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Introducción
l síndrome de cimitarra es una anomalía
muy rara con tendencia familiar, que afec-
ta casi invariablemente el pulmón dere-

cho. Se presenta en aproximadamente 2 de cada
100,000 nacidos vivos. En su forma completa,
consiste en el drenaje venoso anómalo del pul-
món derecho a la porción suprahepática de la
vena cava inferior, hipoplasia del pulmón dere-
cho, dextroposición del corazón, y arteria sisté-
mica anómala que perfunde el pulmón derecho,
desde la aorta abdominal, por debajo del diafrag-
ma, con o sin secuestro pulmonar.1,2 Por otro lado,
la tetralogía de Fallot con atresia pulmonar o “Fa-

Resumen

Se presenta el caso de un masculino de 15 me-
ses de edad con síndrome de cimitarra y atresia
pulmonar con comunicación interventricular. El
diagnóstico se hizo mediante cateterismo car-
díaco y angiocardiografía y confirmado por el
estudio de autopsia. Se hacen las consideracio-
nes clínicas y quirúrgicas de esta excepcional
asociación que a la fecha es, hasta donde sabe-
mos la primera reportada en la literatura.

Summary

SCIMITAR SYNDROME ASSOCIATED TO PULMONARY

ATRESIA WITH INTERVENTRICULAR COMMUNICATION.
FIRST REPORTED CASE

We present the case of a 15 months-old male with
Scimitar Syndrome associated with ventricular sep-
tal defect and pulmonary atresia. The diagnosis was
made by cardiac catheterization and angiography
and was confirmed by the necropsy. Clinical and
surgical considerations of this exceptional associa-
tion were made. To the best of our knowledge this
is the first case reported in the relevant literature.
(Arch Cardiol Mex 2004; 74:301-305).
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llot extremo”, mejor conocida como atresia pul-
monar con comunicación interventricular (CIV),
es también una anomalía rara, se presenta en 7
de cada 100,000 nacidos vivos.3,4 El motivo del
presente reporte es presentar la excepcional aso-
ciación de ambas patologías en un mismo enfer-
mo de 15 meses de vida. Hasta donde sabemos,
éste es el primer caso reportado en la literatura
mundial indexada.

Reporte de caso
Masculino de un año 3 meses de vida producto
de la octava gesta, sin antecedentes familiares
de importancia. Desde el nacimiento se observó
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cianosis ligera, infecciones respiratorias frecuen-
tes y disnea de esfuerzo. El enfermo tuvo pobre
crecimiento y desarrollo. Un mes antes de su in-
greso, la cianosis y la disnea se hicieron más
importantes por lo que fue referido a este hospi-
tal. El examen físico reveló un enfermo hipoac-
tivo, desnutrido con peso de 7.2 kg, talla de 78
cm, con cianosis central con saturación de oxí-
geno de 68%, T.A. de 90/60, frecuencia cardía-
ca de 120 y respiratoria de 36 por minuto y tem-
peratura de 36°. Los pulsos se palparon normales
en las cuatro extremidades, tórax sin tiraje inter-
costal y la ventilación normal. No se auscultaron
soplos y el segundo ruido pulmonar fue único.
El trazo electrocardiográfico en ritmo sinusal con
crecimiento ventricular derecho por sobrecarga
sistólica. La telerradiografía de tórax mostró si-
tus solitus bronquial, cardiomegalia grado II a
expensas del ventrículo derecho, flujo pulmonar
disminuido pero más acentuado el hipoflujo en
el pulmón izquierdo y arco aórtico izquierdo. El
ecocardiograma bidimensional Doppler color
reveló: situs solitus auricular, conexiones atrio-
ventriculares concordantes, atresia pulmonar,
CIV subaórtica amplia, aorta grande cabalgando
sobre el septum interventricular, dilatación de la
aurícula derecha, dilatación e hipertrofia del ven-
trículo derecho. No fue posible definir la circu-
lación pulmonar por lo que fue sometido a cate-
terismo cardíaco diagnóstico. Mediante técnica
de Seldinger por vía venosa y arterial, se intro-
dujeron catéteres NIH french 6, se sondearon
cavidades derechas y la aorta por la CIV. Los
angiocardiogramas selectivos en el ventrículo
derecho e izquierdo documentaron la atresia pul-
monar con CIV y el aortograma en raíz de aorta,
no definió con claridad el origen de la circula-
ción pulmonar. Una inyección panorámica en la
aorta torácica, reveló el origen abdominal de un
vaso arterial por debajo del diafragma que se di-
rigía hacia el pulmón derecho, por lo que se pro-
cedió a canular y realizar una inyección selecti-
va en este vaso anormal (Fig. 1). Este vaso al
ingresar al pulmón derecho, se dividía en tres,
que se distribuían en todo el pulmón; todavía en
la fase arterial, en el lóbulo medio se observaron
anastomosis con la rama derecha verdadera de
la arteria pulmonar que es confluente con el tron-
co y la rama izquierda, tanto el tronco como
ambas ramas de arteria pulmonar eran hipoplá-
sicos. A partir de la rama izquierda el contraste
progresó por el árbol arterial del pulmón izquier-
do. En la fase de recirculación, las venas del pul-

