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Definición y clasificación

La cir cu la ción pul mo nar nor mal es un cir cui to ais -

la do de al to flu jo y ba ja pre sión, re sul ta do fi nal de

un pro ce so de evo lu ción de los ma mí fe ros di ri gi do a

op ti mi zar el in ter cam bio ga seo so. Esta evo lu ción se

ha acom pa ña do de una re mo de la ción pro gre si va del 

ven trícu lo de re cho, trans for mán do lo en un ge ne ra -

dor de flu jo, de pa re des fi nas, in ca paz de so por tar

brus cos in cre men tos de la pos car ga(1).

La pre sión ar te rial pul mo nar me dia (PAPm)

nor mal, en re po so, es de 13 mmHg (en tre 8 y 20), in -

de pen dien te men te del se xo y de la edad. La re sis -

ten cia vas cu lar pul mo nar (RVP) nor mal es 55

dynas·s·cm-5 (en tre 12 y 100) y su co rre la ción en

uni da des Wood se in fie re a par tir de la equi va len cia

una uni dad Wood = 80 dynas·s·cm-5 (1).

Se de fi ne hi per ten sión ar te rial pul mo nar (HP)

co mo aque lla con di ción he mo di ná mi ca y fi sio pa to -

ló gi ca ca rac te ri za da por un au men to de PAPm  25

mmHg en re po so, es ti ma da me dian te el ca te te ris -

mo car día co de re cho (CCD) (2,3).

Exis te una cla si fi ca ción he mo di ná mi ca y otra

clí ni ca de la HP, am bas re cien te men te co rre gi das

en el 5° Sim po sio Mun dial de Hi per ten sión Pul mo -

nar, ce le bra do en Ni za, Fran cia, en fe bre ro de 2013.

La cla si fi ca ción he mo di ná mi ca (ta bla 1) es tá ba sa da 

ex clu si va men te en la in for ma ción ob te ni da di rec ta -

men te del CCD (flu jo pul mo nar, pre sión ca pi lar pul -

mo nar y RVP) e iden ti fi ca tres gru pos, HP pre ca pi -

lar, HP pos ca pi lar e HP com bi na da (pre y pos).

Apor ta in for ma ción con cep tual y es de gran uti li dad 

pa ra di lu ci dar el o los me ca nis mos fi sio pa to ló gi cos

in vo lu cra dos en la HP estudiada.

La cla si fi ca ción clí ni ca de la HP ha evo lu cio na do 

en for ma pa ra le la al co no ci mien to pa to ló gi co de las

en fer me da des que sub ya cen a este sín dro me. Fue

pro pues ta por pri me ra vez en el año 1973 por la

Oga ni za ción Mun dial de la Sa lud en Gi ne bra (Sui -

za) y re vi sa da su ce si va men te en Evian (Fran cia) en

1998 y Ve ne cia (Ita lia) en el año 2003. En Dana

Point 2008 (Ca li for nia, Esta dos Uni dos) la cla si fi ca -

ción clí ni ca se con so li dó con al gu nos cam bios, iden -

ti fi cán do se cin co gru pos de HP con di fe ren te me ca -

nis mo pa to gé ni co, evo lu ción y tra ta mien to(4-8):

 El gru po 1 es una en ti dad poco fre cuen te con

una pre va len cia de 15 per so nas por mi llón de

ha bi tan tes; esta HP pue de ser idio pá ti ca, he re -

da ble, aso cia da a me di ca men tos o to xi nas y a si -

tua cio nes clí ni cas di ver sas, por ejem plo: co nec -

ti vo pa tías, hi per ten sión por tal, car dio pa tías

con gé ni tas (CC) e infección por VIH, entre

otras.

 El gru po 2 es la HP aso cia da al pa cien te con car -

dio pa tía o val vu lo pa tía iz quier da. Cer ca de un

40% de los pa cien tes con en fer me dad del lado iz -

quier do del co ra zón pre sen tan HP y cons ti tu yen 
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su cau sa más fre cuen te (50%); esta HP es un

mar ca dor pro nós ti co y tie ne im por tan tes

implicancias terapéuticas.

 El gru po 3 es la HP vin cu la da a la en fer me dad

pul mo nar obs truc ti va cró ni ca (EPOC), de la

cual es una com pli ca ción fre cuen te que afec ta su 

pronóstico.

 El gru po 4 de HP es la en fer me dad trom boem -

bó li ca cró ni ca que re pre sen ta en tre 5% a 10% de

los casos.

 El gru po 5 es un gru po he te ro gé neo de cau sa no

acla ra da y me ca nis mos des co no ci dos.

En Niza 2013 se hi cie ron al gu nas mo di fi ca cio -

nes en los cin co gru pos men cio na dos que se ex pre -

san en la ta bla 2(9).

Prevalencia y clasificación de las
cardiopatías congénitas con HP

Se es ti ma que de 4% a 15% de las CC de sa rro lla rán

HP y de 1% a 6% evo lu cio na rán a sín dro me de Ei -

sen men ger. La pre sen cia de HP tie ne un im pac to

ad ver so en la ca li dad de vi da y en la evo lu ción de las

CC(6-9).

En el Re gis tro Na cio nal fran cés de HP, las CC

aso cia das a HP ocu pan el se gun do lu gar en fre cuen -

cia, lue go de la HP aso cia da a co nec ti vo pa tías(10).

