarrestar
las hemorragias espontaneas (gingivorragia, san-
grado de tubo digestivo) se le administraron seis
unidades de concentrados plaquetarios.

Al sexto dia poscesarea la paciente tuvo choque
cardiogénico y paro cardiorrespiratorio. Como
causas de la defuncién se establecieron los diag-
nosticos de: choque cardiogénico, insuficiencia
cardiaca y comunicacion interventricular. El
neonato fallecié de insuficiencia respiratoria el
décimo segundo dia de vida extrauterina.
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Se reporta el caso de una mujer joven con in-
suficiencia cardiaca por cardiopatia congénita
del tipo comunicacién interventricular, hiper-
tensién pulmonar vy arterial con exacerbacion
de las manifestaciones clinicas originadas por
el embarazo.

El sindrome de Eisenmenger es la forma mas
severa de hipertension arterial pulmonar. Una
de las caracteristicas de este sindrome es la
hipoxemia crénica de progresion lenta que
se acompana de cianosis central; por tanto,
alteraciones multisistémicas complejas. En las
mujeres con diagnéstico de este sindrome estd
contraindicado el embarazo, por las consecuen-
cias expuestas.

Cano-Lépez H y colaboradores,® en su revision
acerca de la conducta terapéutica en mujeres
embarazadas con alguna cardiopatia, men-
cionan que estas pacientes experimentan una
reduccion de la resistencia vascular sistémica e
incremento del flujo de cortocircuito de derecha
aizquierda, por lo que la saturacion de oxigeno
es subdptima y pone en riesgo a la madre y a
su feto. La hipoxia es alin mayor en quienes
tienen insuficiencia cardiaca mas severa (clases
funcionales NYHA Il y Iv).101

Si bien es inusual el embarazo en las pacientes
con sindrome de Eisenmenger, se ha estimado
una mortalidad cercana a 30 a 50% en esos ca-
sos, incluso mas alta (65%) cuando el embarazo
termina en cesarea.'>'?

Como medida de prevencion, las mujeres con
sindrome de Eisenmenger, y sus parejas, deben
recibir consejo materno-fetal acerca de la ne-
cesidad absoluta de evitar el embarazo y para
elegir el método anticonceptivo mds adecuado.
Cuando aun asi suceda, las pacientes que se
embarazan deben recibir atencion obstétrica en

centros especializados de tercer nivel; preferen-
temente con la participacion de un cardiélogo
especialista en cardiopatias congénitas.

Si bien la terminacién del embarazo en etapas
tempranas implica un alto riesgo materno, se re-
comienda concluya en las primeras 10 semanas
de gestacion porque el embarazo en si conlleva a
un riesgo mayor. Si es la voluntad de la paciente,
una vez que ha sido ampliamente informada,
continuar con el embarazo, es indispensable
el seguimiento multidisciplinario y sumamente
especializado.” En todo momento es impor-
tante que la madre conozca que el riesgo de la
gestacion no se limita a su persona, sino que la
mortalidad fetal y neonatal es superior a 50%.8

A las 24 semanas de gestacion el gasto cardiaco
en una embarazada es aproximadamente 45%
mayor que en una mujer no gestante. El punto
mas alto al que llegara el volumen sistélico en el
embarazo se da a las 20 semanas de gestacion.
El conjunto de estos parametros y otros mas son
el sustento de la recomendacién de la vigilancia
estrecha en caso de optar por continuar con el
embarazo. A partir de las 20 semanas de em-
barazo las pacientes deben hospitalizarse para
permanecer en observacion, reposo, terapia
con oxigeno y posible administracion de far-
macos. Los cuidados incluyen la indicacién de
diuréticos, terapia de oxigeno, vasodilatadores
y anticoagulantes. La administracién comple-
mentaria de oxigeno ha demostrado reducir la
presion arterial pulmonar, minimizar el riesgo de
policitemia secundaria y mejorar la condicién
hipoxica de la paciente. La administracion de
oxigeno debe ser con méscara, inclusive durante
el sueno, durante todo el tercer trimestre.'?

La paciente del caso aqui reportado no recibié
terapia con oxigeno sino hasta el ingreso hos-
pitalario, circunstancia que pudo favorecer la
hipoxia y exacerbar la dificultad respiratoria.
En el caso aqui descrito haber trasladado a la
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paciente a la unidad de cuidados intensivos fue
una medida debidamente justificada para la vi-
gilancia estrecha, aunque idealmente la estancia
debi6 haberse iniciado antes de la cesarea.

Sansolini y su grupo,'® en su serie retrospectiva,
describen su experiencia en la atencién exitosa
de pacientes con afectacion cardiopulmonar vi-
giladas en terapia intensiva desde antes del parto.

