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Introducción
El síndrome de Eisenmenger fue descrito por primera vez 

por Víctor Eisenmenger en 1897. Éste describió el caso de un 
paciente que presentaba cianosis y disnea desde la infancia; 
al morir, la autopsia reveló una comunicación interventricular 
con graves lesiones vasculares pulmonares. Posteriormente, el 
nombre de síndrome de Eisenmenger ha sido utilizado para 
describir la enfermedad vascular pulmonar y la cianosis resul-
tantes de una comunicación sistémica-pulmonar.

El síndrome de Eisenmenger es una enfermedad congénita 
en la que un defecto cardíaco causa una inversión de la circu-
lación sanguínea (derivación derecha-izquierda). Ésta provoca 
un aumento de la resistencia vascular pulmonar e hipertensión 
pulmonar. Presentamos el caso de una paciente con un sín-
drome de Eisenmenger con comunicación interventricular no 
operado que se manifiesta con una afección ocular importante.

La incidencia de las cardiopatías congénitas es de aproxi-
madamente el 1%. Alrededor del 8% del total presentan el 
síndrome de Eisenmenger. Un 11% de las cardiopatías con-
génitas con cortocircuito de izquierda a derecha presentan 
también este síndrome.1

La posibilidad de presentar el síndrome depende del tama-
ño y la localización del defecto. En los casos de comunicación 
interventricular, se producirá en el 3% de los pacientes con le-
sión pequeña o moderada (de hasta 1.5 cm) y aproximadamen-
te en el 50% en los casos de lesiones grandes (más de 1.5 cm).

Los pacientes con síndrome de Eisenmenger pueden estar 
asintomáticos los primeros años de su vida. Es en la segun-
da o tercera década de la vida cuando se diagnostica, son 
características las siguientes manifestaciones: cianosis, disnea 
de esfuerzo, fatiga, poliglobulia, cefalea, mareos o síncopes, 
alteraciones visuales, accidente cerebrovascular y alteraciones 
hemorrágicas.

No hay cura para el síndrome de Eisenmenger; sin embargo, 
en los últimos años, ha habido un gran avance en los nuevos 
tratamientos, cuya finalidad es disminuir la presión de la ar-
teria pulmonar, mejorar la oxigenación y reducir el grado de 
cianosis y eritrocitosis.

Caso clínico
Se trata de una mujer de 43 años de edad que acude a 

nuestro centro refiriendo pérdida de visión en ambos ojos. 
Otros síntomas que destaca la paciente son cefaleas y agota-
miento físico.

En la exploración clínica constatamos una dilatación en las 
falanges distales de las manos, signo también conocido como 
dedos en “palillos de tambor” (Figura 1).

La agudeza visual sin corrección es de 5/10 en el ojo derecho 
(OD) y de 4/10 en ojo izquierdo (OI), sin anomalías del segmen-
to anterior ocular. La presión intraocular es de 16 mm Hg en 
ambos ojos. La exploración bajo midriasis del fondo de ojo 
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Figura 1. Dilatación de las falanges distales de las manos de la paciente. 
Rasgo característico de los pacientes con hipertensión pulmonar y conocido 
por el nombre médico de acropaquia.

Figura 2. Tomografías de coherencia óptica (OCT). Edema macular quístico 
bilateral (471 micras en OD [A] y 580 micras en OI [B]) con leve desprendi-
miento neurosensorial de la retina subfoveal.
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revela discreta dilatación venosa, microhemorragias intarre-
tinianas dispersas, dilatación de la red capilar retiniana con 
comunicaciones veno-venosas, edema macular puesto de 
manifiesto mediante tomografía de coherencia óptica (OCT) 
(Figura 2).

A la paciente se le diagnosticó síndrome de Eisenmenger 
en la adolescencia y refiere no estar realizando correctamente 
sus controles. Como antecedente de interés, destaca haber 
sufrido un ictus tres años antes. Refiere estar en tratamiento 
con nadroparina cálcica, con iloprost-trometamol inhalado y 
omeprazol. Tras la exploración completa recomendamos a 
la paciente realizar una angiografía fluoresceínica, así como 
acudir a su especialista en medicina interna para la estabiliza-
ción de su cuadro.

