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RESUMEN

Introduccion: EI Sindrome de Eisenmenger es una entidad ciandgena derivada de la forma
avanzada de Hipertension Arterial Pulmonar asociada a una cardiopatia congénita no tratada en
la primera infancia; que lleva a la incapacidad del sistema cardiovascular para mantener la
demanda orgénica, resultando en una cianosis permanente que influye en la morbimortalidad
del paciente evolucionando a manifestaciones multisistémicas e inespecificas.

Reporte de caso: Paciente masculino de 22 afios, con antecedentes de cianosis central tratado
como episodios de neumonias; hace 10 afios fue valorado en el extranjero en donde se
diagnostica cardiopatia congénita no especificada. Actualmente es tratado con Carvedil 6,5 mg
y Clopidogrel 75 mg; familiares refieren ultima consulta con cardiologia hace
aproximadamente cinco afios. Ingresa por presentar epistaxis de cuatro dias de evolucion, a la
gue se suma nauseas, vomito y alteracion hemodinamica obligando el ingreso del paciente a la
Unidad de Cuidados Intensivos. Se realiza cardioversion farmacoldgica vy, tras valoracion
clinica, de laboratorio e imagenoldgica, se diagnostica Sindrome de Eisenmenger. EI manejo
terapéutico fue paliativo debido al gran avance de la patologia.

Conclusiones: A través de este reporte se pretende socializar la importancia de la prevencion
primaria en la correccion oportuna de cardiopatias congénitas, con el objetivo de evitar el
desarrollo futuro de un Sindrome de Eisenmenger. Al ser una patologia cronica, el manejo y

tratamiento del paciente debe ser paliativo y sintomatico con soporte de oxigeno.

Palabras clave: Cardiopatias Congénitas, Cianosis, Complejo de Eisenmenger, Hipertension

Pulmonar.



ABSTRACT

Introduction: Eisenmenger Syndrome is a cyanogenic condition resulting from advanced
Pulmonary Arterial Hypertension associated with untreated congenital heart disease in early
childhood, leading to the inability of the cardiovascular system to meet organic demand,
resulting in permanent cyanosis that influences patient morbidity and mortality, evolving into
multisystemic and nonspecific manifestations.

Case Report: A 22-year-old male patient with a history of central cyanosis treated as
pneumonia episodes. He was evaluated abroad ten years ago, where unspecified congenital
heart disease was diagnosed. He is currently treated with Carvedilol 6.5 mg and Clopidogrel 75
mg. Family members reported the last cardiology consultation approximately five years ago.
He was admitted due to four-day epistaxis, accompanied by nausea, vomiting, and
hemodynamic alteration, and required admission to the Intensive Care Unit. Pharmacological
cardioversion was performed, and after clinical, laboratory, and imaging evaluation,
Eisenmenger Syndrome was diagnosed. Therapeutic management was palliative due to the
advanced stage of the disease.

Conclusions: This report aims to raise awareness about the importance of primary prevention
in the timely correction of congenital heart diseases, pretending to prevent the future
development of Eisenmenger Syndrome. As it is a chronic condition, patient management and
treatment should be palliative and symptomatic with oxygen support.

Keywords: Congenital Heart Diseases, Cyanosis, Eisenmenger Complex, Pulmonary
Hypertension.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Eisenmenger (SE) es una entidad ciandgena gque se genera tras la no correccién
de un defecto cardiaco congénito en la primera infancia (1), en donde las diferentes variaciones
anatémicas cardiacas, hacen que las fuerzas hemodindmicas resulten en un cortocircuito
sistémico no restrictivo de izquierda-derecha causando Hipertension Arterial Pulmonar (HAP)

progresiva y resistencia vascular elevada resultando en hipoxemia y cianosis (2).

La frecuencia de SE oscila entre el 1% y 5,6% segun los datos de cohortes de Cardiopatias
Congénitas (CC) siendo un reto la supervivencia con respecto a la calidad de vida, asi como
para la prestacion de servicios de salud (3). La HAP constituye una de las principales
complicaciones de CC no corregidas, en donde el 50% progresa con SE (4). La mortalidad
promedio en SE es de 37 afios 0 menos, aungue se han reportado casos de supervivencia hasta
los 60 afios (5).

