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RESUMEN

Antecedentes: El embarazo esté contraindicado en toda paciente con hipertensién pulmonar, y particular-
mente en aquellas con sindrome de Eisenmenger. Objetivo: Describir 3 casos de embarazadas con
sindrome de Eisenmenger, tratadas con sildenafil. Resultados: El desarrollo del embarazo se complicé en
las tres pacientes con parto prematuro, a las 30, 28 y 35 semanas, respectivamente. En 2 pacientes el
parto se resolvid mediante operacion cesarea. No hubo mortalidad materna ni perinatal. Conclusion: El
sindrome de Eisenmenger es de alto riesgo de morbimortalidad materno-perinatal y el manejo multidisci-
plinario optimiza los resultados. Se describe el uso de sildenafil.
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SUMMARY

Background: Pregnancy in contraindicated in patient with pulmonary hypertension, especially in dose with
Eisenmenger syndrome. Objective: To present 3 cases of pregnancy in patients with Eisenmenger syndrome
treated with sildenafil. Results: The pregnancy becomes complicated in the 3 cases, with premature delivery
at 30, 28 and 35 weeks respectively. Cesarean delivery was performed in two cases. There was no maternal
or perinatal mortality. Conclusion: The Eisenmenger syndrome is a high risk condition of maternal-perinatal
morbimortality and the multidisciplinary handling optimizes the results. The sildenafil use is described.
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INTRODUCCION

El desarrollo de hipertension pulmonar (HP)
secundaria a cardiopatias congénitas con defectos
septales, habitualmente ocurren en la cuarta déca-
da de la vida (1). Sin embargo, hay numerosas
publicaciones de mujeres embarazadas con este
sindrome (2-4). Corresponde a una cardiopatia
congénita del tipo de la comunicacion interauricular
(CIA), interventricular (CIV) y ductus persistente en
las que se ha producido inversion del shunt de
izquierda a derecha, lo que da como resultado un

incremento progresivo de la resistencia vascular
pulmonar, falla ventricular derecha y muerte (5).
En embarazos normales el gasto cardiaco se
incrementa entre un 30-50%, la volemia en un
40%, y el consumo de oxigeno en un 20%, modifi-
caciones fisiologicas a las cuales el corazén sano
se adapta. La funcion sistolica izquierda decrece en
el dltimo periodo del embarazo, y durante el parto
las contracciones uterinas inducen una elevacion
adicional del gasto cardiaco de 40% aproximada-
mente (6). Todos estos cambios fisiolégicos hacen
que la hipertension pulmonar sea pobremente tole-
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rada por la embarazada, y que conlleve a serios
riesgos en aquellas con cualquier enfermedad vas-
cular preexistente, por la reducida reserva hemo-
dinamica, sobre todo en el tercer trimestre y los
primeros dias posparto, etapas donde existe el
mayor riesgo de muerte (1,2,5,7,8).

La mortalidad materna de este sindrome duran-
te la gestacion varia entre 30 a 50% (9). Otras
factores que afectaron el pronoéstico fueron el diag-
néstico y admision hospitalaria tardios, la severidad
de la enfermedad y el parto por cesarea (6,10).
Ademas existe una considerable morbi-mortalidad
fetal, el parto prematuro y la restriccion del creci-
miento intrauterino ocurren en al menos el 50% de
los casos, y solo 15-25% de los embarazos llegan
a término (5,6,10). Publicaciones nacionales de
casos clinicos han revisado en forma exhaustiva las
diferentes alternativas terapéuticas de la HP, entre
ellas el uso de sildenafil (4).

Las pacientes con HP tienen alto riesgo de
trombosis y tromboembolismo, sin embargo, la tera-
pia antitrombotica aumenta el riesgo de sangrado,
y no se han observado beneficios con el uso de
catéter pulmonar durante el parto (6).

El objetivo de esta comunicacién es presentar 3
casos clinicos de embarazadas con HP secundaria
tratadas durante el embarazo con sildenafil, contro-
ladas en la Unidad de Alto Riesgo Obstétrico del
Hospital Barros Luco Trudeau.

Caso 1

Paciente de 29 afios de edad, portadora de
cardiopatia congénita tipo CIA amplia de + 3 cm,
con antecedentes de aborto de 15 semanas en
1996. Su segundo embarazo evoluciona con discre-
ta disnea, fue manejada con medidas habituales
més furosemida 20 mg/dia, se interrumpe el 26/01/
1999 a las 37 semanas, mediante cesarea por
restriccion del crecimiento fetal y doppler alterado.
Recién nacido femenino de 1860 g, Apgar 8-9. No
present6 complicaciones y es dado de alta a los 14
dias con peso de 2100 g.