món izquierdo drenaban a la aurícula izquierda,
sin embargo, el pulmón derecho, tenía su retor-
no por una vena anormal en forma de cimitarra
la cual drenaba a la vena cava inferior. Visto esto,
se realizó a partir de la canulación de la vena cava
inferior, una inyección selectiva en la vena pul-
monar derecha anormal (Fig. 2), que drenaba en
la vena cava inferior, antes de su desembocadura
en la aurícula derecha. Se registró un salto oxi-
métrico en la aurícula derecha de 1.5 volúme-
nes; las presiones (en mm Hg) registradas fue-
ron: en la aurícula derecha media de 8, ventrículo
derecho 98/8, ventrículo izquierdo 95/6 y aorta
90/68/76. El caso fue discutido en sesión médi-
co-quirúrgica y fue aceptado para fístula sisté-
mico pulmonar. Se realizó una fístula de Blalock-
Taussig modificada derecha de 3.5 mm, sin
embargo 24 h después de la operación, el enfer-
mo presentó datos clínicos y radiológicos de ede-
ma pulmonar por lo que se decidió la ligadura
urgente del vaso anormal sistémico que nacía de
la aorta abdominal, por laparotomía paraumbili-
cal derecha. Después de la ligadura del vaso anor-
mal sistémico, el enfermo mejoró, el edema pul-
monar fue resuelto y las condiciones generales
del enfermo eran buenas, al quinto día de la ope-
ración desarrolló fiebre con datos de infección
urinaria y neumonía. El cultivo de lavado bron-
quial desarrolló Enterobacter cloacae y se inició
tratamiento con antibióticos específicos. Sin em-
bargo, al día siguiente, sexto día de la operación,
presentó súbitamente pérdida de la conciencia,
las pupilas se observaron con anisocoria por mi-
driasis derecha sin respuesta a la luz. No había
respuesta al estímulo corneal, consensual ni nau-
seoso. En el fondo de ojo izquierdo se encontró
hemorragia retiniana extensa y papiledema. Ha-
bía rigidez de nuca, hemiparesia izquierda con
Babinski e hiperreflexia del mismo lado. El lí-
quido cefalorraquídeo obtenido por punción lum-
bar fue hemorrágico. El enfermo falleció 24 h
después.

Datos de autopsia
El estudio de autopsia reveló situs solitus visce-
ral, auricular y bronquial. Un vaso arterial anor-
mal se originaba a nivel del tronco celíaco y diri-
giéndose hacia arriba y a la derecha por detrás
del hígado, cruzando el diafragma se dividía en
tres y se distribuía por el parénquima del pulmón
derecho el cual era hipoplásico (Fig. 3). Se de-
mostraron anastomosis a nivel parahiliar derecho
de vasos provenientes del vaso anormal diafrag-
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mático con la rama derecha genuina de la arteria
pulmonar. Sobre ésta, a 5 mm de la bifurcación
del tronco pulmonar, se encontró la anastomosis
término lateral de una fístula de Blalock-Taus-
sig modificada permeable. El tronco de la arteria

pulmonar se originaba del ventrículo derecho
pero el infundíbulo del ventrículo derecho se
encontró en fondo ciego por atresia de la válvu-
la pulmonar, también se observó origen anóma-
lo de la arteria coronaria derecha que emerge an-
terior y pasa por delante de la aorta (Fig. 4). Del
tronco de la arteria pulmonar de 6 mm se origi-
naban ambas ramas del mismo pero hipoplási-
cas, de 5 y 4 mm de diámetro respectivamente.
La aurícula derecha dilatada se conectaba con
un ventrículo derecho hipertrófico y dilatado, se
documentó una comunicación interauricular tipo
ostium secundum de 5 mm y una CIV subaórtica
amplia de 10 mm con el infundíbulo ciego. La
aurícula izquierda pequeña recibía las dos venas
pulmonares del pulmón izquierdo hipoplásicas
y una vena pulmonar del lóbulo superior dere-
cho también hipoplásica. Se documentó una vena
cava superior izquierda persistente e hipoplási-
ca drenando al seno coronario y una vena anor-
mal del lóbulo inferior derecho de diámetro de
3.5 mm. Ésta descendía anormalmente hasta des-
embocar en la vena cava inferior antes de su des-
embocadura a la aurícula derecha (Fig. 5). His-
tológicamente en los pulmones se encontró
edema pulmonar focalizado y congestión difu-
sa. No se observaron datos de neumonía. En el
cerebro, se encontró leucomalacia generalizada
con despoblación neuronal así como una hemo-
rragia parenquimatosa frontoparietal izquierda y
una hemorragia subaracnoidea difusa secunda-
ria a hipoxia aguda y crónica. No se encontraron
anomalías congénitas vasculares.

