
19 Rev Esp Cardiol. 2005;58(5):465-9 465

La hipertensión arterial pulmonar es un cuadro de ele-
vación persistente y crónica de la presión en la arteria
pulmonar sin evidencia de insuficiencia cardíaca izquier-
da. La hipertensión pulmonar es frecuente en los pacien-
tes adultos con cardiopatía congénita y suele ser el resul-
tado del aumento del flujo sanguíneo pulmonar debido a
la existencia de un cortocircuito izquierda-derecha de
gran tamaño. Este trastorno es progresivo y los pacientes
sintomáticos suelen fallecer entre el tercero y el quinto
decenios de la vida. Hasta el momento, no se ha estable-
cido un tratamiento estandarizado para este cuadro y se
recomienda en términos generales un manejo conserva-
dor para evitar la desestabilización de una situación fisio-
lógica equilibrada. Se ha demostrado que las prostaglan-
dinas administradas por vía intravenosa pueden ser
útiles, pero éste es un tratamiento limitado por su carác-
ter invasivo y la asociación de efectos adversos importan-
tes. El trasplante pulmonar y el trasplante combinado de
corazón-pulmón podrían constituir una opción terapéutica
en pacientes seleccionados, pero está limitado por la es-
casez de donantes. Recientemente, se ha demostrado
que diversos tratamientos orales avanzados mejoran la
hemodinámica y la supervivencia en pacientes con hiper-
tensión pulmonar idiopática o con hipertensión pulmonar
secundaria a esclerodermia, de manera que también po-
drían ser útiles en los pacientes con hipertensión pulmo-
nar secundaria a una cardiopatía congénita.

Palabras clave: Cardiopatía congénita. Hipertensión ar-
terial pulmonar. Síndrome de Eisenmenger.

quierda; se define como cualquier forma de elevación
de la presión arterial pulmonar media > 25 mmHg en
reposo o > 30 mmHg tras la realización de esfuerzo. La
hipertensión pulmonar es frecuente en los pacientes
adultos con cardiopatía congénita (aproximadamente el
10%) y suele ser debida a un flujo sanguíneo pulmonar
excesivo en las primeras etapas de la vida a través de
un cortocircuito sistémico-pulmonar preexistente de
gran tamaño. Con el paso del tiempo, cuando la presión
arterial pulmonar alcanza los valores de la presión arte-
rial sistémica, tiene lugar una inversión de la dirección
del cortocircuito (bidireccional o bien derecha-izquier-
da), con aparición de hipoxemia y cianosis. Esta situa-
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Pulmonary Arterial Hypertension in Adults 
With Congenital Heart Disease

Pulmonary arterial hypertension is a chronic, persistent
elevation in pulmonary artery pressure without evidence
of left heart failure. Pulmonary hypertension is common in
patients with adult congenital heart disease and is usually
the result of an increase of pulmonary blood flow through
a large left to right shunt. This condition is progressive
and patients are symptomatic and usually die between
the third and fifth decades of life. To date, there is no
standardized treatment for this condition and a general
policy of non-intervention to avoid destabilization of the
balanced physiology is recommended. Intravenous pros-
tanoids have been shown to have an effect but they are
invasive and associated with major side effects. Lung and
combined heart and lung transplantation might be a the-
rapeutic option for selected patients. However, donor
shortage is a major issue. Oral advanced therapies have
been recently shown to improve haemodynamics and sur-
vival in idiopathic pulmonary hypertension or in pulmo-
nary hypertension related to scleroderma and may have a
role in patients with pulmonary hypertension secondary to
congenital heart disease.

Key words: Congenital heart disease. Pulmonary arte-
rial hypertension. Eisenmenger syndrome.

Full English text available at: www.revespcardiol.org

La hipertensión arterial pulmonar es un cuadro de
elevación persistente y crónica de la presión en la arte-
ria pulmonar sin evidencia de insuficiencia cardíaca iz-



ción, denominada síndrome de Eisenmenger, se sitúa
en el extremo del espectro de la hipertensión pulmonar
y afecta a alrededor del 1-2% de los pacientes con car-
diopatía congénita.

