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RESUMO

A Sindrome de Eisenmenger é a forma mais avancada da hipertensao arterial pulmonar
associada a um defeito cardiaco congénitos que se desenvolvida mais em mulheres com
HAP, Cia e cianose de repouso. Este Trabalho tem como apresentar o caso de uma
paciente com esta patologia 15 anos e desde entdo vem fazendo tratamento, para uma
gualidade de vida melhor, € com este caso queremos abordar esse assunto pouco
conhecido é pouco se falado, pois ndo tem mitos trabalhos anteriores falando assim direta

mente sobre o paciente como ele vive, é mais focado na patologia em si.
DESCRITORES: Sindrome, Eisenmenger.

ABSTRACT

Eisenmenger's Syndrome is the most advanced form of pulmonary arterial hypertension
associated with a congenital heart defect that develops more in women with PAH, CIA and
resting cyanosis. This paper has how to present the case of a patient with this pathology
15 years and since then has been doing treatment for a better quality of life, it is with this
case we want to address this little known subject is little if spoken since there are no myths
previous work Speaking thus directly about the patient as he lives, is more focused on the
pathology itself.

KEYWORDS: Syndrome, Eisenmenger.
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1. INTRODUCAO

A sindrome de Eisenmenger é a forma mais avancada da hipertensédo arterial pulmonar
ligada a defeitos cardiacos congénitos. Foi em 1898 que o médico austriaco Viktor
Eisenmenger publicou o0 caso de um paciente que apresentava cianose e dispneia desde
a infancia e que faleceu aos 32 anos de idade com hemoptise macica. Nos dias de hoje, o
nome Eisenmenger remete a diversos conceitos distintos, todos ligados a hipertenséo
pulmonar (MIRANDA, 2005).

Esta sindrome trata-se de um aumento da pressao pulmonar a niveis sistémicos,
resultante do aumento da resisténcia vascular pulmonar, com shunt venoso reverso ou
bidirecional, através de um defeito congénito. Isso resulta em um fluxo sanguineo maior

do que o normal, dirigindo a pressao em direcao aos pulmdes (MIRANDA, 2005).

A incidéncia real € desconhecida, mas calcula-se que ocorra um a dois novos casos de
Hipertensdo Pulmonar primaria por milhdo de habitantes na populacdo em geral
(NAUSER, 2001).

A sindrome de Eisenmenger é definida como a doenca vascular pulmonar relacionada a
cardiopatia congénita. Nesses pacientes, a doenca vascular desenvolve-se apds um
periodo hipercinético, de resisténcia vascular normal, com fluxo sanguineo pulmonar
aumentado, sendo assim ndo tendo cura, tendo apenas tratamentos paliativos
(LEUCHTE, 2004; NAUSER, 2001).

Diversos defeitos congénitos cardiacos podem resultar nesta sindrome, dentre eles a
comunicacdo interventricular (auséncia de tecido septal entre o0s ventriculos).
Resumidamente, esses defeitos primarios ndo corrigidos resultam em fluxo sanguineo
esquerdo-direito, e sem a correcdo a tempo, a microvasculatura pulmonar é remodelada
por conta do aumento da hipertensdo pulmonar, e subsequente obstrucdo sanguinea ao

orgao, e reversdo do shunt para direito-esquerdo (EL-CHAMI et. al., 2014).



Esse mecanismo pode culminar em cianose de extremidades, sincope, baixa saturacao
arterial, dispneia, em casos severos, também, acidentes vasculares cerebrais, abscessos
cerebrais, coagulopatias e morte (PALAZZINI M. et. al., apud GALIE et. al., 2009).

Segundo o mesmo autor, a sindrome pode ser evitada se a cirurgia corretiva for levada a
cabo antes que as alteracdes no desenvolvimento dos pulmdes. Uma vez que a sindrome
tenha sido desenvolvida, ndo existe tratamento especifico além do transplante do coracéo
e pulmbes: sendo esta uma opcao para doentes com mau prognostico e que nao
responderam a terapia meédica. O tratamento médico € de suporte. A hipertensédo
pulmonar pode ser tratada com antagonista da prostaciclina e da endotelina. E
recomendado profilaxia contra a endocardite. Uma vez desenvolvido, a esperanca de vida
depende do tipo e gravidade das deficiéncias subjacentes e da fungcéo ventricular direita
varia dos 20 aos 50 anos. A taxa de mortalidade fetal em doentes com a sindrome que
engravidam é aproximadamente 25 %, enquanto que a mortalidade materna excede 0s
50% (PALAZZINI M. et. al., apud GALIE et. al., 2009).