Clá si ca men te to das las CC son con si de ra das cau sa

de HP, al gu nas pro du cen hi per ten sión pul mo nar

ve no sa, otras pro du cen hi per ten sión ar te rial pul -

mo nar y exis te un gru po que pro du cen HP no cla si -

fi ca ble. To das es tán re pre sen ta das en la cla si fi ca -

ción clí ni ca ge ne ral de la HP de Ni za 2013, y per te -

ne cen res pec ti va men te a los gru pos 1, 2 y 5. Las CC

pro duc to ras de HP son los cor to cir cui tos iz quier -

da-de re cha pre y pos tri cus pí deos así co mo las anas -

to mo sis con fec cio na das qui rúr gi ca men te (ci ru gías

pa lia ti vas) que ex po nen a la vas cu la tu ra pul mo nar

a hi per flu jo e hi per ten sión. Las CC pro duc to ras de

hi per ten sión ve no sa pul mo nar son las obs truc cio -

nes al trac to de sa li da o en tra da al ven trícu lo iz -

quier do y las mio car dio pa tias con gé ni tas. En el gru -

po 5 se in clu yen: la HP seg men ta ria, la trans po si -

ción de los gran des va sos y aque llos pa cien tes con

HP lue go de la con fec ción de una cir cu la ción de

Fon tan por ven trícu lo único.

Exis te una sub cla si fi ca ción fi sio pa to ló gi ca y

ana tó mi ca des crip ti va de las CC que con si de ra el ti -

po y las di men sio nes del de fec to, la di rec ción del cor -

to cir cui to, la pre sen cia de anor ma li da des car día cas

u ex tra car día cas aso cia das y el es ta do de re pa ra ción 

(ta bla 3) (11,12) .

Se ha pro pues to tam bién otra cla si fi ca ción clí ni -

ca y fi sio pa to ló gi ca que in clu ye to do el es pec tro de

CC con HP (ta bla 4) (13).

La uti li dad de es tas cla si fi ca cio nes es per mi tir

una de ta lla da des crip ción de ca da con di ción par ti -

cu lar, de fi nien do el me ca nis mo fi sio pa to ló gi co in vo -

lu cra do. Sin em bar go, pa ra el uso prác ti co clí ni co,

cua tro fe no ti pos di fe ren tes han si do es ta ble ci dos en 

las CC con HP. Estos di fie ren en el ma ne jo, pro nós -

ti co y res pues ta al tra ta mien to, por lo que es ta cla si -

fi ca ción es de gran uti li dad (ta bla 5)(9).
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Tabla 1. Clasificación hemodinámica de la HP*

HP precapilar PAPm  25 mmHg G1: HP

Pcp  15 mmHg G3: HP por enfermedad pulmonar

GC N o D
‡

G4: HP tromboembólica crónica

RVP > 3 uW G5: HP por mecanismo no aclarado

HP poscapilar aislada PAPm  25 mmHg G2: debido a cardiopatía izquierda

Pcp > 15 mmHg

GC N o D
†

GDP < 7 mmHg

HP pos-pre capilar combinada Pcp > 15 mmHg

GDP  7 mmHg

RVP > 3 uW

* Cla si fi ca ción y de fi ni ción de Niza (en ne gri ta se des ta can los cam bios res pec to a Dana Point).

† En los cor to cir cui tos sis té mi co-pul mo na res, ane mia, hi per ti roi dis mo, pue den po seer GC alto(2).
GC: gas to car día co; PAP: pre sión ar te rial pul mo nar; HP: hi per ten sión ar te rial pul mo nar; Pcp: pre sión en cla va mien to pul mo nar;

GDP: gra dien te dias tó li co pul mo nar (PAP diastólica-Pcp); RVP: resistencia vascular pulmonar.
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Anatomía de las cardiopatías congénitas
asociadas a hipertensión arterial pulmonar

La co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar (CIV) es la CC

que más fre cuen te men te cau sa HP(14). Exis ten múl -

ti ples ti pos de CIV de pen dien do de su ubi ca ción,

aun que es ha bi tual la coe xis ten cia de más de un de -

fec to en el septum interventricular.

La CIV vin cu la da al trac to de en tra da for ma

par te de los de fec tos del ca nal au ri cu lo ven tri cu lar

(AV) y fre cuen te men te se aso cia al sín dro me de

Down. Esta va rian te es la cau sa más fre cuen te de

HP (40% de los pa cien tes con es ta va rian te de CIV

de sa rro llan HP). El ta ma ño de la CIV es es ti ma do

co mo la re la ción de diá me tros en tre la CIV y el ani -

llo aór ti co, los de fec tos con diá me tros me no res o

igua les a 25% del ani llo aór ti co son de fi ni dos co mo

pe que ños o res tric ti vos. Esto li mi ta el cor to cir cui to

y en es te es ce na rio es me nos pro ba ble el de sa rro llo

de HP. Los de fec tos con diá me tros ma yo res a 75%

del ani llo aór ti co son de fi ni dos co mo gran des y la

pro ba bi li dad del de sa rro llo de HP au men ta sig ni fi -

ca ti va men te.