En Yannan, China, se investigé 1 301 nifios revelando que la prevalencia de SE esté asociado
a otras patologias, principalmente a defectos cardiacos congénitos de tipo comunicacion
interventricular (CIV), comunicacion interauricular (CIA) y conducto arterioso permeable
(CAP); se descubrio que el 1,5% de los nifios padecian SE, siendo el 1,8 % por CIV y 0,9% por

CAP; ademas, se observé que el Sindrome de Dow estaba correlacionado con SE (6).

La fisiopatologia de SE, se puede resumir mediante tres fases: vasoconstriccion, remodelacion
vascular y trombosis como resultado del shunt izquierda-derecha (7). La primera fase se
produce en el lactante, cuando la Resistencia Vascular Pulmonar (RVP) disminuye,
aumentando el flujo sanguineo pulmonar y mayor carga volumeétrica en las cavidades derechas,

desarrollando Insuficiencia Cardiaca Congestiva (ICC) (4).

En la segunda fase, hay un aumento crénico del flujo sanguineo pulmonar e incremento gradual
de la RVP, debido a cambios microvasculares que se producen desarrollando una remodelacion
vascular pulmonar; con el consiguiente proceso adaptativo que logra equilibrar el flujo
sistémicoy pulmonar lo que genera tolerancia a la patologia; es asi como estos pacientes pueden

llegar a la edad adulta a quienes no se les realizo cirugia correctiva (4)

En tercera fase, existe un proceso de esclerosis intimal de los vasos pulmonares permanente
acompanfando a la hipertrofia medial progresiva, la RVP se incrementa por sobre la resistencia
vascular sistémica (RVS) provocando la derivacion sanguinea de izquierda a derecha,
produciendo hipoxemia, eritrocitosis fisiologica y cianosis (7).
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La sintomatologia y complicaciones se basan en la HAP, cianosis severa y el tipo de falla
cardiaca (8). En estos pacientes, al producirse cambios fisiologicos a nivel hematico
(eritrocitosis), como consecuencia de la hipoxemia crénica producen un sindrome de
hiperviscosidad (9), que se concluye en complicaciones como: dafio neurolégico, respiratorio,
gastrointestinal, urinario, musculoesquelético, inmunoldgico, hematoldgico y endocrinol6gico

principalmente (10).

El tratamiento se vuelve un desafio debido a la inespecificidad de los sintomas por lo que debe
ser personalizado y minucioso ya que, al ser una enfermedad de afeccion multiorganica, se
presenta de diferente manera en cada caso, creando lagunas en su manejo. El reporte de estos
casos es importante para concientizar sobre la importancia de un diagndstico oportuno de una
CC asi como la correccién temprana, evitando el desarrollo de un SE otorgandole un punto

crucial en el resto de la vida del paciente.

Se presenta el caso de un paciente masculino de 22 afios de edad quien acude por epistaxis de
4 dias de evolucion, disnea de moderados esfuerzos, cianosis central y antecedentes de
cardiopatia congénita no especificada tratado con betabloqueante y antiagregante plaquetario;

familiares refieren Ultima consulta con cardiologia hace aproximadamente cinco afios.
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REPORTE DEL CASO

Paciente masculino de 22 afios, refiere que desde hace cuatro dias aproximadamente presenta
epistaxis anterior de poca cantidad que mejora con medios fisicos, pero persiste en pequefias
cantidades. Seis horas antes del ingreso, acude a centro de salud en donde se decide colocar
tapon nasal bilateral, mismo que se humedece continuamente de contenido francamente
sanguinolento, ademas, presenta nduseas que lleva al vomito de tipo muco-sanguinolento; al
cuadro se suma disnea de moderados a grandes esfuerzos que llevan a la ortopnea y astenia

marcada.

Se decidio traslado a esta casa de salud con empeoramiento de clase funcional cardiaca NYHA
IV (Anexo 1), incremento de las necesidades de oxigeno y signos de hipoperfusion cronica,
manteniendo una relativa estabilidad hemodindmica. Tras presentar cuadro de hemoptisis se
suspendio la via oral, asi como farmaco betabloqueante, comprometiendo la hemodinamia del
paciente en horas de la noche, en donde se objetivé una taquicardia supraventricular, que motivo
un cuadro de bajo gasto agudo con alteracion del sensorio, por lo que se decidi6 ingreso a la
Unidad de Cuidados Intensivos.