Este estudo, do tipo relato de caso, tem como marco a singularidade do caso em que uma
discente do curso de enfermagem, autora da pesquisa, relata sua experiéncia pessoal
relativa & doenca, vencendo barreiras fisicas e emocionais durante sua formacéo. Sendo
assim, a aluna diagnéstica da com Sindrome de Eisenmenger quando tinha apenas 9
anos, mas vem convivendo com a doenca desde o nascimento, achando que era apenas
um pequeno sopro, até descobrir o diagnostico certo, quando comecou o tratamento. Hoje
a paciente com 24 anos, moradora da cidade de Assis-SP, que cursa o ultimo ano da

faculdade de Enfermagem na instituicio Fema de Assis-SP.

Vem tendo acompanhamento e realizando tratamento hd 15 anos, para uma boa
gualidade de vida, jA que ndo ha outros recursos além do tratamento medicamentoso,
repouso e oxigenoteria sendo apenas 50% eficaz no caso dela, pois a cirurgia € um
recurso descartado no caso da paciente, com 0 objetivo especifico de compreender a sua

vivencia, superacao e sua qualidade de vida.



2. REVISAO LITERATURA

2.1 HISTORIA DA DOENCA

Victor Eisenmenger nasceu em Viena, Austria, em 29 de janeiro de 1864, filho de pais
alemées. Optou assim, pela medicina, tentando satisfazer seu gosto pelas ciéncias
naturais e pela docéncia, formou-se na Faculdade de Medicina da Universidade de Viena,
em 1889. Em 1897, Eisenmenger publicou o artigo que lhe traria fama pdstuma. No
primeiro capitulo, rejeita o0 dogma existente sobre cardiopatias congénitas, que afirmava
qgue o fluxo de sangue era mecanicamente responsavel pelas anomalias, e fala sobre a

embriogénese do coracao (PARTIN, 2003).

No segundo, aborda o cavalgamento da aorta sobre o septo interventricular, assunto de
seu particular interesse e que viria a ser mais bem discutido em artigo de 1898. J& no
terceiro capitulo ele relata sobre seu Unico caso da patologia, e descreve-a
completamente, no quarto capitulo, sdo abordados temas como comunicacdes
interventriculares, seus sopros e cianose. O quinto capitulo se refere a possiveis
diagnésticos diferenciais (PARTIN, 2003).

A partir do momento em que pequenas diferencas das lesdes anatémicas foram sendo
descritas, o termo Eisenmenger passou a ser usado com mais regularidade na descricao

das alteraces fisiologicas ocasionadas por estes defeitos (PARTIN, 2003; RICH, 1998).

Ocorreu a mais recente atualizacdo na classificagdo de Hipertensdo Pulmonar,
estabelecida durante o Simp6sio Mundial de Hipertensdo Pulmonar da Organizacdo
Mundial da Saude. Essa classificacdo foi em avancos acerca de achados
histopatolégicos, de mecanismos implicados a biologia molecular e vascular, bem como

as alteracfes genéticas (RICH, 1998).

2.2 CONCEITO DE HIPERTENSAO PULMONAR E DEFEITOS SEPTOS



A hipertensdo pulmonar € uma condicdo caracterizada por elevacdo sustentada da
presséao arterial pulmonar sem causa conhecida. O critério diagnostico adotado no registro
do National Institute of Health, foi o achado de pressao arterial pulmonar média superior a
25 mmhg com exclusdo de qualquer doenca que sabidamente cause hipertensao
pulmonar. (AMARAL, 2007; CARVALHO, 2005).