Ese mismo afio, se practica ecocardiografia
cuyo diagnéstico fue CIA tipo ostium secundum
amplia, shunt de izquierda a derecha ¢ bidireccional?
e hipertension sistélica de arteria pulmonar mode-
rada. Desde julio de 2002 en control en Instituto
Nacional del Toérax, (INT) para eventual cirugia
correctiva. La evaluacién hemodinamica comprobé
presencia de circuito bidireccional e hipertension
pulmonar severa 73-75 mm Hg, con desaturacion
arterial con el ejercicio, quedando fuera de la posi-
bilidad quirtrgica. En diciembre de 2003, TAC de

térax informé desarrollo de hipertension pulmonar
sugerente de fenémeno de Eisenmenger sin signos
de tromboembolismo pulmonar (TEP). En junio de
2004 la ecocardiografia informa severa dilatacion
de cavidades derechas, dilatacién severa de arteria
pulmonar y sus ramas principales, CIA amplia con
flujo exclusivo de derecha a izquierda. La paciente
estaba en terapia con TACO y sildenafil 50 mg cada
8 horas. Es hospitalizada por primera vez el 24 de
septiembre de 2004 por embarazo de 13-14 sema-
nas por ecografia, para evaluacion obstétrica y
cardiolégica. Es dada de alta el 1 de octubre de
2004 con INR entre 2-2,3 y se agrega L-arginina 6g/
dia, acido félico y hierro oral. Su segunda hospita-
lizacion transcurrio entre el 23/11/2004 a 01/12/
2004, cuando cursaba 22-23 semanas. El control
ecocardiografico muestra aumento progresivo de
presion de la arteria pulmonar (90 mm Hg). La
ecografia obstétrica mostré feto con crecimiento
fetal adecuado, doppler normal y ecocardiografia
fetal normal. Reingresa el 14/01/2005 a las 29-30
semanas para manejo hasta la resolucion, planifi-
cada para las 34 semanas, se mantiene terapia de
base y se agrega digoxina. Ecocardiograma efec-
tuado el 04/01/2005 mostré presion de la arteria
pulmonar mejor que previo al embarazo, con satu-
racion de oxigeno 89-90%. El 17/01/2005 la ecogra-
fia obstétrica inform6 feto de 30 semanas, percentil
50-75, con peso fetal estimado de 1421 g, anatomia
fetal normal y doppler de territorio fetal y materno
normal. Ese dia inicia dindmica uterina, se inicia
induccién de madurez pulmonar con betametasona
y profilaxis de EBSA (ampicilina y gentamicina).
Dada la persistencia de dinamica uterina se admi-
nistra 6 unidades de crioprecipitado y 2 unidades de
plasma fresco, ya que no pudo realizarse el cruce
a heparina y estaba con TACO a dosis plena. EI 19/
01/2005 a las 30 semanas se realiza cesarea mas
salpingectomia bajo anestesia raquidea, sin inci-
dentes. Es trasladada a UCI, se suspendio TACO
por 72 horas post cirugia y se suprime lactancia.
Alta al noveno dia. El recién nacido peso 1352 g,
talla 35 cm, Apgar 5-8, pretérmino AEG. Curso con
membrana hialina e infeccion connatal, recibiendo
2 dosis de surfactante, y tratamiento antibiético. Su
evolucion fue excelente y es dado de alta a los 35
dias con peso de 2000 g. La paciente al 30 de julio
de 2006 se encuentra estable.

Caso 2
Paciente de 27 afios con antecedente de car-

didpata congénita ciandtica tipo tronco arterioso
tipo 1. Con hipertension pulmonar severa y sindro-
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me de Eisenmenger en tratamiento con diltiazem
90 mg cada 8 horas, sildenafil 50 mg cada 8 horas
y oxigeno 3 a 5 litros/minuto para mantener satu-
racion 85%; candidata a transplante de corazon-
pulmon en el Hospital del Térax. Ecocardiograma
mostrd tronco arterioso tipo |, valvula troncal displa-
sica y engrosada, ventriculo derecho hipertrofiado
+++ e hipoplasico, CIV de 2 cm. Cateterismo car-
diaco revela presion arteria pulmonar 107/62 mm
Hg, con una media de 87 mm Hg. Presidn sistémica
132/76, con una media 92 mm Hg. Saturacion de
oxigeno 83%. No reactiva a adenosin.