Las co mu ni ca cio nes in te rau ri cu la res in du cen

HP me nos fre cuen te men te(14). Se des cri ben cin co

sub ti pos de CIA, las más fre cuen tes son: se cun dum

(75%), pri mum (15%) y se no ve no so su pe rior

(5%-10%). Mu cho me nos fre cuen tes son el se no co -

ro na rio des te cha do y la CIA ti po se no ve no so in fe -

rior(15).

El re tor no ve no so pul mo nar anó ma lo (RVPA)

par cial fun cio na co mo un cor to cir cui to de ba ja pre -

sión, pre tri cus pí deo, que ge ne ra una so bre car ga de

vo lu men al ven trícu lo de re cho y a la cir cu la ción pul -

mo nar de ma ne ra si mi lar al com por ta mien to de

Tabla 2. Clasificación clínica de la HP. Niza, 2013.

§ Di fe ren tes efec tos de aso cia ción de es tas dro gas: de fi ni ti va (ami no rex, fen flu ra mi na, dex fen flu ra mi na, acei te de col za 

tó xi co, ben fluo rex, in hi bi do res de la re cap ta ción de se ro to ni na); po si ble (co caí na, fe nil pro pa no la mi na, agen tes qui mio -

te rá pi cos, in ter fe rón  y , dro gas si mi la res a las an fe ta mi nas); pro ba ble (an fe ta mi nas, L-trip tó fa no, me tan fe ta mi nas,

da sa ti nib); im pro ba ble (an ti con cep ti vos ora les, es tró ge nos, ta ba quis mo).

5° Sim po sio Mun dial de Hi per ten sión Pul mo nar (Niza, 2013). En ne gri ta se des ta can las prin ci pa les mo di fi ca cio nes

res pec to al sim po sio pre vio de Dana Point.

BMPR: re cep tor tipo 2 de la pro teí na mor fo gé ni ca del hue so; ALK1: re cep tor qui na sa 1 de la ac ti vi na; ENG: en do gli na

(per te ne cien tes a la su per fa mi lia del fac tor de cre ci mien to tu mo ral beta); SMAD 9: no ve no miem bro del gen SMAD

(ma dres con tra ho mó lo go de ca pen ta plé gi co); CAV1: ca veo li na-1; KCNK3: gen co di fi ca dor de la su per fa mi lia de canales 

de K tipo 3; VIH: virus de la inmunodeficiencia adquirida; VI: ventrículo izquierdo; ERC: enfermedad renal crónica;

CPC del adulto: cardiopatías congénitas del adulto.



una CIA. Estu dios en au top sias de mues tran que el

RVPA par cial es una en ti dad po co fre cuen te, con

múl ti ples va ria cio nes to po grá fi cas y con una in ci -

den cia de 0,6% a 0,8% que au men ta en los pa cien tes

con sín dro me de Tur ner(16,17). Ade más de una fuer te 

aso cia ción con la CIA ti po se no ve no so su pe rior,

pue de pre sen tar se en un 5% a 10% de las CIA de ti -

po os tium se cun dum(18). Si bien exis ten múl ti ples

re por tes de ca sos de HP vin cu la dos a RVPA en

ausencia de otra CC, no existe una estimación de la

relación entre HP y RVPA aislado.

El duc tus ar te rio so permea ble (DAP) re pre sen -

ta un 5% a 10% de las CC y es un cor to cir cui to pos -

tri cus pí deo que pue de de ter mi nar el de sa rro llo de

HP de pen dien do del ta ma ño y en ti dad del de fec to.

En al gu nas se ries es te cor to cir cui to re pre sen ta el

20% de las CC que de sa rro llan HP(12).

La ven ta na aor to pul mo nar es una ra ra CC, si -

mi lar al DAP, ha bi tual men te la co mu ni ca ción es

am plia, sin res tric ción, por lo que evo lu cio na a sín -

dro me de Ei sen men ger si no se re pa ra qui rúr gi ca -

men te en eta pas tem pra nas(19).

El trun cus ar te rio sus es una CC po co fre cuen te

ca rac te ri za da por un úni co va so emer gen te del co ra -

zón, des de don de na cen en su por ción as cen den te

las ar te rias pul mo na res y las ar te rias co ro na rias.

La CIV es tá pre sen te en for ma uni ver sal. Esta CC,

si no es re pa ra da tem pra na men te, evo lu cio na a sín -

dro me de Ei sen men ger. En pa cien tes adul tos pre -

via men te ope ra dos de es ta car dio pa tía, pue de exis -

tir un cor to cir cui to re si dual que sea de ter mi nan te

en el de sa rro llo de HP(19).

El ven trícu lo de re cho con do ble sa li da y la CIV

sub aór ti ca o sub pul mo nar sin obs truc ción al flu jo

pul mo nar son las CC que más fre cuen te men te se

asocian a HP.

Las anas to mo sis o cor to cir cui tos qui rúr gi cos

son tra ta mien tos pa lia ti vos que se de sa rro lla ron

con el ob je ti vo de in cre men tar el flu jo en el cir cui to

pul mo nar en aque llas CC en las que la per fu sión

pul mo nar es ta ba im pe di da. En las dé ca das de 1960

y 1970, la ex pe rien cia qui rúr gi ca en de fec tos car día -

cos con gé ni tos cre ció y se des cu brió que es tas anas -

to mo sis qui rúr gi cas, de al to flu jo y pre sión, co mún -

men te de sen ca de na ban HP. Tres fue ron las anas to -

mo sis qui rúr gi cas de sa rro lla das: Bla lock Taus sig y

sus mo di fi ca cio nes, Pott y Coo ley Wa ters ton. Estas

dos úl ti mas se asocian a mayor propensión para el

desarrollo de HP y por esta razón fueron aban do na -

das.

