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Sindrome de cimitarra en un recién nacido
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Resumen Summary

El sindrome de la cimitarra representa el 3 al 5% de
casos diagnosticados de retorno anémalo de venas pul-
monares y presenta una incidencia de 1 a 3 casos por
cada 100,000 recién nacidos vivos. La edad de presen-
tacion es variable, con un promedio de 7 meses. El cua-
dro clinico depende de la severidad de la disgenesia y
la hipoplasia del pulmoén derecho, de las infecciones
recurrentes, del grado de cortocircuito de izquierda a
derecha, de las cardiopatias congénitas asociadas y del
desarrollo o no de hipertension pulmonar. Cerca de la
mitad de los pacientes son asintomaticos o con pocos
sintomas al momento del diagnéstico, a pesar de dife-
rentes grados de hipoplasia pulmonar y de la hiperten-
sion arterial pulmonar. Los neonatos tienen peor pro-
noéstico y con sintomas mas severos, mientras los nifios
mayores presentan infecciones respiratorias recurren-
tes o soplo cardiaco. El prondstico de estos pacientes es
bueno con tratamiento conservador, el tratamiento qui-
rurgico es considerado en pacientes sintomaticos y aqué-
llos con anormalidades cardiacas asociadas. El diagnos-
tico usualmente es por ecocardiografia, pero el cateterismo
cardiaco se considera el estandar de referencia para la
confirmacion y es usado también para la embolizacion de
la arteria colateral sistémico-pulmonar para mejorar los
sintomas de insuficiencia cardiaca e hipertension pulmo-
nar. La resonancia magnética es una nueva modalidad
gue ha demostrado ser adecuada en el diagnéstico de
anomalias venosas pulmonares y sistémicas y en la iden-
tificacion de la arteria aortopulmonar colateral.
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The scimitar syndrome accounts for 3 to 5% of diagnosed
cases of anomalous return of pulmonary veins and has
an incidence of 1 to 3 cases per 100,000 live births. The
age of presentation is variable with a mean age of 7
months. The clinical picture depends on the severity of
the dysgenesis and hypoplasia of the right lung, recur-
rent infections, the degree of shunting from left to right,
and associated congenital heart disease or development
of pulmonary hypertension. About half of patients are
asymptomatic or with few symptoms at the time of diag-
nosis, despite varying degrees of pulmonary hypoplasia
and pulmonary hypertension. Neonates have a worse
prognosis and with more severe symptoms, while older
children have recurrent respiratory infections or heart
murmur. The prognosis for these patients is good with
conservative treatment, surgical treatment is considered
in symptomatic patients and those with associated cardi-
ac abnormalities. The diagnosis is usually made by
echocardiography, cardiac catheterization but is consid-
ered the gold standard for confirmation of diagnosis and
is also used for embolization of systemic-pulmonary col-
lateral artery to improve symptoms of heart failure and
pulmonary hypertension. MRI is a new modality that has
proved adequate in the diagnosis of pulmonary and sys-
temic venous anomalies and identification of aortopul-
monary collateral artery.
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INTRODUCCION

El sindrome de la cimitarra, llamado asf por la semejanza
radioldgica a la clasica espada turca, dada por la vena pul-
monar anémala drenando en la vena cava inferior, es una
anomalia infrecuente, compleja y de mltiples variables.!
Fue publicado por primera vez en 183623 por Raoul Chas-
sinat y George Cooper de manera individual, * pero se in-
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tegra como sindrome en 1960 en el articulo de Neill.?> La
siguiente descripcion fue casi un siglo después, realizada
por Park en 1912 en 3 casos que realizé el diagnéstico por
autopsia® y se estima una incidencia de 1 a 3 casos por
cada 100,000 recién nacidos vivos; se ha descrito un pre-
dominio del sexo femenino de 1.4 a 1.2 Godwin y Taver
atribuyen a Halasz el uso por primera vez del término ci-
mitarra en la descripcion de la vena anémala.*> La primera
descripcion radiogréfica del signo de cimitarra aparece por
el doctor Dotter en 1949, quien fue también el primero
en usar la angiografia y cateterismo cardiaco para realizar
el diagnostico de esta anomalia.®

Dupuis y colaboradores?®” clasifican el sindrome de
cimitarra de acuerdo con la edad de presentacion de los
pacientes, en forma “infantil” en los menores de 1 afio y
en forma “adulta” en los mayores de 1 afio. La forma cli-
nica de presentacion es variable, desde el paciente asinto-
matico hasta la insuficiencia cardiaca (IC) severa, con de-
pendencia de la edad en la cual se manifiesta y de la
presencia de patologia asociada.?