Comienza su actual embarazo, con controles
multidisciplinarios. Se mantiene su terapia de base
y de anticoagulacién oral que se suspendi6 a las
19-20 semanas. Ecografia a las 23 semanas ya
mostraba restriccion del crecimiento con feto bajo el
percentil 10, con anatomia fetal normal, doppler de
cordon normal, arteria cerebral media con PI 1,6
con IR aumentado.

Es hospitalizada para evaluacion del 11/1 al 16/
1/2006 cursando 24-25 semanas, el sildenafil se
disminuyé a 30 mg cada 8 horas y diltiazem 50 mg
cada 12 horas. Se describe durante su hospitaliza-
cion: paciente con hemodinamia estable, sin moles-
tias, con cianosis distal, sin apremio respiratorio,
soplo cardiaco mesocardico holosistélico 1lI-1V/VI.
Ecocardiografia fetal a las 25 semanas describe
feto bajo el percentil 2 y placenta oclusiva.

Reingresa el dia 23/1/2006 a la UCI del Hospital
del Térax por descompensacion, con episodio de
hemoptisis, atribuido a la disminucién de la dosis de
sildenafil, se restablece dosis a 50 mg cada 6 horas
y es trasladada al HBLT por presentar ademas
metrorragia de regular cuantia. Permanece en UCI
de describiéndose: paciente estable desde el punto
de vista cardiol6gico, con cianosis central y peri-
férica, saturacion arterial de 75-80%. A las 24 horas
se traslada a la unidad de Ginecologia Obstetricia
donde se decide mantener hospitalizada hasta
resolucion del embarazo se agrega al tratamiento
codeina 1% 15 gotas cada 8 horas, se mantiene
con oxigeno 3 litros por minuto durante su hospita-
lizacion, permanece hemodindmicamente estable,
con expectoracion hemoptoica escasa que cede en
los siguientes dias, junto a la disminucion del san-
grado vaginal, sin signos de insuficiencia cardiaca,
nueva ecografia a las 26 semanas revela peso fetal
de 547 g, placenta oclusiva. Los examenes de
laboratorio mostraban: hematocrito 54,1%, Hb 17,5
g/dL, pruebas de coagulacion y pruebas hepaticas
normales, creatinina de 0,67 mg/dL, saturacién en
reposo de 77%, severa desaturacion de 40% con
el ejercicio. Una ultima ecografia fetal mostré

situacion critica, con restriccion fetal severa, bajo
el percentil 2, asociado a oligohidroamnios severo,
por lo cual se planificd interrupcion a las 28+3
semanas, previamente maduracion pulmonar fetal
con betametasona. El 9/02/2006 se practicod
cesarea mas esterilizacion. La madre fue manejada
en UCl y luego en medicina interna, siendo dada de
alta al 8° dia de puerperio en condiciones estables
y con diltiazem 90 mg cada 8 horas, sildenafil 50 mg
cada 6 horas. Recién nacido femenino, 684 gy 27,5
cm de talla, Apgar 9-9, pretérmino PEG. El recién
nacido evolucioné con distrés respiratorio, se reali-
z6 profilaxis ductal, presenté apnea del prematuro
con dependencia de oxigeno hasta los 33 dias de
vida, sepsis por estreptococo B hemolitico tratada.
Ecografia y TAC encefalica normal. Alta a los 77
dias en buenas condiciones, con peso de 2000
gramos.

Caso 3

Paciente de 26 afios con antecedente de parto
de término en 1998 sin complicaciones, portadora
de sindrome de Eisenmenger secundario a CIA tipo
ostium-secundum no corregida, con flujo bidirec-
cional, ecocardiograma a las 11-12 semanas infor-
ma CIA tipo ostium secundum amplia con flujo
bidireccional, hipertension sistélica de arteria pul-
monar severa (88 y 90 mm Hg), dilatacion de
cavidades derechas, hipertrofia de ventriculo dere-
cho, severa dilatacion de arteria pulmonar y de sus
ramas, ventriculo izquierdo pequefio con funcion
sistélica normal y disfuncion diastdlica tipo altera-
cién de la relajacion ,movimiento paradojal del
septum interventricular.