Las cardiopatías congénitas que dan lugar a hiper-
tensión pulmonar pueden ser simples (comunicación
interauricular, comunicación interventricular, ductus

arterioso permeable) o complejas (canal auriculoven-
tricular, truncus arteriosus, corazón univentricular). El
establecimiento de la enfermedad obstructiva vascular
pulmonar depende del tamaño del cortocircuito, de su
localización y de la cantidad de sangre que la atravie-
sa, así como del grado de sobrecarga de presión en el
lecho vascular pulmonar. El síndrome de Eisenmenger
aparece en casi todos los pacientes no intervenidos con
truncus arteriosus, en el 50% de los que presentan co-
municación interventricular y únicamente en el 10%
de los pacientes con comunicación interauricular; es-
tos últimos muestran principalmente una sobrecarga
de volumen, más que de presión y volumen. Algunos
casos de comunicación interauricular con inversión del
cortocircuito pueden corresponder a cuadros de hiper-
tensión pulmonar idiopática coincidentes con un de-
fecto septal interauricular. La exposición crónica de la
vasculatura pulmonar al incremento del flujo sanguí-
neo induce alteraciones en las células endoteliales, con
liberación y activación de factores que, en última ins-
tancia, causan vasoconstricción y alteraciones estruc-
turales (fibrosis de la íntima, hipertrofia de la capa me-
dia y aumento de la producción de la matriz
extracelular en la adventicia). Estas alteraciones es-
tructurales son similares a las que se observan en otras
formas de hipertensión arterial pulmonar y dan lugar a
un incremento de la resistencia vascular pulmonar y de
la presión arterial pulmonar. Las alteraciones de carác-
ter proliferativo no suelen ser reversibles una vez se
desarrollan.

Los síntomas están relacionados con la disminución
del gasto cardíaco, la insuficiencia cardíaca congesti-
va, las arritmias y la hipoxemia. Los pacientes suelen
presentar una capacidad funcional adecuada hasta el
segundo decenio de vida, pero posteriormente presen-
tan una reducción progresiva de la tolerancia al esfuer-

zo, con cianosis también progresiva. La supervivencia
estimada a los 30 y los 50 años de edad en este grupo
de pacientes es del 75 y el 55%, respectivamente1. La
supervivencia de los pacientes con síndrome de Eisen-
menger es mejor que la de los que presentan hiperten-
sión pulmonar idiopática. En un grupo de 100 pacien-
tes con hipertensión arterial pulmonar, 37 de ellos con
síndrome de Eisenmenger, la supervivencia en estos
últimos fue del 97% al cabo de 1 año, del 89% a los 2
años y del 77% a los 3 años. Por el contrario, la super-
vivencia en los pacientes con hipertensión pulmonar
idiopática fue del 77, el 69 y el 35%, respectivamente2.
Las dos terceras partes de los fallecimientos que tienen
lugar en los pacientes con síndrome de Eisenmenger
se deben a muerte súbita por causas cardíacas. Otras
causas frecuentes de fallecimiento son la insuficiencia
cardíaca congestiva y, en ocasiones, la hemoptisis ma-
siva. El pronóstico general está relacionado tanto con
la gravedad de la hipertensión pulmonar como con el
tipo de cardiopatía congénita subyacente. Son factores
predictores de mal pronóstico la menor edad cuando se
inician los síntomas, las cardiopatías congénitas com-
plejas, la capacidad funcional reducida, la presencia de
síncope, las arritmias supraventriculares, la elevación
de la presión auricular media y el síndrome de
Down1,3,4 (tabla 1). El pronóstico de los pacientes con
síndrome de Eisenmenger está relacionado también
con el grado de hipoxemia. En los pacientes con cia-
nosis se ponen en marcha mecanismos compensadores
para incrementar el aporte tisular de oxígeno. La eri-
trocitosis secundaria (un incremento en el número de
hematíes) es una respuesta fisiológica frente a la hipo-
xemia crónica. La eritrocitosis es diferente de la poli-
citemia, un trastorno hematológico en el que no sólo
aumenta la cantidad de hematíes, sino también la de
leucocitos y plaquetas. La hipoxemia crónica y la eri-
trocitosis pueden dar lugar a complicaciones relacio-
nadas con diversos órganos y sistemas, tal como el sis-
tema hematológico, la coagulación, el riñón, el sistema
gastrointestinal, el sistema nervioso, etc. (tabla 2). En
este sentido, tienen un interés especial las alteraciones
de la hemostasia. El síndrome de Eisenmenger se ha
asociado tanto con hemorragia como con diátesis
trombótica. Por un lado, los pacientes pueden presen-
tar hemorragias superficiales en la piel y las mucosas.
Por otro, hasta dos terceras partes de los pacientes pre-
sentan trombosis en la parte proximal de las arterias
pulmonares. Los trombos en las arterias pulmonares
pueden ser el origen de una embolia distal o bien pue-
den causar la muerte por asfixia al incrementar de ma-
nera importante la resistencia al flujo y, así, aumentar
la derivación de sangre derecha-izquierda, causando
un mayor grado de cianosis profunda5.