Fisiopatología de la hipertensión arterial
pulmonar asociada a las cardiopatías
congénitas

El de sa rro llo de cam bios en las ar te rias pul mo na res

ori gi na dos por el au men to man te ni do del flu jo y la

pre sión en el cir cui to pul mo nar es un pro ce so di ná -

mi co y mul ti fac to rial, con pro gre si va dis fun ción en -

do te lial que de ter mi na va so cons tric ción y re mo de -

la ción del le cho vas cu lar pul mo nar(20). Los cam bios

tem pra nos en el ár bol vas cu lar pul mo nar son to tal -

men te re ver si bles si la car dio pa tía sub ya cen te es co -

rre gi da en tiem po y for ma ade cua da. Si, en cam bio,

la ci ru gía co rrec ti va se efec túa más tar día men te,

lue go del se gun do año de vi da la pre sión pul mo nar
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Tabla 3. Clasificación anatómica y fisiopatológica de
los cortocircuitos sistémicos-pulmonares congénitos 
asociados a HP (tomado de referencia11,12)

1. Tipo

 Cortocircuitos simples pretricuspídeos

– Co mu ni ca ción in te rau ri cu lar (CIA): os tium se -

cun dum

– Re tor no ve no so anó ma lo no obs trui do par cial o
total

 Cortocircuito simple postricuspídeo

– Co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar (CIV)

– Duc tus ar te rio so permea ble (DAP)

 Cortocircuitos mixtos

– Des cri bir la com bi na ción y de fi nir el de fec to
pre do mi nan te

 Enfermedad cardíaca congénita compleja

– De fec to sep tal au ri cu lo ven tri cu lar com ple to

– Tron co ar te rio so

– Fi sio lo gía de ven trícu lo úni co con flu jo san guí -
neo pul mo nar no obs trui do

– Trans po si ción de los gran des va sos con CIV (sin 
es te no sis pul mo nar) y/o DAP

– Otros 

2. Dimensión (especificar en cada defecto si existe más
de una enfermedad cardíaca congénita)

 Hemodinámica (especificar Qp/Qs): restrictiva

 Anatómica:

– pe que ña-mo de ra da (CIA  2 cm)

– gran de (CIA  2 cm)

3. Dirección del cortocircuito

 Predominantemente sistémico-pulmonar

 Predominantemente pulmonar-estado de

reparación

 Bidireccional

4. Anomalías cardíacas y no cardíacas asociadas

5. Estado de reparación

 No operado

 Paliado (especificar tipo de cirugía y edad en el
momento de la misma)

 Reparado (especificar tipo de cirugía y edad en el
momento de la misma)



po dría dis mi nuir sin al can zar los va lo res nor ma -

les(21,22). La co rrec ción de la CC, una vez es ta ble ci da

la HP, pue de ace le rar la pro gre sión de la en fer me -

dad y de sen ca de nar una fa lla ven tri cu lar derecha,

sugiriendo que existe un punto de “no retorno”, lo

que tiene implicancias clínicas y terapéuticas de

relevancia.

Los cor to cir cui tos pre tri cus pí deos y su con si -

guien te so bre car ga de vo lu men en la cir cu la ción

pul mo nar, así co mo los cor to cir cui tos pos tri cus pí -

deos con so bre car ga de pre sión y vo lu men, ge ne -

ran shear stress anor mal, au men to de la ten sión

cir cun fe ren cial vas cu lar y dis fun ción en do te lial.

Esto de ter mi na una al te ra ción en la ex pre sión de

los me dia do res va soac ti vos, ta les co mo en do te li na 

1, pros ta ci cli nas, trom bo xa nos y óxi do ní tri co,

que re sul tan en va so cons tric ción, trom bo sis,

apop to sis e in fla ma ción. Por otra par te, la ex pre -

sión abe rran te de los fac to res de cre ci mien to de

cé lu las en do te lia les y fi bro blas tos de sen ca de nan

la re mo de la ción vas cu lar con hi per tro fia del

múscu lo li so, au men to de la ma trix y fi bro sis(12).

To dos es tos cam bios de ter mi nan el au men to de la

RVP y de la pre sión de sa rro lla da por el ven trícu lo

de re cho, que lue go de al can za da la pre sión sis tó li -

ca sis té mi ca de ter mi nan una in ver sión del flu jo

(de re cha-iz quier da) a tra vés del de fec to car día co

con for man do una fi sio lo gía de Ei sen men ger. El

in cre men to de la pre sión pul mo nar en los pa cien -

tes con HP vin cu la da a CC se de sa rro lla tem pra -

na men te du ran te la in fan cia, a di fe ren cia de lo

que ocu rre con otras cau sas de HP, y es to le ofre ce
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Ta bla 4. Cla si fi ca ción pro pues ta de la HAP en el con tex to de car dio pa tía con gé ni ta, ba sa da en la fi sio pa to lo gía (to ma do de
re fe ren cia13)

Cortocircuitos
significativos

Defectos con HAP-I
similar

HAP debida a
presente o pasada

HVP

Fisiología de
Eisenmenger (E)