Clinicamente la paciente manifiesta disnea de
esfuerzos moderados, oxigeno dependiente, dil-
tiazem 45 mg cada 8 horas, saturaciones fluctian
entre 86,7-92%. Primera hospitalizacion para eva-
luacion a las 11+4 semanas, paciente con disnea a
leves esfuerzos, cianosis distal y estigmas de hipoxia
crénica, normotensa, ritmo cardiaco regular en 2
tiempos, soplo telesistélico IlI/VI, saturacion de
86,7% pO2 50 mm Hg, pCO2 31 mm Hg, BE -1,7,
hematocrito 44,9%, hemoglobina 15,3 g/dL, pla-
quetas 181.000/mm3, clearance de creatinina 81,4
ml/min, perfil hepatico normal y exdmenes de coa-
gulacion normales. Hospitalizacion definitiva el 26/
04/06 a las 30 semanas. Se agreg6 sildenafil 50 mg
cada 6 horas desde la semana 30. Ecografia fetal a
las 31+3 semanas, revela feto en percentil 25-50,
anatomia fetal normal, peso estimado de 1541 g,
doppler fetal y materno normal. Durante su hospita-
lizacion mantiene presiones en rango normal, satu-
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raciones de 90-93%, con oxigeno permanente, se
suspendioé diltiazem. ElI 01/06/06, cuando cursaba
35-36 semanas presenté episodio de dolor toraxico
con apremio respiratorio, pulso de 78 por minuto
saturacion de 94%, LCF normales. Se plantea pro-
bable tromboembolismo pulmonar (TEP), se admi-
nistra fragmin 7200 U subcutanea y misma dosis en
12 horas. Se comienza con infusion de heparina
800 unidades/hora. A las 8 horas de este episodio
se encontraba sin dolor, hemodindmicamente esta-
ble, e inicia trabajo de parto espontaneo, por lo que
se suspende heparina y se inicia profilaxis EBSA
(ampicilina y gentamicina). El trabajo de parto fue
fisiolégico, conduccién con anestesia epidural, moni-
torizacion fetal normal. Se mantuvo con oxigeno 10
litros/minuto, la saturacion fluctué entre 91 y 93%.
Parto vaginal espontaneo con recién nacido mascu-
lino de 2322 g, 47,5 cm, Apgar 9-9. Esterilizacion
tubaria en el postparto inmediato. En UCI permane-
ci6 3 dias, hemodindmicamente estable, con su
terapia de base y con examenes de coagulacion
normales. Alta al 8° dia del parto. Estable al 30/07/
2006.

DISCUSION

Dados los antecedentes descritos en la intro-
duccioén, hasta 1980, embarazo e hipertension pul-
monar se considerd una combinacion fatal (11), con
mortalidad materna sobre el 70% y sobrevida de
2,8 afios después del diagnostico y por lo tanto, una
contraindicacion absoluta de embarazo o una indi-
cacion de interrupcion de este en sus etapas tem-
pranas (12). Sin embargo, dada la incorporacion de
nuevas modalidades de tratamiento para la hiper-
tension pulmonar, tales como prostaciclinas, hepa-
rinas, oxido nitrico, L-arginina y sildenafil, la morta-
lidad materna se redujo en 30%, siendo las princi-
pales causas el ingreso tardio a control obstétrico y
diagndstico de hipertension pulmonar después de
las 25 semanas de gestacion (4).

Prostaciclina (PGI2) en infusion o en aerosol y
la inhalacion de oOxido nitrico se han descrito como
tratamientos efectivos de la hipertension pulmonar
(13,14), y han sido utilizados con éxito en la gesta-
cién asociada a hipertension pulmonar primaria
(14-19). Méas recientemente, ha aparecido las pri-
meras comunicaciones sobre casos aislados, bene-
ficiados por una intervencion dirigida a aumentar la
disponibilidad de guanosina monofosfato ciclica
(cGMP), el mensajero intracelular de NO, mediante
el inhibidor de fosfodiesterasa sildenafil (20-24);
este ha sido empleado como droga Unica (22,23) o
en asociacion a NO inhalado (24). No se describen

efectos deletéreos ni en la madre ni en el feto (25),
L-arginina ha sido administrada a mujeres preeclam-
pticas y a mujeres con fetos con restriccion del
crecimiento intrauterino, con buena tolerancia y
efectos benéficos en las presiones maternasy en el
flujo Gtero placentario (26).

La incorporacion de estos agentes, especial-
mente en preparaciones inhalatorias o de uso oral,
ofrece un manejo efectivo y simplificado de la HP
que puede traducirse en una mejoria del reservado
prondstico de esta patologia. La sobrevida actual es
de 68 a 77% al afio, 40 a 56% a los 3 afios y 22 a
38% a los 5 afios (27,28).

CONCLUSIONES

En esta serie clinica no hubo muertes maternas
y los riesgos perinatales correspondieron a los
propios de la prematurez y la restriccion del creci-
miento intrauterino, relacionado con la situacion de
hipoxia crénica materna. Estas gestantes son de
altisimo riesgo, deben ser manejadas por un equi-
po multidisciplinario y con controles muy estrechos.
Se recomienda a estas pacientes un método defini-
tivo de regulacién de la fecundidad.
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