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Resumen

Introduccion y objetivos: El sindrome de Eisenmenger (SE) representa el subgrupo de mejor prondstico en
la hipertension arterial pulmonar (HAP) asociada a cardiopatias congénitas (CC). El objetivo es comparar el
perfil clinico/hemodinamico y la supervivencia de los subgrupos de HAP asociados a CC con defectos
pretricuspideos no restrictivos.

Meétodos: Estudio retrospectivo observacional de pacientes sequidos en una Unidad de CC desde 2010. Se
incluyeron todos los pacientes con HAP confirmada con cateterismo cardiaco y defectos simples amplios
pretricuspideos (incluyendo comunicacion interauricular ostium primum aislada). Los pacientes fueron
clasificados en 3 grupos: SE, HAP posreparacion y HAP asociada a defectos amplios considerados como no
corregibles. Las variables obtenidas al inicio del estudio incluyeron edad, sexo, clase funcional (NYHA),
distancia recorrida en 6 minutos, NT-proBNP, variables hemodinamicas y tratamiento especifico. Las
variables continuas se presentan como media * desviacion estandar o mediana (rango intercuartil) y las
categoricas como porcentajes. La comparacion entre los grupos se realizé mediante ?2 o test de Wilcoxon. La
supervivencia se evalu6 desde la primera valoracion en la unidad y el evento fue el combinado de muerte o
trasplante. Se realizd un analisis de Kaplan-Meier (log rank test) y una regresion de Cox, tomando como
referencia al grupo SE. Para valorar el impacto clinico en la supervivencia de cada grupo, se realizo un
analisis RMST (restricted mean survival time) limitado a un seguimiento de 10 afios.

Resultados: Se analizaron 65 pacientes (seguimiento medio de 6 + 3 afios). En la tabla se expresan las
variables del grupo total y las diferencias entre los subgrupos. Los pacientes con SE son mas jovenes, reciben
un tratamiento mas agresivo y presentan un perfil de riesgo mas desfavorable. El evento combinado se
presento en 23 casos (35,4%, 21 muerte y 4 trasplantes). Aunque no se evidencid diferencias significativas,
hubo una tendencia a mejor evolucion en el grupo con defecto amplio no reparado (HR 0,50: 0,18-1,4). La
supervivencia promedio limitada a 10 afios de sequimiento fue de 6,75 afios para el SE, 7,86 afios para la
HAP poscorreccion y 8,02 afios en defectos no reparados.

Caracteristicas basales y comparacion entre subgrupos



N (%)

Edad (anos)

Mujeres (%)

NYHA
(III/IV)

T6M (m)

NT proBNP

indice
cardiaco
(L/min/m?2)

RVP (uw)

PAD (mmHg)

Monoterapia

Doble-terapia

Triple-terapia

T6M: metros recorridos en 6 minutos; RVP: resistencias vasculares pulmonares; PmAP: presion media

Total

65 (100%)

53,8 +12,4

49 (75,4%)

20 (30,8%)

398 (335-439)

615 (322-1074)

2,6+0,5

7,54

10,5+2

30 (46,2%)

23 (35,4%)

12 (18,5%)

Eisenmenger

16 (24,6%)

47,7+11,9

12 (75%)

8 (50%)

385 (275-423)

Posreparacion

18 (27,7%)

56,4 =10

15 (83,3%)

5 (27,8%)

390 (335-438)

1042 (597-1542) 517 (327-995)

2,306

12,2+ 4,7

11,121

2 (12,5%)

6 (37,5%)

8 (560%)

2,56%0,6

6,8 +2,7

105+1,8

6 (33,3%)

8 (44,4%)

4 (22,2%)

arteria pulmonar; PAD: presion auricular derecha).

No corregible

31 (47,7%)

55,4 + 13,2

22 (71%)

7(22,6%)

420 (360-447)

417 (297-887)

2,704

54+0,98

10,3 £2,2

22 (71%)

9 (29%)

0 (0%)

0,07

0,62

0,1

0,1

0,05

0,2

0,0001

0,47

0,02

0,4

0,04
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Curvas de supervivencia de los 3 subgrupos.

Conclusiones: Los pacientes con SE y defectos pretricuspideos presentan un perfil clinico-hemodinamico

mas desfavorable y un prondstico similar a la HAP poscorreccion.