Fisiología Fontan
similar

HAP unilateral Sistema de AP
hipoplásica

a) Para cirugía
correctiva con
PVR baja, sin

dificultad.

a) Pequeño
defecto no
operado (CIA,

CIV, DAP, FOP)
con HAP no
asociada

a) HAP posterior
a cirugía
correctiva de:

estenosis de
venas
pulmonares, o
enfermedad
valvular
aórtica/mitral, o

coartación de
aorta con presión 
enclavada y
función
ventricular
normales.

a) Fisiología de E
sin obstrucción
subpulmonar con 

flujo derecho –
izquierdo a nivel:
auricular,
ventricular o
arterial, sin
mezcla

intraventricular.

a) Poscirugía de
Fontan con
aurícula derecha

incluida.

a) Debido a una
anastomosis
quirúrgica creada 

previamente que
genera HAP
unilateral.

a) HAP
poscirugía
correctiva de T.

de Fallot sin
obstrucción
anatómica de la
circulación
pulmonar.

b) Para cirugía
correctiva con
PVR alta, con
riesgo elevado
pero aceptado.

b)Pequeño
defecto
poscorrección con 
HAP no asociada

b) HAP con
disfunción
ventricular,
presión enclavada 
anormal y RVP

elevada

b) Fisiología
univentricular
funcional sin
obstrucción.
subpulmonar,

con desaturación
sistémica por
mezcla
intraventricular

b) Fontan con
conducto lateral o 
extracardíaco,
con aurícula
derecha excluida

sin fenestración.

b) Debido a un
origen anómalo
de una arteria
pulmonar o a una 
rama colateral

importante de la
aorta que causa
HAP

b) HAP
poscirugía
correctiva de
atresia pulmonar
sin obstrucción

anatómica de la
circulación
pulmonar

c) Para cirugía

correctiva con
PVR alta, con
riesgo muy
elevado, no
operable

c) Igual anatomía 

con fenestración

CIA: co mu ni ca ción in te rau ri cu lar; DSAV: de fec to sep tal au ri cu lo ven tri cu lar; CIV: co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar; DAP: duc tus ar te rio so permea ble;

RVP: re sis ten cia vas cu lar pul mo nar; HVP: hi per ten sión ve no sa pul mo nar; HAP-I: hi per ten sión ar te rial pul mo nar idio pá ti ca; FOP: fo ra men oval

permea ble.



ven ta jas pro nós ti cas a es te gru po de pa cien tes

por ta do res de CC. De to das ma ne ras exis ten di fe -

ren cias mar ca das en tre las di fe ren tes CC. Exis te

ma yor ten den cia al de sa rro llo de HP en los de fec -

tos con so bre car ga de pre sión y vo lu men res pec to

a aque llos con so lo so bre car ga de vo lu men. Tam -

bién exis ten di fe ren cias en cuan to a la pre mu ra y

pro pen sión pa ra el de sa rro llo de vas cu lo pa tía en

el gru po con so bre car ga de vo lu men y pre sión, por

ejem plo las car dio pa tías com ple jas, co mo el trun -

cus ar te rio so o la trans po si ción de los gran des va -

sos de sa rro llan más fre cuen te men te y en ma yor

pro por ción HP res pec to a car dio pa tías sim ples co -

mo DAP o CIV(23).

En un pe que ño sub gru po de pa cien tes con un

mí ni mo cor to cir cui to de iz quier da a de re cha se pue -

de de sa rro llar una en fer me dad vas cu lar pul mo nar

se ve ra fue ra de pro por ción res pec to al ta ma ño del

de fec to, lo cual se ex pli ca por la exis ten cia de una

pre dis po si ción adi cio nal (ge né ti ca), que sumada al

cortocircuito desencadenan HP.

Con res pec to a las di fe ren cias pro nós ti cas de la

en fer me dad vas cu lar pul mo nar se cun da ria a las

CC, se es pe cu la que ten dría que ver con que en eta -

pas tem pra nas de la vi da el ven trícu lo de re cho se

adap ta y re mo de la me jor pa ra ha cer fren te a las al -

tas pre sio nes pul mo na res, co mo lo ha cía en la eta -

pa fe tal; de he cho, exis ten mu chas si mi li tu des en -

tre el co ra zón en un sín dro me de Ei sen men ger y el

co ra zón con cir cu la ción fe tal(22,23). La in ver sión del

flu jo (de re cha a iz quier da) en el cor to cir cui to des -

com pri me la hi per ten sión de las ca vi da des de re -

chas y pre ser va la fun ción del ven trícu lo de re cho,

te nien do co mo con se cuen cia el de sa rro llo de cia no -

sis y otras com pli ca cio nes pro pias del sín dro me de

Ei sen men ger.

Síndrome de Eisenmenger
El sín dro me de Ei sen men ger (SE) es un de sor den

mul ti sis té mi co, re sul tan te del de sa rro llo de HP se -

ve ra y man te ni da en una CC. Fue de ta lla do por pri -

me ra vez por Vic tor Ei sen men ger en 1897 pa ra des -

cri bir a un pa cien te con dis nea des de la in fan cia,

que mue re por una he mop ti sis ma si va, y que en la

au top sia se iden ti fi ca un gran de fec to sep tal y una

vas cu la tu ra pul mo nar anor mal. En 1958, el Dr.