En cuanto a los antecedentes, paciente que desde el afio de edad presenta cianosis central, quien
no fue valorado con cardiologia inicialmente y tratado como episodios de neumonias; ante la
persistencia del cuadro, acudi6 a pediatria quienes derivaron a cardiologia en donde no se
obtuvo diagnostico. Hace 10 afios fue valorado en el extranjero en donde se le diagnostic6 una
cardiopatia congénita no especificada sugiriendo la utilizacion de un betablogueante y

antiagregante plaquetario.

En Ecuador se instaurd tratamiento con Carvedilol 6,25mg una tableta al dia y Clopidogrel
75mg todos los dias, pero al presentar un primer cuadro de epistaxis hace 4 afios, se decide
prolongar el tiempo de Clopidogrel una vez a la semana. Desde entonces y hasta su admisién

actual, el paciente ha mantenido la terapéutica sin cambios en la medicacién.

A la exploracion fisica, signos vitales TA: 92/65 mmHg, FR: 22 rpm, T: 36,1°C, SatO2: 82%,
FiO2: 28%. Se observo piel fria con tinte ictérico y cianosis central. A nivel ocular, se notaron
escleras ictéricas. Se identificaron signos inespecificos de deshidratacién y en cuello reflujo
hepato-yugular positivo. La exploracién del térax revel6 un desplazamiento del choque de
punta hacia la linea medio axilar izquierda en el sexto y séptimo espacio intercostal, un soplo

diastolico en foco pulmonar, ritmo cardiaco asincronico con el pulso y ausencia de R1.
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Las extremidades exhiben acropaquia y acrocianosis notables (Fig. 1A), con insuficiencia
venosa periférica bilateral en las extremidades inferiores, pulsos distales débiles y edema que
deja fovea ++ (Fig. 1B). Al examen neuroldgico se observo paciente somnoliento, apatico,

bradipsiquia con bradilalia y desorientacion en tiempo.

En cuanto a los exdmenes de laboratorio, se observo la alteracion de los parametros indicados

en el anexo 2.
Al ingreso

Los valores de laboratorio indicaron alteracion hematoldgica reflejados en los niveles
plaquetarios disminuidos y en la poliglobulia; asi mismo, los elevados valores del TP, INR y
TPT indican anormalidad hemostasia. En este entorno, se realiz6 la correccion especifica del
hematocrito con administraron de hemoderivados, incluyendo 1 plasma fresco congelado, 4
paquetes plaquetas y crioprecipitados Tras alcanzar valores plaquetarios dentro del rango
normal para este paciente (Anexo 2), se decidié no continuar con transfusiones adicionales de

plaquetas.

La creatinina inicial del paciente fue de 1,1 y al observar valores elevados de urea se llegé a
sospechar un posible problema renal, por lo que se aplicé la férmula MDRD obteniéndose un
valor de 89 mL/min/1.73 m2, reflejando una insuficiencia renal aguda grado 2. Asi mismo, se

observd una hiperkalemia leve.

En la gasometria arterial se evidencio pH 7.41, pCO2 27.6, 02 47.8, cHCO3- 17.7, BE -6.9 que
indican un trastorno mixto, acidosis metabolica mas una alcalosis respiratoria compensada a

través de la formula de Winter.

El electrocardiograma mostrd una taquicardia supraventricular monomorfica con desviacion
del eje hacia la derecha (Fig 2), lo que contribuyé a un cuadro agudo de bajo gasto cardiaco,

acompariado de alteraciones en el sensorio, con hipoperfusion generalizada.
UCI (Estancia)

Dada la gravedad del cuadro, se procedio con el ingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos
(UCI).
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Se llevd a cabo cardioversion farmacoldgica con Amiodarona a dosis de ataque de 300 mg en
una sola dosis, logrando una respuesta positiva por lo que se le administrd por 24 horas
mostrando mejoria del cuadro; se intentd reinstaurar tratamiento con betabloqueante
(Carvedilol) que condicion del paciente no permitio; razon por la cual se decidio realizar una
radiografia de térax (Fig 3) evidenciandose la hipertrofia auricular y ventricular derecha, asi

como un gran aumento de calibre de la arteria pulmonar.

