
COMENTARIO EDITORIAL

H
an pasado más de 60 años desde que Paul Wood1 definiese el síndrome de Eisenmenger (SE) 
como la situación en la cual una comunicación 

interventricular, interauricular o aortopulmonar llevaba 

a una situación de hipertensión pulmonar (HP) a nivel 

sistémico con resistencias vasculares pulmonares (RVP) 

elevadas e inversión del cortocircuito o cortocircuito 

bidireccional.

Pese a los avances de los últimos años en el diagnósti-

co y tratamiento de las cardiopatías congénitas (CC), la 

prevalencia del SE en países desarrollados, todavía se 

sitúa en 1-3% de las CC del adulto2-3, siendo aún mayor 

en países en vías de desarrollo o en el contexto de CC 

complejas y/o síndromes genéticos. Representa la forma 

más grave de HP asociada a una CC, requiriendo un abor-

daje multidisciplinar. 

Con el objetivo de resumir las recomendaciones exis-

tentes, los gaps en la evidencia y las perspectivas de futu-

ro, Arvanitaki y cols.4, han realizado una excelente 

revisión, sintetizando lo aprendido en los últimos años. 

La temática se ha dividido en subapartados y resumido 

en la tabla 1, lo que facilita su lectura. 

El eje central del SE es la hipoxemia (secundaria a la 

inversión del cortocircuito a través del defecto). Una hi-

poxemia mantenida, crónica, conduce al denominado 

síndrome hipoxémico crónico5, caracterizado por una 

afectación multiorgánica. 

La hipoxemia conlleva una elevación del número de 

eritrocitos; su objetivo es aumentar la capacidad de 

transporte de O2 a los tejidos. Se ha propuesto una fór-

mula, no exacta, pero que puede servir como guía, para 

calcular la concentración de hemoglobina (Hb) presunta-

mente óptima para un determinado nivel de saturación 

de O2
6, si bien, otros factores, aparte de la hipoxemia, in-tervienen en el nivel de hematocrito (déficit de hierro, de 

vitamina B12, de ácido fólico, etc..), factores a monitorizar 

y corregir, si es necesario.

Una eritrocitosis elevada, especialmente cuando los 

niveles de Hb son inestables y tienden a un aumento pro-

gresivo puede conducir al denominado síndrome de hi-

perviscosidad5. Hace unos años, intentando evitar su 

aparición, se practicaban sangrías repetidas. Actualmente, 

tras constatar el efecto deletéreo secundario a la expolia-

ción de hierro que las mismas comportaban, su indicación 

requiere la presencia de sintomatología y haber descarta-

do otras posibles causas de ésta, como ferropenia, hipovo-

lemia o deshidratación. La ferropenia es frecuente en estos 

pacientes, habiéndose constatado su papel como factor de 

riesgo de eventos cerebrovasculares7. Sumado a ello, la fe-

rroterapia ha demostrado aumentar la capacidad de ejer-

cicio y la calidad de vida de estos enfermos8. La reposición 

oral es posible, pero la absorción intestinal puede ser esca-

sa, habiendo estudios demostrando que la administración 

endovenosa controlada y lenta (evitar embolias paradóji-

cas) es segura y puede ser una opción9. 

Otro problema en el SE es la posible coexistencia de 

diátesis hemorrágica y eventos tromboembólicos. Las 

hemorragias espontáneas suelen ser menores, pero, oca-

sionalmente, pueden ser importantes, y conducir a la 

muerte del paciente, como algunas hemoptisis10. En su 

manejo, aparte de las medidas ya conocidas, están bajo investigación los fármacos antifibrinolíticos, con todavía 
poca información11. Mayor impacto en la mortalidad tie-

nen los eventos tromboembólicos; no obstante, no se 

aconseja el uso rutinario de anticoagulantes12; ante indi-

caciones claras como arritmias supraventriculares, trom-

bos pulmonares y/o eventos trombóticos recurrentes, se 

debe individualizar, balanceando riesgo hemorrágico 

versus trombótico. En el estudio multicéntrico de Hjorts-

hoj y cols13. se observó en pacientes mayores de 60 años, 

una mayor mortalidad tromboembólica versus la hemo-

rrágica, por lo que la edad puede ser un factor a tener en cuenta. Sobre el tipo de anticoagulante no existen sufi-
cientes datos para apoyar el uso generalizado de los de 

Síndrome de Eisenmenger: ¿qué 
hemos aprendido 60 años después 
de su definición? 
Blanca Gordon MDa; MT Subirana MDa

MT Subirana

aUnidad Integrada de Cardiopatías Congénitas del Adulto Vall d'Hebron-Sant Pau, Barcelona, España

 Gordon y Subirana 51

 Comentario editorial 



52 Gordon y Subirana  

 Comentario editorial  

acción directa14. Mayor experiencia tenemos con los anti-

vitamina K, que permiten una monitorización y mante-

ner un rango terapéutico bajo. 