También conocido como sindrome venolobar congéni-
to pulmonar,? es una anomalia compleja y rara, de anoma-
lias cardiopulmonares, responsable del 0.5 al 1% de las
cardiopatias congénitas,” y representa el 3 al 5% de los
casos de retorno anémalo de venas pulmonares.'? Se ca-
racteriza por un drenaje anémalo parcial de las venas pul-
monares, la vena pulmonar derecha en la porcién supra-
hepdtica de la vena cava inferior o en el atrio derecho
arriba de la unién con la cava inferior, 2681112 jrrigacion
arterial aberrante del I6bulo pulmonar inferior derecho y
pulmoén izquierdo “enfisematoso” por funcién vicariante; '
hipoplasia pulmonar y secuestro pulmonar, con agenesia
del bronquio medio o superior derecho.?®' Puede ocu-
rrir aislado o asociado a otros defectos cardiacos, con una
incidencia del 36% en pacientes pedidtricos y aumenta a
75% en neonatos, y se relaciona con otras alteraciones, 71!
como dextroposicion del corazén, hipoplasia pulmonar
derecha, hipoplasia de la arteria pulmonar derecha?®©812
defectos septales, tanto atriales como ventriculares, coar-
tacion de aorta,? dextrocardia,* tetralogia de Fallot, con-
ducto arterioso, CIV,? anormalidades traqueobronquiales,
secuestro pulmonar, hernia diafragmatica, eventracion,
diafragma accesorio, disgenesia del pulmén derecho (pa-
renquimatosa, bronquial y arterial).>12

La edad de presentacién es variable, pero se tiene una
edad promedio de 7 meses.® La insuficiencia respiratoria
se encuentra siempre presente en los casos de mayor edad
al diagnéstico y se relaciona con hipertensién pulmonar,
falla cardiaca e infeccién pulmonar.?36.7:9/11

Existen dos etapas de presentacién de acuerdo a la edad:
1) lactantes (o infantil) muy sintomaticos, con insuficiencia
cardiaca por cortocircuito izquierda a derecha, falla de cre-

cimiento, hipertensién pulmonar, cardiopatias congénitas
asociadas, distrés respiratorio (habitualmente del tipo obs-
tructivo asmatiforme), cianosis, taquipnea e infecciones
respiratorias, generalmente con un pobre pronéstico y 2)
nifos o adultos poco sintomaticos (sin insuficiencia cardia-
ca ni hipertension pulmonar) que presentan soplos cardia-
cos o infecciones pulmonares recurrentes; involucra un
pequeno defecto septal o incluso asintométicos, a quie-
nes se les realiza el diagnéstico en forma casual. En este
grupo de pacientes no deberfan realizarse estudios diag-
nésticos invasivos, el pronéstico es favorable y pueden
llevar, en algunos casos, una vida normal con cirugfa o sin
ella.®'2 En ocasiones se realiza la clasificacion de un tercer
grupo, caracterizado por la asociacién con anomalias con-
génitas complejas que modifican los sintomas y la historia
natural del sindrome.®

El cuadro clinico depende de la severidad de la disge-
nesia y la hipoplasia del pulmén derecho, de las infeccio-
nes recurrentes, del grado de cortocircuito de izquierda a
derecha, de las cardiopatias congénitas asociadas y del
desarrollo o no de hipertensién pulmonar.'?