En el ecocardiograma transtoracico se observa una cardiopatia congeénita de tipo CIV de 3 cm
(Fig. 4A), shunt bilateral (Fig. 4B) con dilatacion severa de cavidades derechas, disfuncion del
ventriculo derecho e hipertension pulmonar severa (75 mmHg) mas dilatacion notable de vena
cava inferior y dilatacion moderada de auricula izquierda e hipertrofia importante del ventriculo

izquierdo.

Se realiz6 una ecografia abdomino pélvica la cual reporta colecistolitiasis (Fig 5). A la ecografia
renal (Fig 6) se observa rifiones de tamafio y forma normal, hiperecogénicos en relacion al
higado, con alteracion en la diferenciacion cortico medular, sin evidencia de dilatacion pielo

calicial o presencia de litos o quistes. No se realiz examen de sedimento urinario.

Se objetiva dafio hepatico tras valoracion de perfil hepatico por alteracidn del INR y elevacion
discreta de las transaminasas. Dentro de las pruebas especiales, se evalla dafio cardiaco
reflejadas en la alteracion de las troponinas.

Tras valoracion clinica, de laboratorio e imagenoldgica se obtiene como diagndstico un
Sindrome de Eisenmenger del Adulto a punto y partida de una cardiopatia cianégena no

diagnosticada (CIV) durante la primera infancia.

Se inicié tratamiento con Sildenafilo 50 mg diarios y Digoxina 0,25mg. El paciente fue dado
de alta de UCI hemodinamicamente estable para su condicion, corroborando su evolucion
favorable con los examenes de laboratorio mostrados en el anexo 2 y con vigilancia en

hospitalizacién durante 48 horas.
Alta médica

Al alta médica se evidencia una mejoria hematoldgica y hemostésica, ademas de aparente
mejoria renal tras estabilizacién de la urea y del potasio (Anexo 2). Debido a la condicion
ciandgena del paciente, se instaur6 oxigeno intermitente domiciliario, ademas de terapia

farmacologica con Digoxina % tableta pasando un dia como inotropico positivo para mejorar
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la funcion cardiaca, Sildenafilo % tableta diaria como farmaco de elecciéon para la HAP,
Prednisona 5 mg VO todos los dias por 1 semana, continuar con 2.5 mg por 15 dias. Vitamina

K intramuscular 3 veces por semana para factores de coagulacion dependientes de vitamina K.

No se instaurd un tratamiento especifico para dafio hepatico debido a la limitada oferta de
oxigeno disponible para el 6rgano afectado. Se opt6 por la administracién de digoxina como
agente inotrdpico positivo, con el objetivo de estabilizar la frecuencia cardiaca, sin embargo, se
planificO reemplazar este tratamiento por un inhibidor de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA), asi como para la valoracion hepatica en una consulta médica subsiguiente.
Desafortunadamente, el paciente no asistio a dicha cita, lo que resulté en la continuacion del

régimen terapéutico inicial con digoxina.

Fig. 1 Examen fisico: A: dedos en palillo de tambor B: edema e insuficiencia venosa
periférica. Fuente: propia.
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Fig. 2 Electrocardiograma: taquicardia supraventricular monomorfica con ondas T

negativas en AVL, AVF, V1, V2, T picudas en V3 y S profundas en V4, V5, V6. Fuente:
propia.
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Fig. 3 Radiografia de torax: Hipertrofia auricular y ventricular (flecha delgada),
ensanchamiento de la arteria pulmonar (flecha gruesa). Fuente: propia.

Fig. 4 Ecocardiograma Doppler color: 4A: cardiopatia congenita de tipo comunicacion
interventricular. 4B: shunt bilateral con disfuncion del ventriculo derecho. Fuente: propia.

16



Fig. 5 Ecocardiograma abdominal de vesicula: vesicula distendida de manera
adecuada, pared de 4 mm, mide 68 x 25 mm. En su interior de observan maltiples litos
que producen sombra posterior. Fuente: propia.
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Fig 6. Ecografia renal: rifiones hiperecogénicos en relacion, alteracion en la
diferenciacion cortico medular. Fuente: propia.
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DISCUSION

Los avances en el campo de la tecnologia médica han llevado al surgimiento de investigaciones
diagnosticas avanzadas, que son fundamentales para el diagnéstico y los métodos quirurgicos
tempranos de las cardiopatias congénitas (CC), aumentando las expectativas de supervivencia
al 90 % para los nifios diagnosticados antes de 1 afio de edad. Sin embargo, la falta de
intervencion quirurgica en pacientes con enfermedad coronaria resulta en un pronostico
cauteloso y se maneja principalmente mediante cuidados paliativos (11). Se estima que entre el

1% y el 2% de estos pacientes desarrollaran el sindrome de Eisenmenger (12).

