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RESUMEN. El Sindrome de Cimitarra es una pato-
logia que consiste en el drenaje anomalo de las ve-
nas pulmonares derechas a la vena cava inferior,
hipoplasia del 16bulo inferior derecho del pulmén
y de la arteria pulmonar derecha con una anatomia
traqueobronquial andmala, irrigacion sistémica
arterial anémala del 16bulo inferior derecho direc-
tamente desde la aorta o de sus ramas principales y
dextroposicion cardiaca. Ademas puede ir asociado
a otras malformaciones congénitas. Es una enferme-
dad poco comiin que desde el primer caso descrito
en 1836 hasta la actualidad se han reportado solo 211
casos. Presentamos 2 de 4 casos encontrados en la
consulta del Hospital Escuela.

Palabras Claves: Sindrome de Cimitarra, drenaje an6-
malo, hipoplasia pulmonar, dextroposicién cardiaca.

The Scimitar Syndrome is a pathology that consists
of anomalous venous drainage of the right lung into
the inferior vena cava, hypoplasia of the right infe-
rior lobe of the lung and the right pulmonary artery
with an anomalous tracheobronchial anatomy,
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anomalous arterial systemic irrigation of the right
inferior lobe directly from the aorta or its principal
branches and cardiac dextroposition. It can be
associated with other congenital malformations. It
is an uncommon disease that since its first
description in 1836 only 211 have been reported. We
inform 2 of 4 cases from the Hospital Escuela.

Key Words: Scimitar syndrome, anomalous drainage,
pulmonary hypoplasia, cardiac dextroposition.

INTRODUCCION

El Sindrome de Cimitarra consiste de los siguientes
malformaciones congénitas: 1. Drenaje venoso ané-
malo de venas pulmonares derechas a la vena cava
inferior: 2. hipoplasia del I6bulo inferior derecho del
pulmén y de la arteria pulmonar derecha con una
anatomia traqueobronquial anémala; 3. irrigacion
sistémica arterial andmala del 16bulo inferior derecho
directamente desde la aorta o de sus ramas principa-
les; y 4. dextroposicién cardiaca.

El sindrome es nombrado por su semejanza a una es-
pada turca, la cimitarra, observada en la radiografia
simple posteroanterior del térax con una imagen den-
sa paracardiaca derecha que desciende, se encorva y
incrementa de tamafo al acercarse al angulo
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cardiofrénico. Esto corresponde a la trayectoria de una
vena pulmonar Unica. EI signo fue descrito por Dotter
en 1949," pero Halasz? en 1956 y Neill et al. en 1960,
nombraron el sindrome, sin embargo, hallazgos simi-
lares fueron descrltas en autog)SIas de 3 nifios, dos de
ellos en 1836* y uno en 1912.° El primer intento para la
correccion del sindrome fue hecho en 1950/ pero el
enfoque fisiolégico no fue realizado hasta 1956.% Se
presentan 2 de 4 casos de sindrome de cimitarra, y un
pequefio resumen de los otros dos de los cuales ya
habian SIdO reportados previamente por los autores
en1987”°

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso 1.

Nifia de 10 afios, conocida desde los 6 afios de edad
por presentar cardiopatia congénita estudiada en el
Instituto Nacional del Tdérax (1990), con una
dextroposicién cardiaca y drenaje andmalo de venas
pulmonares derechas a la vena cava inferior. La pa-
ciente presenta disnea sin cianosis. Tiene retraso im-
portante del peso (45 Lbs.), se observa de aspecto
marasmatica, con pulsos periféricos normales. Torax
simétrico con actividad cardiaca mas intensa en el lado
derecho. Se ausculta ritmo cardiaco regular, soplo
asistdlico grado I1/VI mas intenso en el borde
paraesternal derecho, con desdoblamiento constante
del segundo ruido y componente pulmonar normal.
Pulmones sin signos patoldgicos. El higado se encuen-
tra dentro de los limites normales y de lado derecho.
La radiografia de térax muestra discreto desplaza-
miento del corazon hacia la derecha conservando su
apex hacia la izquierda, vascularidad pulmonar de-
recha aumentada, y se observa una sombra de un vaso
paracardiaco anémalo que desciende hacia el
diafragma (signo de la cimitarra), y corresponde a un
drenaje anémalo parcial de las venas pulmonares de-
rechas a la vena cava inferior (Fig. 1), tamafio de la
silueta cardiaca dentro de limite normal. En
cateterismo cardiaco se observa paso del sistema ve-
noso pulmonar a través de un tronco venoso comuin
gue drena las venas pulmonares derechas a la vena
cava inferior y a la auricula derecha. Angiografia en
el sistema venoso pulmonar se observa el drenaje ha-
cia la vena cava inferior y la auricula derecha {Fig. 2).
El electrocardiograma con leve trastorno de conduc-
cion de rama derecha. Se observan cavidades dere-