Portanto, as cardiopatias congénitas sdo a transposicdo das grandes artérias e o
isomerismo atrial esquerdo, este € associado a defeitos do septo atrioventricular. No
coracao estruturalmente normal, estudos sugerem que a principal causa do bloqueio
atrioventricular congénito € uma resposta inflamatdria desencadeada por anticorpos
maternos, que atravessam a placenta e entram na circulacdo fetal. Essa resposta
inflamatéria ocasiona injuria tecidual, fibrose e cicatrizacdo do sistema de conducao

(MAGALHAES, 2016).

Estima-se que fisiologicamente podemos entender a extrinseca da artéria coronaria
esquerda pelo tronco da artéria pulmonar é de ocorréncia rara, estando habitualmente
associada a presenca de comunicacdo interarterial ou hipertensdo pulmonar, a
persisténcia do canal arterial, tetralogia de Fallot e defeito do septo atrioventricular, é
decorrente destes efeitos raros (AMARAL, 2007; CARVALHO 2005).

7

Conceituando entdo, que, a hipertensdo pulmonar primaria é uma entidade rara, cuja
prevaléncia é estimada em 1 a 2 casos por milhdo de pessoas na populacdo geral.
Habitualmente, atinge individuos jovens, podendo também ser encontrada em criancas e
idosos, com predominio no sexo feminino (AMARAL, 2007; CARVALHO, 2005).

Sendo assim a maioria dos casos publicados € de pacientes adultos que podem
apresentar dor precordial e isquemia miocardica, necessitando revascularizacao
simultaneamente a corre¢cdo do defeito causador da dilatacdo do tronco da artéria
pulmonar (AMARAL, 2007; CARVGALHO 2005).

2.3  SINAIS CLINICOS

Os indices de suspeita de cardiopatia sdo considerados elevados, principalmente,
guando se considera que o sopro cardiaco ocorra em 50% das criancas. Essa é a causa

mais frequente de encaminhamento ao cardiologista. Outras causas como dor toracica,
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cansaco, arritmia e dispneia em repouso e durante esforco sdo menos frequentes, porém
importante na avaliacao inicial (AMARAL, 1995; PARTIN, 2003).

Caracterizando entdo, transporte de oxigénio nado eficaz, troca de gases nado eficaz,
cianose, fadiga, arritmias atriais e ventriculares, fraqueza, retencdo de liquido, baixa
imunidade, anemia, dificuldade em realizar atividades fisicas e diarias, trombose e

sangramento nasal e oral (PARTIN, 2003).

2.4 DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

Os cardiopatas congénitos apresentam riscos de evento arritmico moderado ao longo da
vida adulta. Estima-se que arritmias malignas e morte subita ocorram em
aproximadamente 1% de pacientes com CC em seguimento de 10 anos, sendo a
disfuncdo ventricular um marcador importante de arritmias ventriculares malignas
(MAGALHAES, 2016; NAUSER, 2001).

Dando seguimento as arritmias cardiacas sao a principal causa em pacientes adultos com
CC internados. Podem ser sinal de descompensacdo hemodinamica, assim como podem
ser muito mal toleradas, devido a condicdo cardiaca prévia. A presenca de arritmias
documentadas aumenta o risco de morte subita, sendo isso especialmente verdadeiro na
presenca de flutter/[FA em pacientes com transposi¢cdo de grandes vasos e tetralogia de
Fallot (MAGALHAES, 2016; NAUSER, 2001).

Além da anamnese, exames complementares poderdo ser solicitados de acordo com a
hip6tese diagnéstica, e poderdo trazer informagdes prognosticas, tais como: ECG de
repouso, Holter e monitor de eventos, para avaliacdo de sintomas e pesquisa da presenca
de arritmias atriais e ventriculares. Raios-X de torax, Eco cardiograma transtoracico ou
transesofagico, Tomografia computadorizada, Teste ergoespirométrico, a fim de avaliar
risco e definir necessidade ou néo de intervencdo (MAGALHAES, 2016; NAUSER, 2001).

