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RESUMEN

Asi como otros sindromes congénitos considerados raros por su baja incidencia, el diagnéstico del sindrome de la Cimi-
tarra se basa en la presencia de un drenaje venoso anémalo de las venas pulmonares derechas que en muchas ocasiones
se asocia con la presencia de otras malformaciones pulmonares y cardiacas. La gran mayoria pasan desapercibido puesto
que los sintomas pueden manifestarse hasta en edades adultas y puede pasarse por alto. A propésito de un caso clinico,
presentamos una revisién de este tema, que es importante tomar en cuenta para darles a estos pacientes un seguimiento
y tratamiento adecuados.

Palabras clave: Sindrome Cimitarra, Sindrome Venolobar congénito, Drenaje anémalo venas pulmonares.

ABSTRACT

Scimitar syndrome: a review based on a clinical case

As other congenital syndromes are considered rare based on their low incidence, the diagnosis of scimitar syndrome
is based on the presence of an abnormal right venous pulmonary drainage, accompanied in many cases with other
pulmonary and cardiac malformations. The vast majority of them has been undiagnosed, because the symptoms present
later in adulthood. With regard to a clinical case, we present a review of this topic, which is important to take into account
to give this patients a follow-up and adequate treatment.

Key words: Scimitar syndrome, Congenital venolobar syndrome, Anomalous drainage of pulmonary veins.
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CASO CLiNICO derechas por medio de una vena pulmonar derecha Unica
hacia la vena cava inferior, con dilatacién de la misma de
42 mm de didmetro. Dichos hallazgos compatibles con sin-
drome de Cimitarra. En el ecocardiograma transesofagico se
corroboran los hallazgos de las imagenes transtoracicas, sin
embargo, ademas se observa una vélvula de Eustaquio gran-
de que inicialmente se confundié con un defecto persistente

del septum interatrial.
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Se trata de una paciente femenina de 56 afnos, con ante-
cedente de reparacién de comunicacion interatrial (CIA) en el
ano 1988. Continuo control ambulatorio, hasta que en el afo
2014 consulta por disnea progresiva, dolor toracico retroes-
ternal y fatiga. Al completar estudios de imagen, se le reali-
za ecocardiograma transtoracico que documenta patrén de
contractilidad global biventricular conservada, con fraccién
de eyeccioén del ventriculo izquierdo en 56%, llama la aten-
cion la dilataciéon de camaras derechas, se logra observar par-

DISCUSION

che de reparacién de CIA previa, sin embargo, con datos de
cortocircuito residual. Se complementa con Tomografia Axial
Computarizada (TAC) con medio de contraste a nivel toraci-
co, documentando anomalia parcial de retorno venoso pul-
monar derecho, dado por drenaje de las venas pulmonares
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El sindrome de la cimitarra, o también conocido como
sindrome venolobar congénito, consiste en una conexién
andmala congénita de las venas pulmonares derechas hacia la
porcién suprahepdtica de la vena cava inferior o bien, al atrio
derecho por encima de la desembocadura de dicha vena'. La
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imagen radiogréfica clasica se asemeja a una espada turca, de
donde deriva su nombre. Asimismo, puede incluir otras mal-
formaciones congénitas como hipoplasia del pulmén dere-
cho, hipoplasia de la arteria pulmonar derecha, alteraciones
bronquiales, dextrocardia y aproximadamente una cuarta
parte de las veces se asocia a anomalias cardiacas, dentro de
las cuales la méas frecuente es la comunicacién interatrial™2.

Es una patologia rara, con una incidencia realmente
desconocida por la cantidad de casos asintomaticos que no
se diagnostican. Algunos autores reportan una incidencia
alrededor de 1 a 3 casos por cada 100 000 nacimientos vivos*.
Se habla de que es mas comun en mujeres y que rara vez
afecta el pulmon izquierdo*®. Es importante destacar que las
demas malformaciones son asociaciones frecuentes, pero la
sola presencia del drenaje anémalo ya define por si misma, el
sindrome de cimitarra.

Su patologia en realidad no se ha esclarecido, pero
el hecho de asociar malformaciones pulmonares sugiere
que sus alteraciones tienen raiz en el desarrollo de la yema
pulmonar en sus estadios tempranos, y tampoco se conoce
porqué la localizacion es predominantemente derecha?

La hemodinamica de esta patologia es similar a la de los
defectos del septum interatrial u otros tipos de drenajes pul-
monares anémalos. Esto por cuanto la sangre ya oxigenada
del pulmoén derecho, se desvia hacia el corazén derecho y
vuelve a pasar por la circulaciéon pulmonar®.