Figura 1. Radiografia simple de térax anteroposterior mostrando
dextroposicion cardiaca (corazén desplazado hacia la derecha con
apex orientado hacia la izquierda) y signo de la cimitarra (C =
Cimitarra).

Figura 2. Radiografia de térax y abdomen en cateterismo mostrando
catéter que ingresa al sistema venoso a través de la vena femoral
derecha, asciende por la vena cava inferior (VCI), entra a la vena
pulmonar anémala (C) y llega al sistema venoso pulmonar (VP).
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chas dilatadas en ecocardiografia bidimensional, ta-
bique interventricular no paradéjico, tabique
interventricular intacto, dos venas pulmonares
drenando a la auricula izquierda y dos a la vena cava
inferior, relacién de gastos derecho e izquierdo indica
corto circuito arteriovenosos importante de 2 a 1. El
diagnostico final fue sindrome de cimitarra con
dextroposicion cardiaca, hipoplasia pulmonar dere-
cha, drenaje anémalo de venas pulmonares a vena
cava inferior y auricula derecha. Esta paciente fue in-
tervenida quirtrgicamente fuera del pais.

Caso 2.

Paciente masculino de 4 afios de edad referido del
Hospital Mario Catarino Rivas con diagnostico de
Comunicacion Interauricular. Sin antecedente pato-
I6gico de importancia. Asintomatico, sin cianosis, pul-
so normal. En corazdn se ausculta soplo grado I1/VI
en segundo espacio intercostal derecho con el segun-
do ruido cardiaco ampliamente desdoblado y fijo.
Pulmones se auscultan normales. Higado de tamafio
y posicion normal. La radiografia de térax revela
dextroposicion cardiaca, vascularidad pulmonar au-
mentada, auricula derecha aumentada de tamafio, con
signo de la cimitarra. Electrocardiograma muestra
desviacion del eje hacia la derecha. El cateterismo car-
diaco muestra drenaje andmalo de 2 venas
pulmonares derechas a una vena comuin que llega a
la vena cava inferior, una comunicacion interauricular,
el trayecto de la aorta es normal, no hay colaterales
de aorta al pulmén derecho. El diagndstico final fue
sindrome de cimitarra asociado a comunicacidn
interauricular.

Los casos reportados en 1987 fueron de un paciente
femenino de 6 afos de edad desnutrido sin antece-
dentes patoldgicos de importancia y un paciente mas-
culino de 12 afios de edad con antecedentes de difi-
cultad respiratoria al nacer e infeccion respiratoria a
repeticiéon. Ambos pacientes fueron ingresados por
cuadro de tos productiva, disnea y fiebre. Al examen
fisico se les encuentra ruidos respiratorios disminui-
dos, matidez a la percusidn expansibilidad pulmonar
disminuida, con roncus y sibilancias en base pulmonar
derecha. Ruidos cardiacos aumentados de lado dere-
cho, soplo cardiaco sistolico 1/V1 en base pulmonar y
segundo ruido cardiaco desdoblado con componente
pulmonar aumentado. En la radiografia de térax se
observo en ambos pacientes el signo de la cimitarra'y

dextroposicion cardiaca. En EKG present6 desviacion
axial hacia la derecha. En cateterismo y angiografia
se encuentro drenaje andmalo de vena pulmonar a
vena cava inferior. Solo en uno de los casos se obser-
vo hipertensién pulmonar.