La falta de registro detallado de pacientes pediatricos con HAP secundaria a CC en Ecuador no
oscurece la prevalencia observada en la practica clinica diaria. En 2019 se lanzé la primera
estandarizacion nacional del plan de tratamiento para la Hipertension Pulmonar Pediatrica (13).
A pesar de estos avances, la no deteccion temprana de CC se refleja como una deficiencia critica
en el sistema de salud, elevando la morbimortalidad y la incidencia de patologias asociadas,
como SE, donde el diagndstico oportuno es crucial para la implementacion de tratamientos

paliativos tempranos.

En Ecuador se han registrados 2 casos de pacientes adultos con Sindrome de Eisenmenger por
una CC, uno de ellos presentd complicaciones por sagrado digestivo alto dificil de controlar,
resultando en un pronoéstico desfavorable y la muerte (14); en la segunda paciente, se hall6
incidentalmente SE tras presentar complicaciones por medicacién antituberculosa, en donde los

ajustes de medicacion fueron suficientes para su manejo (15).

Este caso muestra un paciente con SE avanzado, que enfrenta una variedad de complicaciones
multisistémicas. Los antecedentes médicos carecian de diagndéstico y tratamiento oportuno, lo
que podria haber cambiado significativamente el curso de vida.

El diagnostico integral debe tener en cuenta la presencia cianosis central, HAP y la cardiopatia
congeénita; la sintomatologia es muy inespecifica y esta relacionada con el proceso hipoxémico
y el avance del dafio multiorganico que deben ser avaluadas cuidadosamente y acompariadas
de un electrocardiograma, radiografia de torax, ecocardiografia transtoracica y cateterismo
cardiaco derecho que indica la presencia de HAP vy el tipo (16). Los analisis de laboratorio
reflejaran los cambios patologicos con prevalencia de eritrocitosis (14,16). En estos casos, la
poliglobulia debe ser corregida segin el hematocrito, que dara el valor real y refleja la

compensacion fisiopatologica desarrollada.
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La HAP no tratada progresa a SE provocando cambios hemodinadmicos y hematoldgicos
importantes; las concentraciones altas de hemoglobina y hematocrito, facilitan la formacion de
coagulos, el riesgo de ECV isquemico e isquemia en general y otras complicaciones; esto se
explica debido a que puede existir alteraciones a nivel de los factores de coagulacion
dependientes de vitamina K lo que altera la probabilidad de sangrado, misma que debe ser
corregida con precaucion (17). De esta manera, los pacientes pueden llegar a presentar tanto
una hemorragia como trombosis (18). Este caso se resalta la importancia de monitorear la
coagulacién y el riesgo de eventos tromboembolicos, equilibrando cuidadosamente el riesgo de

hemorragia que presento nuestro paciente.

El manejo del SE avanzado en adultos, las estrategias son predominantemente paliativas y
requieren un enfoque multidisciplinario para abordar la complejidad diagndstica y terapéutica.
A pesar de las intervenciones, persisten desafios significativos en el tratamiento debido a la
falta de evidencia robusta, lo que obliga a un enfoque basado en la practica clinica sobre las
consecuencias subyacentes, fisicas y fisiopatologicas en el que se desarrolla; mas que en
directrices sélidas y el planteamiento de tratamientos quirdrgicos tras una HAP muy marcada
(19).

En nuestro caso, el tratamiento inicial al desconocer el proceso patolégico, se centrd en
estabilizar la funcion cardiorrespiratoria y correcciéon de la hipoxemia. La administracion de
amiodarona tuvo la finalidad de estabilizar la hemodinamia del paciente al controlar la arritmia
supraventricular, la cual lleva a una disminucion del gasto cardiaco, respondiendo
favorablemente. La instauracion de dobutamina, en este caso, tuvo la finalidad de mejorar el
gasto y la funcién cardiaca tras el control de insuficiencia cardiaca, este farmaco debe ser
administrado cuidadosamente en este contexto y bajo vigilancia estricta, sin embargo, en este
paciente no se observaron resultados positivos. Dada la hipoxemia del paciente, se corrigio con

la administracion de oxigeno.