En relación con el tratamiento vasodilatador pulmo-

nar, algunos estudios retrospectivos muestran una mejor 

supervivencia en los pacientes tratados15. El ensayo 

BREATHE-516, con bosentan mostró una mejoría en la ca-pacidad física y en los resultados hemodinámicos, sin un 
empeoramiento en la saturación arterial de O2; ello con-

dujo a su recomendación como fármaco de primera línea 

en el tratamiento de los pacientes sintomáticos. Años des-

pués se realizó un estudio con otro antagonista del recep-

tor de la endotelina (ARE), macitentan (MAESTRO17), 

obteniéndose un resultado neutro en relación con el ob-

jetivo primario (distancia en la prueba de la marcha), 

pero una reducción en los péptidos natriuréticos y las 

RVP. Se han realizado otros ensayos y estudios no aleato-

rizados con inhibidores de la fosfodiesterasa-5 y combi-

nación de éstos con ARE, obteniendo también resultados 

clínicos y hemodinámicos favorables a su uso18-21. Sobre 

el uso de prostanoides existen todavía datos limita-

dos 22-25 y se recomienda, si es posible, evitar la vía endo-

venosa por el riesgo de embolismo paradójico. Un inicio 

precoz del tratamiento con dos fármacos es una reco-

mendación cada vez más aceptada en el tratamiento de la 

HAP, pero en el SE no disponemos de datos que lo avalen. 

En la figura 1, Arvanitaki y cols.4 proponen una escalada 

terapéutica. Un empeoramiento clínico o la falta de res-

puesta al correspondiente tratamiento sería el detonante 

para indicar un cambio en la agresividad del mismo.

A pesar del impacto que las arritmias auriculares/ven-

triculares y la muerte súbita tiene en el SE, las indicacio-

nes para practicar una ablación, implantar un marcapasos y/o un desfibrilador no están totalmente definidas. La disponibilidad de marcapasos sin cables o desfibriladores 
automáticos implantables subcutáneos, al reducir el ries-

go que la presencia de cables endocavitarios representa 

(cortocircuito derecha-izquierda y facilidad trombogéni-

ca)24,25, podría conducir a ampliar las indicaciones. En 

cuanto al uso de soporte circulatorio mecánico o asisten-

cia ventricular, disponemos de escasa información, pero 

ya se han reportado 6 casos en donde éstos fueron utiliza-

dos con éxito, como puente al trasplante26.

Más allá de las terapias avanzadas, Arvanitaki y cols.4, no olvidan abordar aspectos como la actividad física y el 
embarazo. Destacan la importancia de mantener una vida activa, con actividad física adaptada a esta peculiar fisio-

patología (desaturación con el esfuerzo), pero no se dis-

pone todavía de unas directrices sobre el tipo de ejercicio, 

intensidad... Algunos datos apuntan a que un programa de 

rehabilitación adecuado, diseñado por expertos, puede 

conducir a aumentar la capacidad funcional y el consumo 

de O2, e incluso mejorar la saturación basal de O2
27,28. En 

cuanto al embarazo sigue considerándose de alto riesgo 

con una alta morbimortalidad tanto materna como fetal. 

Debemos seguir desaconsejándolo, ofreciendo una anti-concepción eficaz y la interrupción de éste, si se produ-

ce29. El seguimiento del embarazo debe realizarse en 

centros especializados, donde exista un equipo multidis-ciplinar, conocedor de las peculiaridades y desafíos que éste representa y que han sido plasmadas eficazmente en 
la tabla 2 del artículo de Arvanitaki y cols.4. Lo mismo apli-

ca en relación con las intervenciones quirúrgicas no car-diológicas, las cuales deben ser siempre justificadas, ponderando riesgo/beneficio y practicarse en centros de 
referencia con un equipo multidisciplinar familiarizado 

con esta patología. 

Una perspectiva, muchas veces olvidada, es la impor-

tancia que tiene el conocimiento de la enfermedad por el 

propio paciente y su familia. Hay que hacer una educa-

ción proactiva e involucrarlos en la toma de decisiones.  

En conclusión, el SE es una enfermedad multisistémi-ca con importantes peculiaridades y requisitos, gráfica-

mente expuestos en la ilustración central del artículo de 

Arvanitaki y cols.4. Es imprescindible un trabajo en equi-

po, tanto a nivel clínico, como a nivel de ensayos multi-

céntricos y prospectivos para avanzar en el tratamiento y 

en el conocimiento de esta compleja patología.
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