DISCUSION

Desde la descripcion original del sindrome en 1836,
se han descrito un total de 211 casos incluyendo nues-
tros pacientes. Afecta mas a la poblacién femenina,
pero en nuestros casos, la distribucién fue homogé-
nea. No existe predominancia racial y la distribucion
es universal -2

La etiologia es desconocida. Ocurre antes o durante
el estado embriologico de 8 mm debido a: 1. persis-
tencia, en lugar de la obliteracion normal de la comu-
nicacion primitiva entre la aorta y el plexo vascular
pulmonar; y 2. obliteracion prematura de la vena
pulmonar comun y persistencia de la via de drenaje
primitiva del pulmén en la vena cava inferior.?? Estas
anormalidades vasculares resultan en una hipoplasia
de pulmén derecho y alteracion del arbol bronquial
Esta anomalia vascular se comporta hemodinami-
camente como un shunt izquierdo derecho con sobre-
carga ventricular derecha e hipertrofia secundaria, flu-
jo vascular pulmonar aumentado en el area no afecta-
da del pulmén pero disminuido en el afectado.*

La hipertension pulmonar estaba presente en uno de
nuestros pacientes, que no tenia cardiopatia agrega-
da. Puede ocurrir hipertensiéon pulmonar, especial-
mente en aquellos casos con defectos cardiacos con-
génitos de shunt izquierdo derecho. La presion
pulmonar en nuestro paciente con comunicacion
inter auricular asociado estaba normal. En los casos
que no presentan estas anomalias asociadas, las in-
fecciones del pulmon hipoplasico, que se pensé como
un factor contribuyente, actualmente es cuestionado.®
La obstruccién venosa del I6bulo derecho inferior se
ha relacionado recientemente con el desarrollo de
hipertension pulmonar.?* Se espera una sobrevida
hasta adulto~en los pacientes con shunt izquierda-de-
recha menor del 50%.

Uno de nuestros pacientes fue sintomatico al nacer,
mientras que los otros presentaron sintomas afios des-
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pues. El inicio de la sintomatologia raramente ocurre
en el periodo neonatal, con progresion rapida y pro-
nostico reservado. Sin embargo, el 25% de los pacien-
tes puede ser diagnosticado mas tarde por infeccio-
nes respiratorias recurrentes™ y mas de 40% puede
ser asintoma-tico y el diagndstico hecho durante exa-
men rutinario de radiografia simple de térax por in-
fecciones respiratorias. %

Tres de nuestros pacientes iniciaron su enfermedad
con cuadro de disnea y tos, y posteriormente presen-
taron infecciones respiratorias a repeticion, mientras
que el otro caso fue asintomatico. Los sintomas mas
comunes descritos en la literatura son disnea (26-29%),
tos (14-15%), dolor toracico (14-15%), sibilancias (7-
8%), fiebre (4%) y cianosis intermitente (8%) relacio-
nada con infeccidn pulmonar intermitente y dismi-
nucién de capacidad vital. "2

Al examen fisico dos de nuestros pacientes fueron
desnutridos. En dos de los casos se encontro a nivel
pulmonar disminucion de ruidos respiratorios,
matidez a la percusion, expansibilidad pulmonar dis-
minuida, con roncus Yy sibilancias en base pulmonar.
En corazén se hallaron los ruidos cardiacos aumenta-
dos en hemitérax derecho, soplo sistélico en base car-
diaca y desdoblamiento fijo del segundo ruido en todo
nuestros pacientes; el componente pulmonar aumen-
tado del segundo ruido cardiaco estaba presente solo
en el primer caso. El 4pex desviado a la derecha, rui-
dos cardiacos mas intensos en region paraesternal de-
recha (37%), soplo cardiaco (27%), desdoblamiento
amplio del segundo ruido cardiaco, con componente
pulmonar aumentado y disminucidn de los ruidos
respiratorios con matidez de la percusién de
hemitérax derecho, son hallazgos fisicos comunes
descritos en la literatura,"*?

HALLAZGOS PATOLOGICOS:

La anormalidad mas comin del pulmén derecho es:*®
hipoplasia pulmonar con 1,2, ¢ 3 l6bulos y desigual-
dad en su anatomia; I6bulo medial indiferenciado a
veces reemplazado por el asentamiento de la lingula
del lIébulo superior; ausencia por hiperplasia de
bronquio lobular o compresién, y desplazamiento
del Iébulo bronquial inferior derecho; y cambios
diverticular y quistico de bronquio que comunica li-
bremente con los bronquios principales. No existe

evidencia de secuestro pulmonar, que consiste en
degeneracidn quistica intralobular que no tiene co-
nexion con el arbol bronquial principal. En algunos
casos es dificil la diferenciacion clinica de estos dos
sindlrﬁomes y es necesario realizar un examen patolo-
gico.