La terapia médica tiene el objetivo de mejorar la hemodinamia y disminuir la HAP mediante el
uso de Antagonistas de los Receptores de Endotelina (ERA) como primera linea en SE,
Inhibidores de la Fosfodiesterasa -5 (PDES5i) y derivados de prostaciclinas que incrementan la
capacidad de esfuerzo y mejoran la calidad de vida del paciente (20). Ademas, al ser una terapia
dirigida, se ha demostrado que PDESi (Sildenafil) mejora la capacidad funcional y disminuye
el indice de mortalidad (21).
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Li, Qiang BM et. al (22) realizaron un metaanalisis para valorar la eficacia y seguridad del
tratamiento farmacoldgico enfocados en la correccion de la HAP en pacientes con SE, este
estudio se baso en el uso de ERA, PDED5i y derivados de prostaciclinas (prostanoides) en donde
se establecio que el uso de ERA mejora la tolerancia al ejercicio fisico, asi como la
remodelacion vascular durante el primer afio, Bosentan a corto plazo en SE es bien tolerado al
mejorar la SpO2 aunque no para mejorar la frecuencia cardiaca, mientras que Macinentan y
Ambrisentan no se veria beneficiado el ejercicio fisico ni la hemodinamica cardiopulmonar;
por lo general estos farmacos se utilizan en mononoterapia, pero al no haber resultados positivos
con persistencia de sintomas y disminucién de capacidad funcional, se indica el uso de terapia
combina de ERA y PDED5i (20).

El estudio presentado por Mebus S et.al sobre el dafio hepéatico en SE, como es evidente en este
paciente, mencionan que este proceso patoldgico es secundario a la cianosis y la reduccion del
gasto cardiaco que limita la perfusion hepatica, ademas se presenta una congestion venosa por
la insuficiencia cardiaca derecha o la elevacidn cronica de las presiones venosas centrales (23).
Asi mismo los examenes de laboratorio seroldgicos pueden ser poco coherentes ya que la
elevacion de la bilirrubina indirecta puede deberse a un mayor recambio eritrocitario antes que
una colelitiasis, manifestaciones con signos hepéaticos inespecificos o sintomatologia
relacionada con la formacion de célculos de bilirrubinato célcico, por lo que, dentro del plan
diagnostico para esta complicacion, se deben incluir ecografia abdominal, medicién de la
fibrosis hepética (elastometria), parametros de laboratorio y pruebas hepaticos seroldgicas (23,
24).

Asi mismo, al existir alteraciones a nivel de los factores de coagulacion y componentes
hematicos, evidenciados en este paciente, los farmacos anticoagulantes y antiagregantes
plaquetarios deben evitarse por el mayor riesgo de hemorragia masiva mortal (24). En la
Insuficiencia Hepatica cronica existe alteracion de los factores de coagulacion dependientes de

vitamina K, lo que puede complicar las hemorragias ante la administracion de anticoagulantes.

En el paciente presentado, se utilizaron las escalas CHADS2-VASc y HAS-BLED (Anexo 3y
4) con la finalidad valorar el riesgo de la utilizacion de anticoagulacion. Los resultados en la
primera escala mencionada fueron de 1 punto, indicando un riesgo bajo-moderado
recomendandose considerar la anticoagulacion o antiagregacion, en la segunda escala antes
mencionada se obtuvo una puntuacion de 4 indicando un riesgo con alta probabilidad de

sangrado en un afio entre el 4,9% y 19,6%. Es por este motivo que, dada la circunstancia clinica
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del paciente y los resultados de los test, no se le instaurd anticoagulacion. Sin embargo, se debe

continuar valorando al paciente para futuras modificaciones en el tratamiento.

Los grandes defectos congenitos deben ser detectados de manera precoz y ser reparados
quirdrgicamente de manera oportuna antes del primer afio de vida; existe gran controversia de
un tratamiento quirargico en caso de un paciente adulto con SE. Este es individualizado, ya que
se debe evaluar la complejidad, el avance de la patologia y la valoracion riesgo-beneficio, ya
que el cierre del defecto congénito en etapas avanzada provoca un cambio en el delicado
microambiente fisiopatoldgico que podria empeorar el pronostico (16). Se han reportado casos
quirdrgicos exitosos en pacientes quieres recibieron previa terapia con vasodilatadores (25). Se

encuentra en discusion el trasplante cardiopulmonar bilateral (26,27).