No hay ningún tratamiento estandarizado para los
pacientes con síndrome de Eisenmenger. La clave de
su manejo es evitar cualquier factor que pueda deses-
tabilizar la situación fisiológica equilibrada6,7. Los pa-
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TABLA 1. Marcadores de mal pronóstico en los
adultos con síndrome de Eisenmenger

Edad menor al inicio de los síntomas 

Cardiopatía congénita compleja 

Síndrome de Down

Hipertrofia ventricular derecha en el electrocardiograma de superficie 

Elevación de la presión auricular media 

Disminución del flujo sanguíneo sistémico 

Reducción de la capacidad funcional 

Síncope 

Arritmia supraventricular 



cientes deben evitar la deshidratación, las altitudes im-
portantes y el ejercicio isométrico moderado o intenso.
En las mujeres está absolutamente contraindicado el
embarazo debido a que conlleva un riesgo de mortali-
dad del 30-50%. La anemia relativa secundaria a defi-
ciencia de hierro se debe tratar mediante ferroterapia.
La flebotomía sistemática compromete el aporte tisu-
lar de oxígeno y no se debe realizar (sólo está indicada
en el síndrome de hiperviscosidad sintomático, admi-
nistrando simultáneamente fluidos para sustituir el vo-
lumen extraído). La cirugía extracardíaca de cualquier
tipo se asocia con una mortalidad relativamente eleva-
da y, por ello, sólo se debe realizar en casos estricta-
mente necesarios8. En todas las vías intravenosas se
deben incorporar filtros de burbujas. Se ha demostrado
que la administración nocturna de oxígeno induce al-
gunos efectos beneficiosos en los niños con cardiopa-
tía congénita e hipertensión pulmonar, aunque no ha
demostrado esto mismo en pacientes adultos con ca-
racterísticas fisiológicas de síndrome de Eisenmenger9.
En la actualidad, no se recomienda la oxigenoterapia
de manera sistemática, aunque puede ser adecuada en
pacientes concretos. La decisión sobre el empleo de
anticoagulación es compleja debido a que no hay datos
que indiquen cuál es el mejor momento de inicio y
cómo se debe llevar a cabo (su control puede ser pro-
blemático a causa de la eritrocitosis secundaria). Ade-
más, la anticoagulación se puede complicar con la
bien conocida predisposición de los pacientes con sín-

drome de Eisenmenger hacia las diátesis trombótica y
hemorrágica. Al contrario de lo que ocurre con los pa-
cientes que presentan hipertensión pulmonar idiopáti-
ca, en los que se ha demostrado que la anticoagulación
incrementa la supervivencia, en los pacientes con sín-
drome de Eisenmenger no se ha definido el papel que
puede desempeñar este tratamiento. No obstante, la
trombosis intrapulmonar es frecuente en los pacientes
con síndrome de Eisenmenger5,10, por lo que es clara-
mente necesaria la realización de nuevos estudios en
este campo.