Discusión
El síndrome de cimitarra se manifiesta en los jó-
venes y en los adultos de una forma generalmente
benigna. Pueden estar asintomáticos, con infec-
ciones respiratorias o disnea de medianos esfuer-
zos. En este grupo de pacientes el diagnóstico se
sospecha en una telerradiografía de tórax al ob-
servar hipoplasia pulmonar derecha y la imagen
de cimitarra que cruza el hemidiafragma en la base
del pulmón derecho.5,6 En contraste en los lactan-
tes el cuadro clínico es severo: insuficiencia car-
díaca, neumonía, bajo peso e hipertensión pulmo-
nar.7,8 En estos niños es muy difícil visualizar la
imagen de cimitarra en la telerradiografía de tó-
rax.8 Las anomalías asociadas al síndrome de ci-
mitarra se presentan en el 25 al 30%, la comuni-
cación interauricular es la más común. Otras
lesiones reportadas han sido el conducto arterio-
so persistente, CIV, coartación de la aorta, tetra-

Fig. 2. A partir de la vena cava inferior, se canula la vena anormal prove-
niente de la base del pulmón derecho (flecha blanca horizontal). Esta vena
drena en la cava inferior a nivel de su desembocadura con la aurícula dere-
cha, vena de la “cimitarra”.

*

Fig. 1. La inyección selectiva en el vaso anormal que nace de la aorta
abdominal, (flecha horizontal) demuestra su distribución por el pulmón de-
recho. Existen anastomosis con la rama derecha nativa de la arteria
pulmonar (asterisco *), a partir de ésta se opacifica el tronco de la arteria
pulmonar (flecha vertical) y la rama izquierda.
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logía de Fallot, vena cava superior izquierda per-
sistente, fístulas arteriovenosas pulmonares y sín-
drome de Shone.8-11 Si bien han sido reportados 3
casos de tetralogía de Fallot al síndrome de cimi-
tarra,9 a la fecha éste es el primer caso con atresia
pulmonar y CIV asociado al síndrome. En nues-
tro enfermo, el vaso anormal naciendo a nivel del
tronco celíaco, perfundía todo el pulmón derecho
y gracias a que el vaso anormal tenía anastomosis
con la rama derecha de la arteria pulmonar y que
las ramas de la arteria pulmonar eran confluentes,
también se perfundía el pulmón izquierdo. El re-
torno venoso era anormal en el lóbulo inferior
derecho, con la vena en cimitarra drenando a la
vena cava inferior, el pulmón derecho era hipo-
plásico pero no existía secuestro pulmonar, pero
tenía tanto el vaso anormal de la aorta que nacía
del tronco celíaco y el drenaje venoso pulmonar
anormal a la cava inferior, se demostraron por
angiografía y se verificaron en el estudio de au-
topsia (Figs. 3 y 4). Estos elementos necesarios

Fig. 5. Vista anterior. Se observa la vena pulmonar
anómala (Flechas blancas verticales) drenando a la
vena cava inferior (VCI). AD = aurícula derecha, VCS
= vena cava superior.

VCS

AD

VCI

Fig. 3. Vista posterior. Se aprecia el vaso anormal que
nace de la aorta abdominal ligado. (flecha blanca). Este
vaso se divide y entra al pulmón derecho (asterisco *).

*

Ao

*

Fig. 4. Vista anterior. El ventrículo derecho está abierto. Se demuestra la
atresia pulmonar con infundíbulo ciego (asterisco *). La aorta dilatada (Ao)
y se muestra el curso anormal de la arteria coronaria derecha (cabeza de
flecha negra), y el tronco de la arteria pulmonar hipoplásico (flecha blanca
horizontal).
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fueron suficientes para hablar de síndrome de ci-
mitarra.8,11 En nuestro enfermo dado el cuadro clí-
nico de hipoxemia severa, se decidió una fístula
de Blalock-Taussig como medida inicial. Sin em-
bargo, 24 h después de la operación, el flujo pul-
monar había aumentado en exceso produciendo
edema pulmonar. La siguiente decisión quirúrgi-
ca fue ligar el vaso anormal en la aorta abdominal
para reducir el flujo pulmonar, dejando sólo la fís-
tula sistémico-pulmonar permeable. Esta medida
corrigió la situación hemodinámica del enfermo,
no obstante esto, desarrolló fiebre y finalmente
hemorragia cerebral.

Conclusiones
La mayoría de los enfermos adultos con síndro-
me de cimitarra que se encuentran asintomáti-

cos y sin lesiones asociadas, no requieren ciru-
gía,5 en caso de presentar comunicación inter-
auricular amplia o infecciones respiratorias fre-
cuentes por secuestro pulmonar, está indicada
la corrección quirúrgica.8,11 En los niños peque-
ños, la sintomatología es más frecuente y está
relacionada a las lesiones asociadas. En ellos
generalmente está indicada la corrección qui-
rúrgica de la vena anómala drenando anormal-
mente a la vena cava inferior y de las lesiones
asociadas; se han propuesto diferentes técni-
cas.5,12,13 En nuestro paciente se indicó el trata-
miento paliativo para aliviar la hipoxemia, sin
embargo, sucumbió a una hemorragia cerebral.
La revisión de la literatura hasta esta fecha, in-
dica que éste es el primer caso con tal excep-
cional asociación.
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