La indicacion de diuréticos a estas pacientes
debe ser cuidadosa y rigurosamente informada
porque el sindrome de Eisenmenger se acompa-
fia de insuficiencia cardiaca derecha severa y el
objetivo es disminuir el volumen sanguineo v,
por tanto, la congestion hepatica. A la paciente
de nuestro caso se le administraron tres diuréti-
cosy, posteriormente, un digitalico. La evidencia
indica que no es prudente la interaccién de estos
cuatro farmacos debido al riesgo de toxicidad.
Debe evitarse la diuresis excesiva para mantener
un adecuado gasto cardiaco y evitar la deshi-
dratacién y hemoconcentracién. Es necesario
el monitoreo permanente de la presion venosa
central y del hematdcrito (que debe permanecer
inferior a 65%) cuando se estdn administrando
diuréticos.' '

Existe poca evidencia que respalde la prescrip-
cién de anticoagulantes a todas las pacientes
que padecen este sindrome, asi como de su
indicacion durante el periparto; la principal ra-
z6n es el riesgo elevado de sangrado grave. En
general, se recomienda la prescripcién prudente
de anticoagulantes en conjunto con la deambu-
lacién temprana para mejorar el pronéstico de
la paciente. En el caso aqui reportado la cesarea
pudo exacerbar el sangrado, por lo que no debié
optarse por esta posibilidad.’>

Existe evidencia de la utilidad de los vasodi-
latadores pulmonares, como la prostaglandina
E1, andlogos de prostaciclina, inhibidores de
la fosfodiesterasa y antagonistas de receptores
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de endotelina para controlar la fisiopatologia
de la hipertensiéon pulmonar; sin embargo, solo
la prostaglandina E1 se recomienda durante el
embarazo debido a la posible teratogenicidad
de los otros farmacos mencionados; también se
recomienda en la mayoria de los casos la inhala-
cién de éxido nitrico durante el parto o el evento
quirdrgico. Los farmacos recomendados ayudan
a aumentar la saturacion de oxigeno y disminuir
la presién arterial pulmonar.'>'°

El parto vaginal se considera el ideal para las
pacientes embarazadas que padecen este sindro-
me, con mortalidad de 34 vs 75% en cesareas. Se
debe considerar el estado general de la paciente
y el grado de la insuficiencia cardiaca porque el
parto vaginal puede provocar arritmias e incre-
mentos de 15-45% del gasto cardiaco.

En el caso de la paciente aqui comunicado, la
evidencia indica que el alumbramiento por ce-
sarea pudo incrementar el riesgo de mortalidad
en comparacion con el parto vaginal.>® Existe
un solo reporte de una cesdrea exitosa en una
paciente con sindrome de Eisenmenger, el de To-
kgdz y colaboradores. Aun habiendo practicado
exitosamente la cesdrea, Tokg6z y colaboradores
no recomiendan este procedimiento, y menos
aln en ausencia de un equipo multidisciplinario
altamente especializado; ellos, como todos, in-
sisten en la conveniencia de evitar el embarazo."”

La correcta aplicacion de la anestesia epidural
implica cambios hemodinamicos y respirato-
rios minimos en comparacion con la anestesia
general, ademds de ser mas segura para estas
pacientes. Alin con esto existen metanalisis que
no muestran una diferencia significativa en la
mortalidad perioperatoria en pacientes a quienes
se administran ambos tipos de anestesia; ademas
de que ambas traen consigo una mortalidad y
morbilidad significativas. Por lo tanto, la eleccién
del tipo de anestesia implica un reto que debe
ser analizado por un equipo multiespecializado,
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mismo que cominmente se encuentra en los
hospitales de tercer nivel. El caso de la paciente
aqui referido se atendié en un hospital de se-
gundo nivel.'>1¢

El caso aqui descrito permite reflexionar acerca
de las oportunidades de mejora en la atencion de
las pacientes con sindrome de Eisenmenger. En el
primer nivel de atencién es importante centrarse
en la educacién y consejeria especificas que per-
mitan comprender a la paciente y su pareja los
riesgos implicitos de su afeccién, pues la alterna-
tiva mas segura hubiera sido evitar el embarazo.
En el segundo nivel de atencién ha de favorecerse
siempre la practica basada en evidencia y correcta
coordinacién en los equipos de salud que, en este
caso particular, hubiera permitido que la paciente
desde la semana 14 hubiera sido referida para
atencion altamente especializada que hubiese
podido incrementar las probabilidades de super-
vivencia de ella y el neonato.
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