El seguimiento electrocardiografico es esencial en el paciente con SE debido a que las arritmias
ventriculares o auriculares complican rapidamente el cuadro y la evolucién siendo como un
factor predictivo en la evolucion de la HAP por cardiopatia congénita que pueden llegar a la
mortalidad (28); de la misma manera, se debe dar el mismo seguimiento debido al alto riesgo

de infarto agudo de miocardio por el propio proceso isquémico.
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CONCLUSIONES

En conclusion, el diagnostico y la correccidn quirdrgica temprana de las cardiopatias congénitas
evita la historia natural de la patologia, limitando el desarrollo de HAP y la evolucion a SE, que
mejora el prondstico o alarga la expectativa de vida. La importancia de reportar este tipo de
casos radica en la capacidad y el conocimiento que el personal médico debe tener sobre la
deteccion precoz de patologias cardiacas congénitas, para poder cambiar el curso patolégico y
darle a un paciente la oportunidad de tener una calidad de vida cercana a la de un paciente sin
CC.

Los pacientes que han logrado llegar a la vida adulta con una cardiopatia congénita no corregida
y SE instaurado, llevan un estilo de vida restringido con un pronéstico reservado, en donde el
tratamiento quirdrgico es casi imposible en la mayoria de los casos, instaurdndose un
tratamiento farmacoldgico y paliativo. El tratamiento se vuelve un reto debido a la fragilidad
del microambiente circulatorio, que puede desequilibrarse tras la instauracién de diversos
farmacos que provocan eventos adversos complicados tales como: el uso de anticoagulantes
que aumentan el riesgo de hemorragia, o la descompensacién cardiaca tras el uso de

antiarritmicos.

El desarrollo de este sindrome arrastra consigo una discapacidad provocando cambios a nivel
personal, una carga familiar elevada y factores socioeconémicos elevados, teniendo que
adaptarse todo un entorno en pro de su estado paliativo con una calidad de vida disminuida. En
nuestro pais poco o nada de habla de las estrategias para el manejo de SE, pero esta basada en
la experiencia médica, asi como la literatura descrita sobre la HAP y hallazgos en casos

reportados.
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ANEXOS
Anexo 1

Clasificacion de la
NYHA

para la insuficiencia cardiaca

Enfermedad cardiaca, pero sin sintomas ni
limitacion de actividad fisica normal

Limitacion leve de actividad fisica. La actividad fisica
normal resulta en fatiga, palpitaciones o disnea

Limitacion marcada de actividad fisica, incluso la

actividad fisica menor que la ordinaria le provoca

fatiga, palpitaciones o disnea. Comodos solo en
reposo

Incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad
fisica sin incomodidad. Presentan sintomas como
palpitaciones, disnea y fatiga en reposo

SF(/TLl(?:l—cTMed

Lo que con fines Siempre debes consultar a un profesional de la salud si tienes alguna inquietud médica.




Anexo 2: Examenes de laboratorio. Fuente: Propia.