Paul Wood acu ña el tér mi no de sín dro me de Ei sen -

men ger pa ra ca rac te ri zar a aque llos pa cien tes con

HP, al ta RVP y gran des de fec tos sep ta les(24). Pos te -

rior men te, múl ti ples es tu dios per mi tie ron ex pan -

dir lo a otras CC. La fi sio pa to lo gía de es te sín dro me

im pli ca el au men to pro gre si vo de la RVP e irre ver si -

bi li dad de la mis ma, al can zan do un pun to en que la

pre sión pul mo nar ex ce de a la presión sistémica y el

flujo se invierte a través del defecto congénito,

pasando a ser de derecha a izquierda (figura 1).

La hi po xe mia cró ni ca y la cia no sis ca rac te rís ti -

cas de es te sín dro me ge ne ran nu me ro sas con se -

cuen cias: po li ci te mia, hi per vis co si dad, trom bo sis,

go ta y do lo res óseos. Asi mis mo, es te gru po de pa -

cien tes pre sen ta com pli ca cio nes gra ves, car día cas y

ex tra car día cas. Las com pli ca cio nes car día cas in clu -

yen: in su fi cien cia car día ca, muer te sú bi ta, arrit -

mias y en do car di tis in fec cio sa. Las com pli ca cio nes

ex tra car día cas son: ac ci den te ce re bro vas cu lar, abs -

ce so ce re bral, trom boem bo lis mo pul mo nar y he -

mop ti sis(25). Las cau sas de muer te en es tos pa cien -

tes, de acuer do a una se rie ana li za da de 188 ca sos

du ran te 31 años, fue ron: muer te sú bi ta 30%, falla

car día ca 23% y hemoptisis masiva 11%(26).
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Tabla 5. Clasificación clínica

1. Sín dro me de Ei sen men ger. Inclu ye to dos los de fec tos in tra y ex tra car día cos que co mien zan co mo un cor to cir -
cui to sis té mi co-pul mo nar y que evo lu cio nan con ele va ción de las RVP e in ver sión del flu jo (pul mo nar-sis té mi co),
cia no sis, eri tro ci to sis y afec ta ción mul tior gá ni ca.

2. Cor to cir cui tos iz quier da-de re cha.

 Corregibles

 No corregibles

Incluye defectos moderados y grandes. RVP moderadamente elevadas, el cortocircuito de izquierda a derecha es

prevalente aún y no existe cianosis.

3. HAP con car dio pa tía con gé ni ta coin ci den te.

Marcada elevación de la RVP en presencia de pequeño defecto cardíaco, la cual, por sí misma, no alcanza para el
desarrollo de las RVP elevadas. El cuadro clínico es muy similar a la HAP-I. Cerrar el defecto está contraindicado.

4. HAP pos ci ru gía

La cardiopatía congénita es reparada, pero la HAP persiste inmediatamente o se desarrolla/recurre meses o años
después en ausencia de lesiones hemodinámicamente significativas posoperatorias. El fenotipo clínico es
habitualmente agresivo.

RVP: re sis ten cia vas cu lar pul mo nar; HAP: hi per ten sión ar te rial pul mo nar; HAP-I: hi per ten sión ar te rial pul mo nar idio pá ti ca. (To -

ma do de re fe ren cia 11)



Criterios de operabilidad

Un por cen ta je de pa cien tes con CC, y en es pe cial

con cor to cir cui tos de iz quier da a de re cha, no son de -

tec ta dos has ta la vi da adul ta y son diag nos ti ca dos

tar día men te, una vez que la le sión vas cu lar pul mo -

nar se ha de sa rro lla do. Ade más, en los paí ses en

vías de de sa rro llo exis te fal ta de opor tu ni dad pa ra

la re pa ra ción qui rúr gi ca tem pra na del de fec to en

una pro por ción im por tan te, to do lo cual de ter mi na

que la pre sen cia de una CC con HP no sea un he cho

in fre cuen te. La re pa ra ción qui rúr gi ca en el gru po

de pa cien tes con re sis ten cias pul mo na res al tas e

HP es ta ble ci da es ries go sa en un do ble as pec to(27).

Por un la do, la mor ta li dad pe rio pe ra to ria es al ta, y

en es pe cial la “cri sis de HP”, que aun que en las úl ti -

mas dé ca das se han de sa rro lla do es tra te gias de tra -

ta mien to ba sa das en el uso de óxi do ní tri co con bue -

nos re sul ta dos, per ma ne ce co mo un pro ble ma pri -

mor dial(28). Por otro la do, su pe ra da la eta pa agu da,

si las RVP per ma ne cen al tas lue go de la ci ru gía y la

HP per sis te, aun que el cor to cir cui to es té ce rra do, el 

pro nós ti co es po bre y si mi lar al de la HP idio pá ti ca.

Más aún, la so bre vi da de es te gru po de pa cien tes

(cor to cir cui to ce rra do y evo lu ción rá pi da a la fa lla

del ven trícu lo de re cho) es me nor que la de los pa -

cien tes con cor to cir cui to abierto y SE(29) . Todo lo

cual magnifica la importancia y trascendencia de la

d e ci sión de operar en este grupo de pacientes.