En un secuestro pulmonar acompafiado por drenaje
venoso andémalo a la vena cava inferior, no se encuen-
tra un shunt importante: un hecho atil para diferen-
ciarlo del sindrome de cimitarra previo a la cirugia en
aquellos casos que requieran una lobectomia.

La irrigacion sistémica del pulmén derecho viene de
tres fuentes: la arteria pulmonar, arteria bronquial,
vasos anémalos originados de vasos toréacicos,#%%
abdominales*™! o diafragmaticos.>-* La arteria pul-
monar es usualmente hipoplasica y en algunos casos
esta ausente.>?**’ La vena anormal cursa a través de la
gran fisura recibiendo tributrias del 16bulo pulmonar,
se ensancha, luego desciende y corre paralelo al
borde derecho del pericardio derecho, atraviesa el
diafragma y drena a la vena cava inferior cerca de
su entrada a la auricula derecha. En algunos casos la
conexidn es supradiafragmatica. El I6bulo inferior
siempre drena en la vena cava inferior pero el I6bulo
superior derecho puede drenar en la auricula dere-
cha.

CAMBIOS ELECTROCARDIOGRAFICOS:

En los casos que no presenta cardiopatia asociada, el
electrocardiograma no presentan anormalidad impor-
tante.”® En los casos con cardiopatia, la alteracion de-
pende de la lesidn asociada. En la literatura, se han
encontrado que la mayoria de los casos tienen una
desviacién axial derecha, una sobrecarga del
ventriculo derecho y bloqueo incompleto de rama
derecha.’®*® Todos nuestros pacientes mostraron des-
viacion axial transicional derecha.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

El diagndstico se hace facilmente con una radiografia
simple de térax por la presencia del signo de la cimi-
tarra, la cual estaba presente en todos nuestros pa-
cientes. Ademas se observo corazon desplazado ha-
cia la derecha con &pex orientado hacia la izquierda y
vascularidad aumentada. El signo de la cimitarra ha
sido detectado en 34 de 45 casos revisados por Vas-
quez-Pérez,” y agregando casos de la literatu-
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ra, 211161828 an Jos Gltimos 10 afios, se ha encontrado en

54 de 65 casos(75%). El desplazamiento del corazon
a la derecha es el otro punto cardinal para el diag-
ndstico. Se ha indicado que existe una hipoplasia
pulmonar derecha. EI hemitorax derecho es de me-
nor tamarfio que el izquierdo en 25% de los casos y el
pulmén izquierdo presenta un incremento de la
vascularidad arterial. La tomografia lineal muestra el
signo de la cimitarra observada en la radiografia sim-
ple de torax y en estos casos existe una marcada
dextroposicion. Se han reportado casos de sindrome
de la cimitarra con signos visible en la base del pul-
mén izquierdo,*** y han habido reportes de casos con
signaoo de cimitarra con drenaje venoso pulmonar nor-
mal.

BRONQUIOGRAFIA:

La bronquiografia es util para determinar las anor-
malidades del arbol bronquial y en casos raros, se
ha encontrado normales.’® La ausencia de bronquio
derecho, especialmente los del I6bulo medio y en al-
gunos casos los del 16bulo superior no es rara. Los
bronquios del I6bulo inferior siempre estan presen-
tes. En algunos de estos casos se ha descrito isome-
rismo.? Cuando los tres bronquios estan presentes,
existe variabilidad en el tamafio y nimero de sus
ramas.™ Los diverticulos, bronquiectasia y desplaza-
miento del arbol bronquial hacia el campo pulmonar
inferior derecho puede estar presente es algunos ca-
S0S.

CATETERISMO CARDIACO:

El cateterismo cardiaco es el intrumento diagndstico mas
importante. Muestra la contaminacién de sangre venosa
con sangre arterial que viene del pulmén derecho a
nievel de la vena cava inferior o de la auricula dereha.
La saturacion de oxigeno es mayor de 95%. Es muy
importante la medicion de la presion arterial pulmonar.™
De un total de 50 casos en quienes se ha medido la
presion pulmonar, 18 de ellos y tenian una presion
mayor de 34 mmHg.**5® Vasquez-Pérez" et al.
encontraron 17 casos con elevacion moderada de la
presién con cardiopatia asociada.