Os exames de laboratorio, mas citada € a gasometria venosa e nela sdo avaliadas as
seguintes vertentes, saturagcdo de oxigénio, bicarbonato, excesso de base, sodio,
potassio, lactato, hemacias, hemoglobina, hematdcrito, leucécitos (5% bastonetes, 60%
segmentados, 29% linfocitos, 6% mondcitos); plaquetas, creatinina, ureia, magnésio,
proteina C reativa, TP (INR), TTPA, dimero D, fibrinogénio e o ecocardiograma (PARTIN,
2003).
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3. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo de caso de abordagem qualitativa , descritiva e retrospectiva. A
metodologia utilizada foi através da coleta de dados do prontuario e na literatura vigente e
relato de superacdo da aluna pelos autores, mediante consentimento prévio,
documentado e assinado. O individuo da pesquisa assinou o termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE), onde foram informados a respeito do objetivo da pesquisa,
assim como sua importancia para a saude e motivacao, em seguida, se deu inicio a coleta
dos dados. A coleta de dado foi através de relatos vivenciados ela aluna do curso de
enfermagem portadora da Sindrome de Eisenmenger, com foco na superacéo e qualidade

de vida.

4. RESULTADOS E DISCUSSOES

4.1 EXPOSICAO DO CASO

Relato de caso da paciente A. C. B. O., Residente da cidade de Assis-SP, nascida dia 29
de abril de 1993, prematura de 32 semanas, de parto normal feito por foérceps. Foi preciso
realizar reanimacdo pois nasceu com parada respiratoria, logo apos algumas horas
descobriram que tinha uma fistula reto vaginal, devido a este problema, foi encaminhada
para Hospital clinico de Londrina- Paran& para realizacdo de exames e possivel cirurgia
para correcao do problema. Os exames realizados diagnosticaram também um sopro no
coracgao, devido uma falha nos septos cardiacos e isto impossibilitou a correcao cirdrgica
da fistula, além do baixo peso 1.100Kg. A paciente foi em caminhada de volta para cidade
natal, ficando internada 2 meses na Maternidade de Assis, permanecendo na incubadora,

se alimentando por sonda nasogastrica, pois ndo tinha forga para conseguir sugar.

Quando atingiu 1.900kg recebeu alta do hospital. Em casa era alimentada de leite
materno a cada duas horas, em uma chuquinha, 20ml por vez, e mesmo assim nao
conseguia ganhar peso. Com 10 meses, apresentou choro forte e dispnéia intensa
evoluindo para uma nova parada cardiorrespiratéria, sendo reanimada pela méae e levada
prontamente ao pronto socorro local. Ap0s novos exames a constatacdo do grau de

comunicagdo intra atrial e intraventricular com complicagdo na artéria pulmonar
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(hipertensdo pulmonar congénita), sendo assim encaminhada para Hospital Incor

(Instituto do Coracdo) em Séao Paulo.

No INCOR, os médicos nao aceitaram o caso alegando desconhecer o tratamento de uma

patologia t&o rara e de poucos estudos.

A patrtir dai o tratamento se deu na cidade local, mantendo exames periédicos, porém a
doenca ia se agravando, dispnéia constante com cianose central, devido ao pouco

recurso que a cidade disponha.

Medicada com captopril iniciou crises de tosse e aumento progressivo da dispnéia, sendo

necessario parar com a medicacao.

Ao completar 10 anos, mantendo quadros continuos de dispnéia e cianose, 0
cardiologista de Assis a encaminhou a um amigo do Dante Pazzanese em Sao Paulo,
iniciando estudos e consultas periddicas a cada trés meses, 0 que se da até os dias
atuais. No Dante Pazzanese seu diagnostico foi fechado como Sindrome de

Eisenmenger.

Para avaliacdo mais detalhada do funcionamento cardiaco, os medicos do Dante
solicitaram um Cateterismo Cardiaco, porém a intubacdo oro traqueal ndo foi possivel

descartando a possibilidade de realizacao deste exame ou de qualquer tipo de cirurgia.

Assim, o tratamento proposto foi conservado com medicamentos que melhoram sua

funcao cardiaca e pulmonar como: Silenafila, Bosentana, Amiodarona.

Hoje com 24 anos, vencendo sua perspectiva de vida e dificuldades fisicas a paciente
encontra-se no ultimo ano do curso de enfermagem, mantendo seu tratamento e suas

consultas periédicas na cidade de Séo Paulo.