Se ha clasificado basado principalmente en la edad de
los pacientes, pero también tomando en cuenta su forma de
presentacion, de la siguiente forma:

1. Pacientes adultos: usualmente con un curso mas benig-
no, que pasan asintomaticos durante la infancia y por lo
general no asocia hipertensiéon pulmonar, pero si pueden
presentar una comunicacion interauricular pequena’®.

2. Pacientes con anomalias cardiacas mas complejas, que
modifican los sintomas y la historia natural del sindrome®.
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Figura 1. Localizador del TAC de térax del caso clinico,
que muestra la morfologia de la cimitarra.
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3. Pacientes infantiles: presentan hipertension arterial pul-
monar severa, desarrollan falla cardiaca con shunt sig-
nificativo de izquierda a derecha, con prondstico mas
sombrio con mayor mortalidad’®.

En la presentacion clinica puede darse una variedad de
sintomas y signos, que pueden hacer mas dificil el diagnosti-
co inicial, especialmente en nifios y adultos jéovenes con car-
diopatias congénitas. En el grupo adulto (después del primer
ano de edad), puede aparecer con soplo cardiaco sistélico,
disnea progresiva, tos o infecciones respiratorias a repeti-
cion'. Es comun que se presente con hipertensién pulmonar,
principalmente en nifos. En la variante infantil los sintomas
tienden a ser mas severos como insuficiencia respiratoria,
cianosis, falla para progresar o bien bronquitis a repeticiéon' 2.
En la forma adulta por lo general el shunt izquierda a dere-
cha es infraestimado y los sintomas se observan cuando éste
shunt es mayor del 50% o bien cuando el Qp/Qs es mayor de
1.5-2:1. A pesar de esto, la forma adulta por lo general no se
presenta con hipertensién pulmonar8. pulmonar®. (Figura 1)

En cuanto a los estudios de imagenes, en primer lugar la
radiografia de térax puede no observarse la cimitarra debido
ala dextrorotacién del corazén. Pero se puede observar en un
70% de los casos la forma clasica de la cimitarra3. Esta consis-
te en una opacidad curvilinea que proyecta la vena anémala,
que se extiende hacia abajo desde el hilio pulmonar derecho,
bordeando la silueta cardiaca hasta el angulo cardiofrénico.
Por lo general, es el estudio de imagen que genera la sos-
pecha inicial para este sindrome. También se puede obser-
var un hemitérax derecho mas pequeno que el izquierdo en
25% de los casos y aumento de la vascularidad del pulmén
izquierdo®. En el caso del ecocardiograma transtordcico, en
los nifos puede dar mas informacién que en los adultos, por
lo que se recomienda en éstos Ultimos complementar con
un ecocardiograma transesofagico®. En este estudio se pue-
de documentar el drenaje venoso anémalo de la vena cava
inferior, buscandolo en la zona diafragmatica hasta el atrio
derecho. Ademas, permite documentar anomalias intracar-
diacas como la comunicacién interatrial. En el caso del TAC
y la RMN, se puede observar la vena anémala y confirmar o
descartar la presencia de otras anomalias congénitas aso-
ciadas>’. (Figura 2)

El cateterismo cardiaco es el método invasivo por
excelencia para el diagnéstico certero del sindrome, pues
se logra valorar claramente el drenaje venoso andémalo.
Ademds de realizar mediciones pertinentes con presiones
(principalmente de la arteria pulmonar) y gradientes, y es util
para descartar otras malformaciones asociadas®>’2,

Existe un grupo de estos pacientes que se benefician del
manejo quirdrgico, dentro de los que se encuentran aque-
llos con hipertensién arterial pulmonar importante, los que
presentan secuestro pulmonar con infecciones recurrentes
y la asociacién de malformaciones cardiacas3. Los pacientes
asintomaticos sélo requerirdn vigilancia, hasta el momento
en que debuten con sintomas. Se ha descrito varias técnicas,
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Figura 2. Imagenes del angioTAC de la paciente del caso clinico. Se puede observar la ausencia de drenaje normal de las venas pulmonares derechas
hacia la cava Inferior en diferentes vistas. Ademas, se observa un menor desarrollo del pulmén derecho.

Figura 3. Imagenes del ecocardiograma de la paciente del caso clinico. En (A) se observa por ecocardiograma transesofagico la gran vena de Eustaquio
gue inicialmente se confundié con una comunicacion interatrial. En (B) el calculo del Qp/Qs resulto ser 2.12.
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Figura 4. Reconstruccion tridimensional de imagenes de angioTAC de térax de la paciente del caso clinico. Se puede observar en (A)
el drenaje pulmonar izquierdo normal. En (B) y (C) se nota el drenaje pulmonar derecho hacia la vena cava inferior.
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desde la reconstruccion del drenaje con injerto hasta resec-
ciones pulmonares y lobectomias en los casos en que los sin-
tomas pulmonares son mas severos®. (Figura 3 y Figura 4)
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