Múl ti ples cri te rios han si do uti li za dos pa ra de fi -

nir la ope ra bi li dad de un pa cien te por ta dor de CC

con HP, en tre ellos el exa men fí si co, los sig nos de fa -

lla car día ca, la sa tu ra ción de oxí ge no, los da tos eco -

car dio grá fi cos y ra dio ló gi cos acer ca del hi per flu jo

pul monar. Sin em bar go, el gold stan dard ac tual, pa ra 

de fi nir la ope ra bi li dad o la pro ba ble evo lu ción pos qui -

rúr gi ca, son las me di das ob te ni das por ca te te ris mo

car día co de los pa rá me tros he mo di ná mi cos ba sa les y

con test de va so rreac ti vi dad pul mo nar, es pe cí fi ca -

men te in te re san las RVP y el ín di ce de re sis ten cias

pul mo na res/re sis ten cias sis té mi cas (RP/RS) (30).

Ba sa do en la opi nión de ex per tos y en la ex pe -

rien cia de cen tros de ex ce len cia, se de ter mi nó en -

ton ces que:

 Una RVP ba sal in de xa da me nor de 6 uni da des

Woods/m2, aso cia da a un ín di ce de RP/RS me nor 

de 0,3, sin ne ce si dad de rea li zar un test de va so -

rreac ti vi dad, es in di ca ti vo de un buen pro nós ti -

co luego de la cirugía.
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Fi gu ra 1. Esque ma ti za ción de la fi sio pa to lo gía del sín dro -

me de Ei sen men ger. RVP: re sis ten cia vas cu lar pul mo nar

Tabla 6. Criterios de cierre de cortocircuitos cardíacos en pacientes con HAP asociada a cardiopatías
congénitas*

RVP i: u.Wood/m2 RVP: u. Wood Corregible †

<4 <2,3 Sí

>8 >4,6 No

4-8 2,3-4,6 Decisión individualizada en centros terciarios

* Cri te rio: el im pac to a lar go pla zo del cie rre de de fec tos en pa cien tes con HAP y RVP au men ta das es en gran me di da des co no ci do.
Exis te fal ta de da tos en esta área con tro ver sial y debe ac tuar se con cau te la.

†: co rre gi ble con ci ru gía o con un pro ce di mien to in tra vas cu lar.

RVP: re sis ten cia vas cu lar pul mo nar; RVP i: resistencia vascular pulmonar indexada.



 El uso de un test de va so rreac ti vi dad, uti li zan -

do oxí ge no/óxi do ní tri co está in di ca do cuan do

la RVP in de xa da está en tre 6 y 9 uni da des

Woods/m2 y el ín di ce de RP/RS es en tre 0,3 y 0,5.

 Si bien no exis te un con sen so ab so lu to, se con si -

de ra rá como cri te rios a fa vor de la bue na evo lu -

ción pos qui rúr gi ca una dis mi nu ción de 20% de

las RVP in de xa das y del ín di ce de RP/RS, así

como va lo res fi na les de RVP in de xa da me no res

de 6 uni da des Wood/m2 y re la ción de la RP/RS

final menor de 0,3.

Re cien te men te ha sido pu bli ca do en el 5º Sim po -

sio Mun dial de HP una mo di fi ca ción y sim pli fi ca -

ción de los va lo res men cio na dos arri ba que se mues -

tran en la ta bla 6(9).

Que da tam bién de ma ni fies to que son ne ce sa -

rias he rra mien tas más pre ci sas y me nos in va si vas

pa ra la to ma de de ci sio nes de ope ra bi li dad en el gru -

po de pa cien tes lí mi te de acuer do al per fil he mo di -

ná mi co. La biop sia de pul món es útil, in va si va y, en

de fi ni ti va muy po co prác ti ca pa ra el uso clí ni co en la 

to ma de de ci sio nes de ope ra bi li dad. Se ha pos tu la do

re cien te men te que las cé lu las en do te lia les cir cu lan -

tes (CEC), ya re co no ci das co mo un mar ca dor no in -

va si vo de dis fun ción, re mo de la ción y da ño vas cu lar, 

po drían ser un bio mar ca dor útil en la iden ti fi ca ción

de pa cien tes con al to ries go de de sa rro llar HP irre -
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Fi gu ra 2 Algo rit mo de tra ta mien to de la HP vin cu la da a car dio pa tias con gé ni tas y sín dro me de Ei sen men ger.
(1) De bi do a la com pe ji dad de la con di ción y las múl ti ples op cio nes de tra ta mien to se re co mien da re fe rir a cen tro de re fe -
ren cia. (2) Para pa cien tes que per ma ne cen es ta bles por pro lon ga dos pe río dos de tiem po, la re la ción efi ca cia/se gu ri dad
para las di fe ren tes te ra pias es pe cí fi cas no es cla ra. (3) El uso de bo sen tán tie ne ma yor peso de evi den cia.
ERA: an ta go nis ta del re cep tor de en do te li na, bo sen tán; I de PDE-5: in hi bi do res de la fos fo dies te ra sa tipo 5.

Re pro du ci do con va ria cio nes de Ga lie N, Ma nes A, Pa laz zi ni M, et al. Ma na ge ment of pul mo nary ar te rial hyper ten sion
as so cia ted whith con ge ni tal syste mic to pul mo nary shunt and Ei sen men ger syndro me. Drug 2008; 68:1062.



ver si ble lue go de la reparación del defecto con gé ni -

to(31).