Al mes y medio acude a nuestro centro para control y rea-
lización de la angiografía, refiriendo haber sido tratada con 

◄ Figura 3. A. Retinografía del OD 
que revela discreta tortuosidad ve-
nosa, dilatación de los pequeños 
vasos venosos con comunicaciones 
veno-venosas (shunts). B. Retinogra-
fía del OI que revela tortuosidad de 
los vasos venosos, dilatación de la 
red vascular foveal, edema macular 
quístico y una pequeña hemorragia 
intrarretiniana superior al área foveal.

▲ Figura 4. Tomografías de cohe-
rencia óptica. A. OD, recuperación 
de la depresión foveal, aumento de 
la hiperreflectividad subfoveal de la 
unión de los segmentos externos 
de los fotorreceptores con el epitelio 
pigmentario de la retina. B. OI, per-
sistencia del edema macular quístico 
central (393 micras).
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B

◄ Figura 5. Angiografía fluoresceí-
nica de ambos ojos. (A,B) Tiempos 
angiográficos tempranos (OD: 0.44 
s; OI: 0.35 s) que revelan dilatación 
de la red capilar en ambos ojos, con 
inicio de hiperfluorescencia temporal 
a fóvea en OD. (C,D) Detalle de la hi-
perfluorescencia de la mácula con los 
tiempos angiográficos (OD: 1.59 min; 
OI. 1.53 min). (E,F) Detalle de la hi-
poperfusión vascular de la periferia 
retiniana del OI con dilatación de pe-
queños vasos y puntos hiperfluore-
secentes dispersos compatibles con 
dilataciones microaneurismáticas. 
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varias flebotomías y oxigenoterapia, ya que las pruebas de 
laboratorio revelaron un hematocrito del 51% y cifras de he-
moglobina de 15.8 g/dl. Tras el tratamiento la paciente notó 
una mejoría significativa de sus síntomas visuales.

En este momento la agudeza visual sin corrección es de 
8/10 y 5/10 en OD y OI, respectivamente. En las retinografías 
se observa reabsorción de las microhemorragias (Figura 3) y 
mejoría del edema constatada mediante OCT (Figura 4).

En la angiografía confirmamos la dilatación de la red capilar 
vascular y las comunicaciones veno-venosas y se puso de ma-
nifiesto edema macular angiográfico. En la retina periférica se 
observan zonas de hipoperfusión coroidea (Figura 5).

Tras la mejoría del cuadro con un buen control sistémico 
decidimos observar estrechamente a la paciente. En su último 
control, a los seis meses, la paciente se encuentra bien, la agu-
deza visual ha mejorado, es de 0.95 y 0.85 en OD y OI, respecti-
vamente. Refiere estar en tratamiento con iloprost-trometamol 
cada 2.5 horas, flebotomías periódicas e infusión de hierro in-
travenoso. El fondo de ojo revela mínimas alteraciones vascu-
lares (Figura 6); la OCT no muestra edema macular (Figura 7).

Conclusiones
Las cardiopatías congénitas cianóticas pueden provocar 

alteraciones en la microcirculación retiniana, produciendo al-
teraciones visuales. En los adultos, la causa más común de 
cardiopatía cianótica congénita son la tetralogía de Fallot y el 

síndrome de Eisenmenger. La incidencia de las cardiopatías 
congénitas es del 1%. 

Las formas de presentación a nivel ocular son diferentes. 
Crowe2 describió casos con dilatación vascular retiniana, au-
mento de la tortuosidad de los grandes y pequeños vasos, e 
incluso un caso de papiledema. Krarup3 describió un caso de 
cardiopatía grave con atresia tricuspídea, defecto del tabique 
auricular y tronco arterioso y persistencia del ductus arterioso, 
que cursó con neovascularización iridiana bilateral con hiphe-
mas espontáneos y mínimas alteraciones retinianas.