3.2 SINAIS CLINICOS E TRATAMENTO APRESENTADO PELA PACIENTE

Durante toda a sua vida, a paciente lutou contra sintomas fisicos como dispnéia aos
minimos esfor¢cos, cianose de extremidades e rotineiramente cianose central, cansaco
fisico, arritmias cardiacas que provocam precordialgia, edema de extremidades
acarretadas por retencdo de liquidos, infecgcbes constantes agravadas pela baixa
imunidade, sangramento nasal, gengivite, trombose de membros pelo disturbio de
coagulacdo sanguinea, limitacdo nas atividades fisicas, atrofia de membros, cifoescoliose

e hepatite medicamentosa.
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A sindrome de Eisenmenger esta associada a diversas complicacdes, como arritmias,
insuficiéncia cardiaca, trombose pulmonar e sistémica e hemoptise. Associa-se ainda a

disfuncao renal, abscesso cerebral, gota e litiase biliar (LOPPES, 2014).

A cianose e a eritrocitose secundaria sdo marcantes na sindrome de Eisenmenger e
raramente ocorrem nos pacientes com outras causas de HAP. Além disso, como a
doenca tem progressao lenta e o paciente tem o defeito cardiaco desde a infancia, a
percepcao das limitacdes impostas pela doenca é pobre e a maioria dos pacientes acaba
se adaptando ao quadro (WARNES, 2008). Estes pacientes frequentemente também
apresentam alteracdo de coagulacdo e podem evoluir tanto com trombose como com

sangramento.

3.3 ALIVIO DOS SINTOMAS

Paciente relata, habitos que a ajuda a melhorar seus sinais e sintomas quanto a patologia,
tais como, repouso, respirar fundo, beber &gua, evitar fazer esforco fisico, evitar
atividades fisica, evitar cigarro, evitar ansiedade, nervosismo, choro, evitar engravidar (por
ser um risco de 50% de mortalidade materna), evitar cirurgias, evitar anticoncepcionais
(por causa do uso de hormdnio), evitar antinflamatorio, evitar sédio (agua do mar e
energeético), evitar contatos com pessoas ou materiais contaminados, evitar contato com
pessoas doentes. Os medicamentos, mas usados sao, sildenafila, amiodarona, sulfato

ferroso, omeprazol, bosentana.

Os pacientes com Eisenmenger apresentam cianose e eritrocitose e devem ser
orientados a se manterem bem hidratados e ativos, de forma a reduzir a
hipercoagulabilidade sanguinea (DIMOPOULQOS, 2008). Diuréticos de alca podem ser
usados nos casos de congestdo (SPENCE, 1991).

Ainda de acordo com Spence (1991), os pacientes devem ser tratados com reposicéo de

ferro quando necessario e flebotomias para redugcéo do hematdcrito devem ser evitadas.

Embora a anticoagulagdo seja controversa, ela visa a reducdo do risco de
tromboembolismo (WARNES, 2008).

Embora n&o existam muitos estudos com relagdo ao uso de medicamentos anti-

hipertensivos pulmonares em pacientes com Eisenmenger, tanto a bosentana como a


https://www.google.com.br/url?sa=t&rct=j&q=&esrc=s&source=web&cd=1&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiPurSI7pjVAhXDD5AKHREqCWIQFggjMAA&url=http%3A%2F%2Fwww.adorocinema.com%2Ffilmes%2Ffilme-139824%2F&usg=AFQjCNGMyxw3MVFDpIxZ5HVYdXOHFxoihA
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sildenafila demonstraram ser capazes de reduzir a resisténcia vascular pulmonar e
melhorar a classe funcional em pequenos grupos de pacientes com cardiopatias
congeénitas. No estudo BREATHE-5, 54 pacientes com Eisenmenger e defeitos de septos
atrial ou ventricular em classe funcional Ill, receberam bosentana, um inibidor da
endotelina, ou placebo em uma relacdo de 2:1 durante 16 semanas. Foi verificada uma
reducdo da pressdo arterial pulmonar de 55 mmHg (p=0,038) e um aumento da
capacidade ao exercicio em 53,1 m (p=0,0079) entre os pacientes que estavam no grupo
ativo (GALIE, 2006). Este foi o primeiro estudo que descreveu os beneficios e seguranca
guanto ao tratamento da Hipertensao Arterial Pulmonar em pacientes com sindrome de

Eisenmenger.