EXAMENES DE LABORATORIO

Tipificacion sanguinea: “O” RH positivo
ESTANCIA EVOLUCION
Hematologia Hematologia Hematologia
Plaquetas: CHbCM: Plaquetas: CHbCM: Plaquetas corregidas con hct: CHbCM:
66.000 mm3 39,5% 82.000 mm3 39,9 % 125.000 mm3 38,3%
(150.000-450.000 mm3) (32-36 %) (150.000-450.000 mm3) (32-36 %) (150.000-450.000 mm3) (32-36 %)
Gldbulos rojos: Hematocrito: Gldbulos rojos: Hematocrito: Gldbulos rojos: Hematocrito:
6.8 mm3 57,5% 6.9 mm3 57,5% 6.4 mm3 54,6 %
(4.5-5 mm3) (39—48 %) (4.5-5 mm3) (39—48 %) (4.5-5 mm3) (39—48 %)
Hemoglobina: Hemoglobina: Hemoglobina:
22,4 g/dL 23 g/dL 20,9 g/dL
(13,5-17 g/dl) (13,5-17 g/dl) (13,5-17 g/dl)
Férmula leucocitaria Férmula leucocitaria Férmula leucocitaria
Leucocitos: Neutrdfilos: Leucocitos: Neutrofilos: Leucocitos: Neutrdfilos:
15.950 mm3 89,9 % 12.670 mm3 86,2 % 5.700 mm3 62,1%
(5.000-10.000 mm3) (60-70 %) (5.000-10.000 mm3) (60-70 %) (5.000-10.000 mm3) (60-70 %)
Linfocitos: Eosindfilos: Linfocitos: Eosindfilos: Linfocitos: Eosindfilos:
4,7% 02% 8,0% 0,0% 28,7% 1,5%
(30-40 %) (0,5-4.0 %) (30-40 %) (0,5-4.0 %) (30-40 %) (0,5-4.0 %)
Basofilos Basofilos Basofilos
0,3% 0,2% 0,5%
0,5-1%) 0,5-1%) 0,5-1%)
Hemostasia Hemostasia Hemostasia
TP: INR: TP: INR: TP: INR:
118 segundos 12,3 16,9 segundos 1,48 19,2 segundos 1,54
(10-14 seg) (1-1,20) (10-14 seg) (1-1,20) (10-14 seg) (1-1,20)
TPT: TPT: TPT:
3 minutos 9 segundos 1 minuto 33 segundos 46,3 segundos
(20-40 seg) (20-40 seg) (20-40 seg)
Quimica sanguinea Perfil hepatico Perfil hepatico
Bilirrubina total: Bilirrubina directa: Bilirrubina total: Bilirrubina directa: Bilirrubina total: Bilirrubina directa:
10,9 mg/dI 1,87 mg/dl 8,39 mg/dl 1, 52 mg/dl 3,1 mg/dl 0,47 mg/dl
(1.0) (0,2) (1.0) (0,2) (1.0) (0,2)
Bilirrubina indirecta: Creatinina Bilirrubina indirecta: Proteinas totales: Bilirrubina indirecta: TGO (AST):
9,03 mg/dl 1,1 mg/dl 6,87 mg/d| 5,92 g/dI 2,63 mg/dl 41 U/1
(0,8) (0,7-1,4 mg/dl) (0,8) (6,1-7,9 g/dl) (0,8) (Hasta 36)
Urea: Alblimina: TGP (ALT) Fosfatasa alcalina
154,2 mg/dl 3,08 g/dl 52U/1 71,89 U/I
(15-45 mg/dl) (3,5-5,0 g/dl) (Hasta 40) (53-128 U/l)
Pruebas especiales Inmunologia
Troponina T: Troponina I: Procalcitonina:
0,3 ng/ml 0,15 ng/ml 0,15 ng/ml
(Hasta 0,1000 ng/ml) (0,00-0,08 ng/ml) (0,05 ng/ml)
NT-pro BNP II:
1275 pg/ml
(Hasta 120)
Quimica sar Quimica sanguinea
Creatinina Urea: Creatinina Urea:
0,81 mg/dl 44,27 mg/dI 0,1 mg/dl 35,31 mg/dl
(0,7-1,4 mg/dl) (15-45 mg/dl) (0,7-1,4 mg/dl) (15-45 mg/dl)
Electrolitos Electrolitos Electrolitos
Potasio: Potasio: Potasio:
5,62 mEq/| 4,81 mEq/I 3,50 mEq/I
(3,5-5,1 mEq/l)

(3,5-5,1 mEq/l)

(3,5-5,1 mEq/l)
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Anexo 3

CHADS, -> CHA,DS,VASc

CHADS2 Risk Score CHA2DS2-VASc Score
Risk

GF 1 CHF or LVEF < 1
40%

Hypenmsion 1 '.Wpenens' on
Age 275
Diabetes

Diabetes 1 Stroke [TIA/
Thro mboembolism

Age > 75 1

N =N =

Stroke or TIA 2
Vascular 1

Disease
iyl iyt AP Age 65 -74 1
C ,':‘Tv._:’.l ”:_Y,I‘l l: :,j’:,ml.:)?“ uments Fema'e 1

Anexo 4

HAS-BLED score
conain________ronis W, ss01cp [Heedepe

H - Hypertension score 100 patient-
A - Abnormal renal or liver function -
(1 point each) 1or2 0 113
S - Stroke 1 1 1.02
B - Bleeding 1 2 1.88
L - Labile INRs 1 3 3.74
E - Elderly (> 65 years) 1 4 8.70
5 12.5

D - Drugs or alcohol (1 point each) 1or2
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