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RESUMEN 
El síndrome de Eisenmenger es la clase más grave de la hipertensión arterial pul-
monar asociada a cardiopatías congénitas. Un cortocircuito de izquierda a dere-
cha, no restrictivo, desencadena el desarrollo de enfermedad vascular pulmonar, 
hipertensión arterial pulmonar progresiva y aumento de la resistencia vascular 
pulmonar que puede alcanzar niveles sistémicos. En este artículo se muestra el 
caso de un paciente con soplo cardíaco desde la infancia, que acude a consulta 
médica por presentar disnea ante pequeños esfuerzos y edema en las extremida-
des inferiores. El ecocardiograma realizado demostró la presencia de una comuni-
cación interauricular con hipertensión pulmonar grave, por lo que se diagnosticó 
síndrome de Eisenmenger.  
Palabras clave: Síndrome de Eisenmenger, Cardiopatía congénita, Adulto 
 
Eisenmenger syndrome in an adult patient with dyspnea 
 
ABSTRACT 
Eisenmenger syndrome is the most severe form of pulmonary arterial hyperten-
sion associated with congenital heart disease. A non-restrictive left-to-right shunt 
triggers the development of pulmonary vascular disease, progressive pulmonary 
arterial hypertension, and an increase in pulmonary vascular resistance that can 
reach systemic levels. In this article we present the case of a patient with a heart 
murmur since childhood, who came to a medical consultation due to experiencing 
shortness of breath with minimal exertion and edema in the lower limbs. The 
echocardiogram performed revealed the presence of an atrial septal defect with 
severe pulmonary hypertension, leading to the diagnosis of Eisenmenger syn-
drome. 
Keywords: Aortic valve stenosis, Balloon valvuloplasty, Coronary artery disease, 
Percutaneous transluminal coronary angioplasty, Aged 
 
 
INTRODUCCIÓN 
 
El síndrome de Eisenmenger es la clase más grave de la hipertensión arte-
rial pulmonar asociada a cardiopatías congénitas. Un cortocircuito de iz-
quierda a derecha no restrictivo desencadena el desarrollo de enfermedad 
vascular pulmonar, hipertensión arterial pulmonar progresiva y aumento 
de la resistencia vascular pulmonar a nivel sistémico1. La prevalencia de 
este síndrome no está bien definida, pero las estimaciones tradicionales 
sugieren que alrededor de un  5% de los pacientes con hipertensión arterial  
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pulmonar, que se encuentran bajo seguimiento en 
grandes centros suprarregionales, tienen síndrome 
de Eisenmenger2. Por ello es de gran importancia el 
conocimiento de esta enfermedad para su diagnósti-
co y tratamiento oportunos. 
 
 
CASO CLÍNICO 
 
Hombre de 45 años de edad, con antecedente de 
hipertensión arterial, soplo cardíaco desde la infan-
cia y tabaquismo, que acudió a consulta por presen-
tar disnea ante pequeños esfuerzos de seis meses de 
evolución. Declaró haber experimentado en los úl-
timos dos meses un empeoramiento significativo, 
dolor pleurítico con tos no productiva y edema im-
portante en las extremidades inferiores.  

Al examen físico el paciente se encontraba con 
taquipnea, presentaba acropaquia (Figura 1) y sig-
no de Dressler positivo, aumentado en la palpación 
del tórax. A la auscultación cardiovascular se identi-
ficó soplo sisto-diastólico en el área pulmonar.  

En el electrocardiograma (Figura 2) se apreció 
ritmo sinusal con evidencia de crecimiento de cavi-
dades derechas, ondas P pulmonares, signos de so-
brecarga sistólica del ventrículo derecho y eje eléc-
trico a la derecha, con hemibloqueo del fascículo 
posterior. La ecocardiografía transtorácica mostró 
un tamaño normal del ventrículo izquierdo con apla-
namiento septal, por sobrecarga de cavidades dere-
chas, y fracción de eyección del ventrículo izquier-
do (FEVI) de 55%. Además, comunicación interauri-
cular amplia, tipo ostium secundum, con cortocircui-
to de derecha a izquierda; dilatación 
de ambas cavidades derechas, con 
signos de disfunción sistólica del ven-
trículo derecho —excursión sistólica 
del plano anular tricuspídeo (TAPSE, 
por sus siglas en inglés) de 14 mm—; 
dilatación del tronco de la arteria pul-
monar y sus ramas; e hipertensión 
pulmonar grave (presión sistólica es-
timada de 131 mmHg.  