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de recién nacido con la siguiente historia clinica.
Es producto de la gesta |, hija de madre de 34 afios, padre
de 40 afos sin enfermedades. Se le realiz6 a la madre
inseminacion artificial, con éxito al tercer intento, emba-
razo normoevolutivo con control prenatal desde el segun-
do mes, se reporta administracién de multivitaminico y
acido félico. Con reporte de ultrasonido obstétrico al 7to
mes con polidramnios. Se realiza cesarea por falta de pro-
gresion del trabajo de parto a las 39 semanas de gesta-
cién, se obtiene producto Gnico vivo 3,300 gramos de peso
al nacimiento, APGAR 9/9.

Inicia su padecimiento al nacimiento, al encontrarse
imposibilidad para el paso de sonda orogastrica al momen-
to del nacimiento, por lo que se realiza diagnéstico de
atresia esofagica. Durante la evaluacién cardioldgica pre-
quirdrgica se realiza diagnéstico de conducto arterioso
permeable de 2 mm, hipertensiéon pulmonar reportada
como severa y pseudocoartacion adrtica.

Se realiza gastrostomia y plastia esofagica por toracoto-
mia. Con diagnéstico de neumonia 24 h posterior a la ciru-
gia, junto con imagen de neumotérax derecho apical. Pre-
senta evolucion torpida con persistencia del neumotérax,
por lo que se coloca sello pleural. A las 24 h del evento
quirdrgico presenta desaturacién de 72%, sin causa apa-
rente, por lo que se realiza nuevo ecocardiograma, el cual
reporta la pseudocoartacion a nivel del istmo.

Se realiza radiografia de térax, en la cual se observa car-
diomegalia, electrocardiograma con presencia de eje eléctri-
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co a 160 grados, crecimiento ventricular y auricular. A la EF
con soplo expulsivo en C2 2, segundo ruido intenso. Ecocar-
diograma con foramen oval permeable, cortocircuito de iz-
quierda a derecha, CIV membranosa con gradiente de 10
mmHg, con persistencia del conducto arterioso de 4 x 4 x 4
mm con cortocircuito de izquierda a derecha, dilatacién auri-
cular derecha con movimiento paraddjico septal, presion
pulmonar igual a la sistémica, conexién anémala de venas
pulmonares al lecho esplénico, excepto la vena pulmonar
superior izquierda, la cual drena a la auricula izquierda.

Figura 1. Se observa el vaso aberrante que da origen al
secuestro pulmonar.

Se realiza cateterismo a los 23 dias de vida, diagnosti-
candose sindrome de cimitarra, vaso anémalo sistémico
pulmonar, secuestro pulmonar, persistencia del conducto
arterioso, comunicacion interauricular, hipertensién pulmo-
nar severa (Figuras 1, 2y 3).

Valorado por neumologfa a los 36 dias de vida para correc-
cion quirdrgica, posible lobectomia basal derecha e inclusive
neumonectomia con o sin correcciéon del drenaje venoso
anémalo, se solicita gammagrama perfusorio (Figuras 4y 5).
En sesion médico-quirdrgica, con cirugia cardiovascular, ciru-
gfa de térax se decide el cierre del conducto arterioso, el cual
se realiza sin aparente complicacion a los 51 dias de vida, se
resuelve dejar el secuestro y valorar posteriormente la nece-
sidad de manejo quirtrgico del mismo.

Gammagrama pulmonar perfusorio. Ambos pulmo-
nes en situacion habitual, derecho con disminucién del
tamano, ambos pulmones con hipoperfusién en l6bulos
superiores, basal conservada.

DISCUSION

Los sintomas mas comunes son manifestaciones respirato-
rias, disnea progresiva,® principalmente en los pacientes
adultos.” En los nifos, infecciones respiratorias y soplo
cardiaco pueden ser la presentacién de esta patologia. Cerca
de la mitad de los pacientes con el sindrome de cimitarra
son asintomaticos o con pocos sintomas cuando el diag-
nostico es realizado, a pesar de diferentes grados de hipo-
plasia pulmonar y de la hipertension arterial pulmonar.?
Los neonatos tienen peor prondstico y con sintomas mas
severos, mientras los ninos mayores presentan infeccio-
nes respiratorias recurrentes, soplo cardiaco. En ocasiones
el diagndstico se realiza solamente con la radiografia de
térax.? El prondstico de estos pacientes es normalmente

Figuras 2 y 3. Se observa el
vaso aberrante en la fase ar-
terial del cateterismo. Obser-
vamos el origen de la aorta 'y
su trayectoria hacia el lI6bulo
inferior derecho pulmonar.
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Figura 4. Gammagrama pulmonar. Hipoperfusion apical
bilateral.