La localización de la lesiones oculares está relacionada con 
el tiempo de evolución de la enfermedad general.4 En casos 
pediátricos es más frecuente encontrar afección central, en 
el polo posterior de la retina. En el caso de los adultos hay, 
además de afección central, mayor afección de la periferia de 
la retina, hecho que se explica por la tendencia a la cronicidad 
de la enfermedad.

Se ha observado que tras el control y el tratamiento médico 
o quirúrgico de la enfermedad cardíaca mejora consecuente-
mente la afección ocular, existiendo una relación de causa-
efecto.5,6

El grado de compromiso de la afección sistémica influye, 
por ende, en la alteración ocular. Peterson y Rosenthal7 estu-
diaron 83 pacientes con cardiopatía cianótica y concluyeron 
que el grado de alteración retiniana estaba estrechamente re-
lacionado con la saturación arterial de oxígeno y con el nivel 
del hematocrito. Tsutsumi,8 tras estudiar 211 pacientes con 
cardiopatía cianótica concluyó que la razón dilatación-tortuo-
sidad de los vasos se correlaciona con la gravedad de la poli-
citemia secundaria. 

Muchas son las enfermedades sistémicas que pueden pro-
ducir retinopatía, por lo que se tendrán que tener en cuenta 
para realizar el diagnóstico diferencial. Entre ellas destacamos 
la diabetes mellitus, fácil de diagnosticar; la enfermedad de 
las células falciforme, que podría diferenciarse realizando un 
análisis de la sangre periférica; la enfermedad de Eales y el 
síndrome de aortitis.

Los pacientes con síndrome de Eisenmenger se caracterizan 
por tener baja saturación de oxígeno,9 que resulta del corto-
circuito de la sangre sistémica venosa a la del circuito arte-
rial. Estos cambios en la sangre pueden provocar fenómenos 
tromboembólicos, complicaciones cerebrovasculares y síndro-
me de hiperviscosidad sanguínea.

Es importante resaltar el alto riesgo1 de estos pacientes de 
presentar enfermedad ocular, el cual se acentúa en casos de 
mal control sistémico o de mucho tiempo de evolución.

Consideramos que es aconsejable y necesaria la valoración 
global de estos pacientes, realizando revisiones oftalmológi-
cas periódicas.

Copyright © Sociedad Iberoamericana de Información Científica (SIIC), 2015
www.siicsalud.com

Los autores no manifiestan conflictos de interés.

▲ Figura 7. OCT de control a los seis meses de evolución en las que se 
observa recuperación de la depresión foveal normal en ambos ojos (A,B). En 
el OI (B) aún persistían dos pequeños quistes intrarretinianos yuxtafoveales.

◄ Figura 6. Retinografía de control 
a los seis meses de evolución. Per-
siste la dilatación de los vasos veno-
sos con alteración de su calibre, alte-
raciones microvasculares retinianas 
temporales a fóvea en OD (A); no se 
observa edema macular.
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La autora pregunta

Los pacientes con síndrome de Eisenmenger pueden permanecer asintomáticos los primeros 
años de su vida. En la segunda o tercera década de la vida, al momento del diagnóstico, se 

describen distintas manifestaciones, como la cianosis, la cefalea o los mareos.

¿Cuál de estas características se verifica en el síndrome de Eisenmenger?

Poliglobulia.

Hiperviscosidad.

Fenónemos embólicos.

Todas son correctas.

Ninguna es correcta.

Corrobore su respuesta: www.siicsalud.com/dato/evaluaciones.php/128924

Síndrome de Eisenmenger. Retinopatía capilar obstructiva
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Las cardiopatías congénitas cianóticas pueden provocar alteraciones en la microcirculación retiniana 
y producir alteraciones visuales. A mayor tiempo de evolución de la enfermedad, mayor es la afección;  

es importante resaltar el alto riesgo para estos pacientes presentar afección ocular, acentuándose 
éste en casos de mal control sistémico o de mucho tiempo de evolución. Consideramos 

que es aconsejable y necesaria la valoración global de estos pacientes.
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