Da mesma forma, sildenafila, um inibidor da fosfodiesterase tipo 5 ou placebo foram
fornecidos de forma randémica para 84 pacientes com sindrome de Eisenmenger e classe
funcional de Il a IV. A medicacao foi usada na dose de 20 mg 3 vezes ao dia ou placebo,
durante 12 meses. Apos esse periodo verificou-se que a distancia percorrida no teste de
caminhada de 6 minutos havia aumentado 56m (de 42 para 69m), e a saturacdo de
oxigénio em ar ambiente apresentava incremento de 2.4% em relacdo ao periodo basal
(1,8% para 2,9%). Os pacientes também apresentavam melhora da pressdo arterial
pulmonar e da resisténcia vascular pulmonar (ZHANG, 2011).

3.4 DIFICULDADES VIVENCIADAS DURANTE A GRADUACAO

Faltas continuas devido agravamento do sintoma de dispnéia e precordialgia dificultava o
acompanhamento das aulas tedricas, sendo necessario varias vezes o estudo em casa

com a ajuda de oxigénio.

Na sindrome de Eisenmenger, onde a resisténcia vascular pulmonar se torna maior que a
sistémica e o fluxo pelo defeito se inverte de maneira irreversivel, levando a um quadro
clinico de alta morbidade consequente a hipoxemia e as diversas alteracdes
hematoldgicas secundarias, o paciente evolui com dispnéia intensa necessitando de uso
continuo de oxigenoterapia (GALIE,2004; GUIMARAES 2005)

Nos estagios supervisionados, 0 contato com o ambiente hospitalar acabou aumentando
seu quadro de infeccdes recorrentes, sendo orientada pelo médico a deixar o curso.
Mesmo assim, a paciente continuou seu percurso, tratando clinicamente as infec¢des que

se instalavam apos contato com areas de grande contaminacao.
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N&o foi encontrado na literatura a associacao da baixa imunidade da paciente em questao
com sua sindrome, acredita-se que a limitacao fisica e suas complicacdes recorrentes a
funcdo cardiorrespiratoria dificultam a acéo de células de defesa propiciando um aumento

do risco de infegdo apos exposicao.

3.5 PERSPECTIVAS VIVENCIADA DURANTE SUA FORMACAO

Paciente nunca se imaginou em chegar até aqui, mesmo com muitas dificuldades e

limitagcOes esta conseguindo se formar.

Frequentando os estagios e avaliacbes como qualquer outro aluno do curso de

graduacao.

Como perspectiva espera atuar como enfermeira, seu sonho conquistado, e ajudar na

melhora da qualidade de vida dos seus pacientes.

5. CONSIDERAGOES FINAIS

Esse trabalho teve como objetivo principal descrever as dificuldades e perspectivas
vivenciadas por uma aluna do curso de enfermagem com sindrome de Eisenmenger.
Conclui-se que a incidéncia desta sindrome na populacdo é de 1% e que se apresenta
mais em mulheres do que em homens.

A oxigenoterapia ndo é recomendada de rotina, mas € util no paciente em hipoxemia
profunda, dispneia em repouso ou atividades limitadas, sabendo que a sindrome é
associada com a hipoxemia crénica, podendo levar a formagao de trombos.

A hipoxemia e a hiperviscosidade sanguinea, pode ser responsavel por diversas
anormalidade como: mialgia, cefaleia, tontura e dispnéia, queixas comuns relatadas pela
aluna, e ainda mais complicagdes ndo referida por ela, porém descritas na literatura
como: disturbios visuais, acidente vascular cerebrais e abscesso cerebral.

Suas perspectivas demonstra a vontade de atuar na area da saude, contribuindo para o
cuidado com pessoas que demandam aten¢ado a sua saude.

Concluimos que este tema ¢é pouco discutido, o que dificultou em muito a
contextualizagdo com a literatura, porém seu caso pode demonstrar que as dificuldades
geradas pela doenga podem ser tratadas clinicamente melhorando a qualidade de vida

dos pacientes e possibilitando-o a vencer desafios e conquistar sonhos.
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