En la actualidad se están intentando nuevas formas
de tratamiento médico avanzado en los pacientes con
características de síndrome de Eisenmenger, con el ob-
jetivo de reducir la resistencia vascular pulmonar y
mejorar el gasto cardíaco y la clase funcional. La ma-
yor parte de estos fármacos ya han sido evaluados y
han demostrado su utilidad en los pacientes con hiper-
tensión pulmonar idiopática o hipertensión pulmonar
secundaria a otras causas, como la esclerodermia. Sin
embargo, la administración generalizada de estos me-
dicamentos en pacientes con cardiopatía congénita e
hipertensión pulmonar (con extrapolación de la infor-
mación obtenida en los estudios sobre pacientes con
hipertensión pulmonar idiopática) es inadecuada en
este momento. Idealmente, la aplicación de tratamien-
tos avanzados en pacientes con síndrome de Eisen-
menger se debe realizar en el contexto de protocolos
de investigación, con la posible excepción de los pa-
cientes con limitaciones funcionales graves que pre-
senten deterioro clínico importante. El nifedipino ha
dado lugar a un incremento pequeño, pero significati-
vo, de la tolerancia al esfuerzo11, así como a una dis-
minución de la resistencia vascular pulmonar en un
pequeño grupo de niños12. El óxido nítrico inhalado es
un vasodilatador pulmonar altamente selectivo sin
efectos hemodinámicos sobre la circulación sistémi-
ca13,14; no obstante, las dificultades para la administra-
ción de este gas han limitado su uso a la prueba de res-
puesta para la identificación de los pacientes en los
que se podrían conseguir efectos beneficiosos median-
te otras formas de tratamiento vasodilatador. El silde-
nafilo, un inhibidor selectivo de la fosfodiesterasa es-
pecífica del guanosinmonofosfato cíclico (GMPc) tipo
5, disminuye la degradación del GMPc. La consecuen-
cia es la liberación local de óxido nítrico y vasodilata-
ción. Se ha demostrado que la administración intrave-
nosa de sildenafilo es tan eficaz como el óxido nítrico
inhalado para la vasodilatación pulmonar en los niños
con cardiopatía congénita15. La experiencia disponible
en adultos con cardiopatía congénita es muy limitada.
Hasta el momento, no se han podido demostrar efectos
beneficiosos a largo plazo sobre la supervivencia en
pacientes tratados con sildenafilo. Otro grupo de fár-
macos son las prostaglandinas. La prostaciclina es un
vasodilatador potente de acción rápida que ha demos-
trado mejorar la hemodinámica, la capacidad de es-
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TABLA 2. Afección de múltiples órganos y sistemas
en el síndrome de Eisenmenger