Figura 5. Gammagrama de perfusién pulmonar. Se obser-
va perfusion basal pulmonar bilateral conservada.

bueno con tratamiento conservador, el tratamiento quirdr-
gico es considerado en pacientes sintomaticos y en aqué-
llos con anormalidades cardiacas asociadas.”

La hipertension arterial pulmonar que se presenta en
estos casos se ha reportado entre el 50 al 60% de los ca-
sos. La causa de la hipertension pulmonar obedece a este-
nosis de la vena pulmonar anémala, la mas frecuente, pre-
sencia de irrigacion arterial sistémica al pulmén derecho,
reduccién del lecho vascular pulmonar del pulmén dere-
cho o incremento del flujo sanguineo pulmonar por la exis-
tencia de defectos intracardiacos asociados.?

El diagnéstico de sindrome de cimitarra durante la in-
fancia usualmente es realizado por ecocardiografia, la cual

puede demostrar el drenaje anémalo de venas pulmona-
res a la vena cava inferior, sin embargo, el cateterismo
cardiaco es realizado frecuentemente para definir la arqui-
tectura de la arteria pulmonar periférica y la presencia y
localizacion de la arteria sistémico-pulmonar colateral, es-
pecialmente cuando la cirugfa estd indicada.™

El ecocardiograma bidimensional y el Doppler color po-
dran demostrar la presencia de varios de los componentes
principales del sindrome y valoraran la presién pulmonar,
el cortocircuito de izquierda a derecha y las cardiopatias
asociadas. El diagnéstico también puede sospecharse en
el ecocardiograma fetal.’? El ecocardiograma permite iden-
tificar el drenaje anémalo de la vena pulmonar derecha
hacia un colector, la presencia de obstruccién y la conexion
en la porcion suprahepética de la vena cava inferior.®

El electrocardiograma presentard Q profundas o QS en
D1, D2y aVL en presencia de dextroposicion cardiaca. En
la radiografia de térax (frontal) se visualizard la dextroposi-
cién cardiaca y/o el signo de la cimitarra (colector). El pul-
mon derecho'? hipopldsico puede presentar zonas atelec-
tasicas y el izquierdo, ligera hiperinsuflacion.

El centellograma de perfusion pulmonar informa acerca
de las caracteristicas de la perfusion de cada pulmény de
la relacion entre ambos.!?

El cateterismo cardiaco se considera el estandar de re-
ferencia para la confirmacion del diagnéstico y es usado
también para la embolizacién de la arteria colateral sisté-
mico-pulmonar para mejorar los sintomas de insuficiencia
cardiaca e hipertensién pulmonar, ademas de descartar
malformaciones asociadas.?'’ De esta manera, el catete-
rismo es una técnica invasiva, que expone a radiacién io-
nizante y que tiene un riesgo significativo de complicacio-
nes, especialmente en nifios. La resonancia magnética es
una nueva modalidad que ha demostrado ser adecuada en
el diagnostico de anomalias venosas pulmonares vy sisté-
micas y en la identificacién de la arteria aortopulmonar
colateral en nifos y adultos, sin embargo, hay serias limi-
tantes en el uso de ésta en los nifos, y es que su utilidad
es desconocida en este tipo de poblacion.!!

El tratamiento para los pacientes sintomdticos consiste
en correccién quirdrgica. En la reparacién del retorno ané-
malo de las venas pulmonares y la ligadura de la colateral,
es lo més recomendado, aunque la neumonectomia pro-
vee el mismo resultado.? La estrategia con estos pacientes
deberia ser la oclusién de las colaterales en un primer
paso, siempre que la circulacién pulmonar lo permita y
luego la correccién de las anomalias cardiacas asociadas.?
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