Se diagnosticó síndrome de Eisen-
menger y se optó por el tratamiento 
medicamentoso, que consistió en la 
indicación de furosemida (20 mg/día), 
espironolactona (25 mg/día) y diltia-
zem. Actualmente, el paciente se en-
cuentra estable, a pesar de su grave 
enfermedad, y mantiene seguimiento 
por consulta ambulatoria.  

COMENTARIO 
 
El síndrome de Eisenmenger se refiere a defectos 
cardíacos asociados a una alta resistencia vascular 
pulmonar, con inversión del flujo (de derecha a 
izquierda) o cortocircuito bidireccional a nivel ven-
tricular, auricular o de los grandes vasos, y ciano-
sis3. El flujo y la presión elevados causan daño endo-
telial vascular pulmonar y la destrucción de la fun-
ción de barrera endotelial. La activación de la elas-
tasa vascular y las metaloproteinasas de la matriz 
conduce a la degradación de la matriz extracelular y 
la liberación de factor de crecimiento de fibroblastos 
y factor de crecimiento transformador beta (TGF-β1). 

 
 

Figura 2. Electrocardiograma de 12 derivaciones en ritmo sinusal, con eje  
a la derecha, ondas P pulmonares, signos de: crecimiento de cavidades  
derechas, sobrecarga sistólica del ventrículo derecho y hemibloqueo del  

fascículo posterior. 

 
 

Figura 1. Dilatación de falanges distales conocida como 
acropaquia. 
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Tal liberación conduce a la hipertrofia y prolifera-
ción de células musculares lisas, lo cual provoca dis-
función endotelial y, por tanto, la remodelación vas-
cular de las arterias pulmonares. A su vez, esta re-
modelación vascular conduce al aumento de la re-
sistencia vascular pulmonar y, finalmente, a una in-
suficiencia ventricular derecha4-6.  

Se debe sospechar hipertensión pulmonar en to-
dos los pacientes con cardiopatía congénita con cor-
tocircuito de izquierda a derecha persistente, que 
presenten un deterioro del estado funcional, síncope 
por esfuerzo o síntomas de insuficiencia cardíaca 
derecha (edema de las extremidades inferiores, dis-
tensión abdominal, aumento de peso). La aparición 
de cianosis es muestra de una inversión del corto-
circuito; que, cuando se hace crónica, conduce a eri-
trocitosis, coagulopatía, trombocitopenia y acropa-
quias5.  

Los factores de riesgo de mal pronóstico y morta-
lidad, en pacientes con síndrome de Eisenmenger, 
incluyen: mayor edad, niveles bajos de saturación 
de oxígeno, complejidad del defecto cardíaco sub-
yacente, signos y síntomas de insuficiencia cardíaca, 
predominantemente derecha, con disminución de la 
TAPSE; niveles de péptidos natriuréticos elevados, 
poca distancia recorrida en la prueba de caminata 
de seis minutos, clase funcional III-IV de la Asocia-
ción del Corazón de Nueva York (NYHA, por sus 
siglas en inglés), presencia de síndrome de Down, 
ausencia de ritmo sinusal o presencia de arritmias 
cardíacas, y que el cortocircuito sea pretricuspídeo; 
pues los pacientes con esta localización anatómica 
del defecto, desarrollan la sobrecarga del ventrículo 
derecho más tardíamente, cuando los mecanismos 
de compensación tienen más posibilidades de ser 
insuficientes1. 

En la ecografía del paciente con síndrome de Eis-
enmenger se aprecia la cardiopatía congénita causal 
(defecto septal, o a nivel de los grandes vasos), con 
inversión del flujo —de derecha a izquierda— que 
inicialmente fue de izquierda a derecha. Además, la 
presión de la arteria pulmonar ha alcanzado niveles 
sistémicos6. 

La terapia médica tradicional incluye bloqueado-
res de los canales de calcio, inhibidores de la fos-
fodiesterasa tipo 5, antagonistas de la endotelina-1 y 
de la prostaciclina, y modulación del óxido nítrico. 

El objetivo de estos medicamentos es disminuir la 
vasoconstricción del lecho vascular pulmonar al es-
timular la relajación del músculo liso y los mecanis-
mos vasodilatadores7. 

 
 
CONCLUSIONES 
 
El síndrome de Eisenmenger constituye una compli-
cación frecuente en los pacientes con cardiopatías 
congénitas, inicialmente acianóticas, no corregidas. 
Conocer sus particularidades resulta de gran impor-
tancia para proceder oportunamente al diagnóstico 
y a la prevención de sus futuras complicaciones. 
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