Tratamiento: medidas generales

De bi do a la com ple ji dad de la con di ción de es tos pa -

cien tes, al ta mor ta li dad, ba ja pre va len cia y múl ti -

ples op cio nes de tra ta mien to, se re co mien da que

sean tra ta dos en cen tros de re fe ren cia. Las me di das 

ge ne ra les in clu yen man te ner una ac ti vi dad fí si ca

mo de ra da, evi tan do los ejer ci cios ex te nuan tes y la

des hi dra ta ción. El em ba ra zo es tá con train di ca do

por el al to ries go de muer te ma ter no-fe tal y de be

rea li zar se pro fi la xis de en do car di tis in fec cio sa. Los

pa cien tes con SE son es pe cial men te sus cep ti bles a

la anes te sia ge ne ral y a la ci ru gía. El oxí ge no su ple -

men ta rio do mi ci lia rio es tá in di ca do si me jo ra la sa -

tu ra ción sig ni fi ca ti va men te y pue de me jo rar los

sín to mas, pe ro no la so bre vi da. Exis te un ries go au -

men ta do de trom bo sis de las ar te rias pul mo na res

así co mo de he mop ti sis(32), por lo que los an ti coa gu -

lan tes es tán in di ca dos ex clu si va men te cuan do se

de mues tra trom bo sis pul mo nar en au sen cia de he -

mop ti sis o si es ta es le ve(2). La he mop ti sis re le van te

de be ser eva lua da en el sentido de considerar la em -

bo li za ción selectiva de arterias bronquiales. La fl e -

bo to mía debe ser evitada, excepto como tra ta mien -

to de la hiperviscosidad cuando el hematocrito

supera el 65%.

Tratamiento específico de la HP

BREATHE (Bo sen tan Ran do mi sed Trial of Endot -

he lin Anta go nist-5) y su ex ten sión a lar go pla zo son

es tu dios mul ti cén tri cos, do ble cie gos, ran do mi za -

dos y con tro la dos con pla ce bo, que de mues tran el

be ne fi cio del uso de bo sen tán en los pa cien tes con

SE, en tér mi nos de me jo ría de la ca li dad de vi da, ca -

pa ci dad de ejer ci cio, va lo res he mo di ná mi cos y cla se

fun cio nal, com pa ra do con pla ce bo, in de pen dien te -

men te de la to po gra fía del de fec to sep tal (CIA y

CIV). Por otra par te, en am bos es tu dios no se evi -

den ció una dis mi nu ción de la sa tu ra ción ar te rial de

oxí ge no, de mos tran do au sen cia de efec tos ne ga ti -

vos so bre el cortocircuito(33-35).

Un me taá na li sis, que in clu yó a 410 pa cien tes,

rea fir mó la me jo ría clí ni ca y he mo di ná mi ca con el

uso de bo sen tán, ob ser ván do se un au men to sig ni fi -

ca ti vo de las en zi mas he pá ti cas, aun que no se de -

mos tra ron efec tos co la te ra les se ve ros(36).

Exis te un dé fi cit de es tu dios clí ni cos, ran do mi -

za dos y con tro la dos pa ra el uso de otras te ra pias es -

pe cí fi cas de la HP; los da tos dis po ni bles de es tu dios

pe que ños se ña lan el be ne fi cio del uso pro lon ga do de 

epo pros te nol, de mos tran do me jo ría en la ca li dad de

vi da, cla se fun cio nal y pa rá me tros he mo di ná mi -

cos(37).

El tra ta mien to con sil de na fil me jo ra la ca pa ci -

dad de ejer ci cio, el es co re de dis nea, la cla se fun cio -

nal, la ca li dad de vi da y los pa rá me tros he mo di ná -

mi cos de los pa cien tes con HP aso cia da a CC y en el

SE(38,39).

La te ra pia com bi na da de dro gas es pe cí fi cas es

atrac ti va, sin em bar go los re sul ta dos de los es tu dios 

en es te sen ti do son con tra dic to rios. Algu nos tra ba -

jos con fir man el be ne fi cio si nér gi co del uso de bo -

sen tán y sil de na fil, así co mo otros no de mues tran

be ne fi cio adi cio nal(40,41). Co mo con cep to ge ne ral de -

be con si de rar se que las te ra pias es pe cí fi cas me jo ran 

la evolución de los pacientes con HP asociada a CC y

al SE.

La uti li dad de las te ra pias es pe cí fi cas en la es -

tra te gia treat to clo se, pa ra re du cir la RVP y lle gar a

la ope ra bi li dad en pa cien tes con HP aso cia da a CC,

ha si do acep ta da e in clui da en las guías de Grown

Up con una dé bil re co men da ción IIB ni vel de evi -

den cia C. Esto in clu ye la CIA o CIV con QP/QS

>1,5, PVR me nor o igual a 5 uni da des Wood y

PAP-PVR me nor a los dos ter cios de los va lo res sis -

té mi cos, en con di cio nes ba sa les o lue go de un test

va so di la ta dor(32).

El tras plan te co ra zón-pul món es una op ción po -

ten cial de tra ta mien to en es te gru po de pa cien tes,

pe ro es tá li mi ta do por la es ca sez y fal ta de es pe ci fi ci -

dad de órganos donantes.

En la fi gu ra 2 se es que ma ti za en for ma glo bal el

tra ta mien to de los pa cien tes con HP aso cia da a CC y 

al SE.
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