ANGIOCARDIOGRAFIA:

El drenaje venoso andmalo puede ser demostrado
entrando a la vena andmala a través de la vena cava.
Cuando esto no es posible, se realiza angiografia en
la arteria pulmonar lo que permite la visualizacion

del drenaje anomalo en levofase, el 100% de nues-
tros pacientes presentd drenaje de la vena pulmonar
derecha a la vena cava inferior. En la mayoria de los
casos descritos en la literatura, el pulmon derecho
drena hacia la vena cava inferior (70-80%); en 20% de
los casos, el l16bulo superior drena en la auricula iz-
quierda y el inferior a la vena cava inferior; en 10 de
los casos se pudo encontrar drenaje venoso combina-
do a la vena cava inferior y directamente a la auricula
derecha. La arteria pulmonar es hipoplasica en 40%,
normal en 41% y atrésico o ausente en 7% de los ca-
sos.™! La angiografia adrtica permite la determinacion
del origen de la arteria que irriga la base del pulmén
derecho, originado en la aorta infradiafragmatica en
24 casos,*™®8 principalmente de la arteria celiaca. Se
han reportado casos de irrigacién pulmonar
supradiafragmatico por la arteria de la glandula
mamaria interna."*?

ECOCARDIOGRAFIA:

La ecocardiografia puede demostrar el drenaje veno-
so anémalo de la vena cava inferior explorado en la
zona diafragmética hasta la auricula derecha.****! En la
actualidad se puede usar estudios sonograficos para
hacer diagnéstico intrauterino.*

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA:

La tomografia computarizada ayuda a demostrar el
curso de la vena anémala, define la distribucion bron-
quial, la anormalidad del I6bulo pulmonar y la pre-
sencia de bronquio derecho hipoarterial en relacion a
la arteria pulmonar. La tomografia no es un estudio
de primera eleccion para hacer el diagndstico, pero
puede ser sugerido al radidlogo en caso no sos-
pechado.?’ Las imagenes por Resonancia Magnéticas
son otros estudios no invasivos que se usa en la ac-
tualidad para el diagndstico del sindrome de cimita-

#3613,

MANEJO:

El primer intento quirurgico fue hecho por Brake y
Lynch’ llevandose a cabo una lobectomia inferior de-
recha. Kirklin et al® en 1956 realiz6 la primera correc-
cion fisioldgica, con anastomosis de la vena anémala
a la auricula izquierda y cierre del defecto septal auri-
cular de la misma manera en que el drenaje venoso
anomalo a la auricula derecha fue corregida. En 1960
Kock y Silva® reportaron la anastomosis de la vena
anémala a la auricula izquierda y Zubiate y Kays®
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usaron un injerto dentro de la auricula derecha para
desviar la sangre a la auricula izquierda en 1962. En
1971 Murphy et al® reportaron 64e7 casos reparados
exitosamente usando un injerto de pericardio para
construir un tanel dentro de la auricula derecha des-
de la salida de la vena anémala de la vena cava infe-
rior a la auricula izquierda. Puig-Massana® reporté
una variacion de las técnicas anteriores usando la pa-
red anterior de la auricula derecha para construir el
tunel intra-auricular, usando pericardio.

Las indicaciones para la correccion quirdrgica son: 1)
presencia de hipertensién pulmonar importante y 2)
asociacion de malformacion cardiaca. En los casos sin
cardiopatia, la cirugia dependera de la seriedad de la
sintomatologia manifestada por la presencia de infec-
ciones pulmonares frecuentes. En estos casos, la re-
seccion pulmonar, lobectomia o segmentectomia es-
tan indicadas. Antes de realizar la cirugia de este tipo,
se hacen pruebas de funcién respiratoria bronco-
espirometria™ o estudios de la funcion respiratoria con
técnica de Xendn 133, los cuales son importantes para
evitar reseccion pulmonar innecesaria.

Los pacientes asintomaticos quienes no necesitan ci-
rugia, deben de ser supervisados puesto que en
cualquier momento pueden volverse sintomaticos du-
rante su vida."* La edad de inicio de los sintomas es
importante para el prondstico de estos pacientes mien-
tra}g mas temprano se presente, peor es el pronosti-
.
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Mo te entretengas en arrancar flores para guardarlas,

stgue caminando y las flores alegrarén tu camino”.
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