Alteraciones hematológicas y hemostáticas 

Eritrocitosis secundaria 

Deficiencia de hierro 

Síndrome de hiperviscosidad 

Hemorragias leves: hemorragias dentarias, epistaxis, metrorragia 

Hemorragias graves: hemoptisis, hemorragia gastrointestinal,

hemorragia cerebral 

Trombosis arterial pulmonar 

Trastornos neurológicos 

Accidente cerebrovascular 

Accidente isquémico transitorio 

Osteoartropatía pulmonar hipertrófica 

Hiperuricemia y gota 

Disfunción renal

Proteinuria 

Insuficiencia renal 

Alteraciones gastrointestinales: colelitiasis 

Alteraciones dermatológicas: acné 

Infecciones 

Infecciones bacterianas: absceso cerebral, endocarditis, neumonía 

Infecciones virales

Arritmias 

Taquicardia supraventricular 

Taquicardia ventricular

Insuficiencia cardíaca derecha



fuerzo y la supervivencia en los pacientes con hiper-
tensión pulmonar idiopática16. El epoprostenol tam-
bién ha mejorado los parámetros hemodinámicos (dis-
minución de la resistencia vascular pulmonar y
aumento del gasto cardíaco) y la calidad de vida de los
pacientes con hipertensión pulmonar secundaria a car-
diopatía congénita17. No obstante, su uso está limitado
por los efectos adversos que causa (náuseas, vómitos,
mareos y sofocos), así como por la elevada tasa de
complicaciones que acompaña a la administración in-
travenosa continua (riesgo de infección, trombosis del
catéter y sintomatología de rebote cuando se interrum-
pe la infusión). Para evitar los problemas que conlleva
la administración intravenosa, se están desarrollando
nuevas formas de administración de prostaciclinas,
como las vías inhalatoria, subcutánea y oral. El ilo-
prost es una prostaglandina administrada mediante ne-
bulización que ha demostrado mejorar la capacidad
para el esfuerzo y los parámetros hemodinámicos del
corazón derecho en los pacientes con hipertensión pul-
monar idiopática18. Desgraciadamente, la corta vida
media de este fármaco obliga a su administración me-
diante frecuentes inhalaciones; además, los efectos ad-
versos comunes con otras prostaglandinas también li-
mitan su aplicación generalizada. La endotelina (ET-1)
es un potente vasoconstrictor y mitógeno. En los pa-
cientes con hipertensión pulmonar hay un incremento
en las concentraciones de ET-119. El bosentán es un
antagonista dual no selectivo del receptor de la endote-
lina que se administra por vía oral y causa vasodilata-
ción, tanto en la circulación pulmonar como en la sis-
témica. En estudios realizados en pacientes con
hipertensión arterial pulmonar idiopática o con escle-
rodermia, el bosentán ha mejorado la hemodinámica
pulmonar, la capacidad para el esfuerzo y la clase fun-
cional20,21. Los datos preliminares obtenidos en un aná-
lisis por intención de tratamiento en el que participa-
ron 10 pacientes con síndrome de Eisenmenger
indican que bosentán es seguro y bien tolerado por los
pacientes adultos. Al cabo de 3 meses de tratamiento
con bosentán, se mantenían las saturaciones de oxíge-
no y habían mejorado el test de marcha de 6 min y los
parámetros de la hemodinámica pulmonar22. El BRE-
ATHE-5 es un ensayo clínico multicéntrico actualmen-
te en curso, con asignación aleatoria y controlado con
placebo, del que se espera obtener importante informa-
ción acerca del posible papel del bosentán en los pa-
cientes con hipertensión arterial pulmonar secundaria
a cardiopatía congénita.

Cuando la limitación funcional es muy severa y la
supervivencia esperada al cabo de 1 año < 50% se debe
considerar el trasplante pulmonar y la reparación car-
díaca en los pacientes con cardiopatía congénita sim-
ple o el trasplante cardiopulmonar en los pacientes con
cardiopatía congénita compleja o con disfunción ven-
tricular derecha severa. Por ello, es necesaria una pla-
nificación cronológica muy detallada y una selección

adecuada de los pacientes para el trasplante, dado que
la supervivencia tras el trasplante de pulmón o el tras-
plante cardiopulmonar puede ser incluso menor que la
supervivencia sin el trasplante. La supervivencia al
cabo de 1 año en los pacientes intervenidos mediante
trasplante combinado de corazón-pulmón es del 70%,
mientras que la correspondiente a los pacientes interve-
nidos mediante trasplante pulmonar es del 55%23. No
obstante, el trasplante mejora la calidad de vida de es-
tos pacientes. 

Resumen 

El síndrome de Eisenmenger es un trastorno multi-
sistémico que obliga a un abordaje multidisciplinario
en centros hospitalarios de nivel terciario y por parte
de clínicos que conozcan adecuadamente la compleja
fisiopatología que presentan estos pacientes. La clave
del tratamiento es evitar ciertos errores (como la flebo-
tomía sistemática) y la precaución ante ciertas situa-
ciones que generalmente son bien toleradas por los pa-
cientes con cardiopatía congénita pero que conllevan
un riesgo elevado en los pacientes con síndrome de Ei-
senmenger (p. ej., el embarazo o la cirugía extracardía-
ca). En la actualidad se han introducido nuevos fárma-
cos prometedores que podrían retrasar o revertir la
progresión de la afección vascular pulmonar, mejoran-
do la calidad de vida y la supervivencia en los pacien-
tes con hipertensión pulmonar secundaria a cardiopatía
congénita. La realización de estudios dirigidos a pa-
cientes con hipertensión pulmonar secundaria a car-
diopatía congénita, algunos de ellos ya en marcha, está
claramente justificada dada la incertidumbre que hay
en este campo.

Apéndice 

Queremos aprovechar la oportunidad para invitar a
nuestros colegas españoles que trabajan en el campo
de las cardiopatías congénitas del adulto a que se unan
a la International Society for Adult Congenital Cardiac
Disease (ISACCD): www.isaccd.org.
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