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Scimitar syndrome in infancy

ABSTRACT

Objective. To expose our 26 year experience in clinical
management, interventional catheterization and surgical
treatment of patients younger than 18 years with scimitar
syndrome at the National Cardiology Institute. Material
and methods. We reviewed retrospectively all patients with
scimitar syndrome in infancy between 1984 and 2010.
Patients were divided in two groups: younger an older than
one year at the time of the diagnosis. Medical records were
analized, as well as chest radiography, electrocardiogram,
echocardiogram and helicoidal tomography. All therapeutic
procedures performed and their outcomes were analized.
Results. We studied 22 patients with scimitar syndrome, 20
of them with associated congenital heart disease. Congestive
heart failure (p > 0.0001) and severe pulmonary hypertension
(p = 0.002) were more frequent in patients younger than one
year. We documented dextroposition and right Ilung
hypoplasia in 14 patients, and aorto-pulmonary collateral
arteries in 15 of them. Pulmonary hypertension was an
important mortality risk factor (p > 0.007). Conclusions.
Congestive heart failure and pulmonary hypertension are
more frequent in patients younger than one year, and the
former is a mortality risk factor. It is important to suspect
this congenital heart disease in infants with dextroposition
and congestive heart failure in order to provide an opportune
treatment.

Key words. Congenital heart disease. Scimitar syndrome.
Pulmonary hypertension.

INTRODUCCION

El sindrome de cimitarra es una anomalia rara
que ocurre en aproximadamente dos de cada 100,000
nacidos vivos.! En 1960, Neil, et al. describieron el
sindrome caracterizado por la conexién anémala
parcial de las venas pulmonares a la vena cava infe-
rior, hipoplasia del pulmén derecho con dextroposi-

RESUMEN

Objetivo. Presentar la experiencia en el manejo clinico, in-
tervencionista y quirtrgico de pacientes menores de 18 anos
con sindrome de cimitarra en los dltimos 26 afios en el Insti-
tuto Nacional de Cardiologia. Material y métodos. En for-
ma retrospectiva se procedié a revisar los expedientes de
pacientes con diagnéstico de sindrome de cimitarra confirma-
do en la edad pediatrica en el periodo entre 1984 y 2010.
Los pacientes se dividieron en dos grupos: en el primero,
aquéllos menores de un afno; el segundo lo conformaron los
pacientes de més de un ano al momento del diagnéstico.
Se obtuvieron datos sobre la evolucién clinica, hallazgos en la
radiografia de térax, electrocardiograma, ecocardiograma y
tomografia helicoidal. Se recopilaron todos los procedimien-
tos realizados, asi como sus resultados. Resultados. Se es-
tudiaron 22 pacientes con sindrome de cimitarra, 20 con
anomalia cardiovascular asociada. Los pacientes < 1 afno cur-
saron con mayor frecuencia con insuficiencia cardiaca (p >
0.0001) e hipertensién pulmonar severa (p > 0.002). Se docu-
ment6 dextroposicién hipoplasia pulmonar en 14 y colateral
aorto-pulmonar en 15 pacientes. La hipertensién arterial pul-
monar severa fue factor de riesgo para defuncién (p > 0.007).
Conclusiones. La insuficiencia cardiaca e hipertensién pul-
monar severa es mds frecuente en pacientes menores de un
ano, ademdas de ser un factor de riesgo de mortalidad. Es im-
portante sospechar esta cardiopatia en lactantes con dextropo-
siciébn y falla cardiaca con la finalidad de establecer un
tratamiento oportuno.

Palabras clave. Cardiopatias congénitas. Sindrome de cimi-
tarra. Hipertensién pulmonar.

cién y la presencia de una colateral aortopulmonar
(generalmente de la aorta abdominal al 16bulo infe-
rior del pulmén derecho).?% En cuanto a la conexién
an6mala parcial de venas pulmonares, se han descri-
to llegando al atrio derecho, a la vena cava superior,
al sistema acigos y a la vena hepatica. También se
reporté un caso de sindrome de cimitarra que invo-
lucré al pulmén izquierdo.”
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Como explicaciéon embriolégica del sindrome se ha
propuesto que en fases tempranas del desarrollo el
seno venoso pulmonar se comunica por pequenos ca-
nales con las venas sistémicas del embrion. Este dre-
naje primitivo desaparece cuando la vena pulmonar
comun del atrio izquierdo se conecta con dicho seno.
La agenesia de esta vena condiciona la persistencia
de los primeros canales, lo que origina los diferentes
tipos de conexién venosa anémala. En el sindrome
de cimitarra se ha propuesto que el seno venoso pul-
monar tiene doble conexién, del lado izquierdo con el
atrio izquierdo y del lado derecho con el segmento
suprahepatico de la vena cava inferior derivado de la
vena vitelina del embrién; esto favorece la separa-
ci6n del seno venoso pulmonar en dos porciones: la
izquierda se integra al atrio izquierdo y la derecha
se contintia con el colector curvo.?

Desde el punto de vista clinico el sindrome de ci-
mitarra se ha clasificado en tres grupos:

* Grupo I. Es la forma adulta, sin hipertensién
arterial pulmonar y con comunicacién interatrial
pequena.

* (Grupo II. Es aquel en que los pacientes tienen
anormalidades congénitas complejas que modifi-
can la sintomatologia y la historia natural.

* Grupo III. Es el infantil, caracterizado por hi-
pertensién arterial pulmonar severa y mal pro-
néstico.?

OBJETIVO

Analizar los resultados en el manejo de los pa-
cientes con sindrome de cimitarra en edad pediatrica
en el Instituto Nacional de Cardiologia.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron de forma retrospectiva los expedien-
tes de 22 pacientes con diagnéstico de sindrome de
cimitarra realizado en la edad pediatrica, entre ene-
ro de 1984 a diciembre 2010. Se obtuvieron las
siguientes variables: sexo, edad de inicio de sinto-
mas, manifestaciones clinicas, anomalias cardiovas-
culares asociadas, anomalias no cardiovasculares
asociadas, presencia o no de dextroposiciéon secunda-
ria, hipoplasia pulmonar y colaterales aorto-pulmo-
nares, presion arterial pulmonar sistélica medida
por ecocardiografia o mediante cateterismo cardiaco
y manejo terapéutico establecido.

En cuanto al analisis estadistico las variables
cualitativas se presentan como frecuencia, propor-
ciones y razones. Para la comparacién o asociacién

de variables cualitativas se utiliz6 prueba exacta de
Fisher o prueba de hipétesis con y?2, segtin fue nece-
sario. Se utiliz6 el sistema SPSS versién 13.0 para
analizar variables nominales en estudios descripti-
vos por medio de anélisis cruzado con x? al compa-
rar dos grupos de pacientes: aquéllos de un afo o
menores y los mayores de un afo.

RESULTADOS

De los pacientes analizados, 13 (59%) fueron del
sexo femenino y nueve (41%) del sexo masculino. La
edad de presentacion vari6 desde el nacimiento hasta
los 17 anos; 64% del total de los pacientes iniciaron
su sintomatologia en el primer ano de vida, la cual
consistié principalmente en taquipnea, falta de ga-
nancia ponderal, signos de falla cardiaca e infeccio-
nes de vias respiratorias de repeticiéon. El resto de
los pacientes cursé con sintomatologia atribuible a
una repercusiéon hemodindmica moderada y dos de
los casos permanecieron asintomaticos y el diagnés-
tico se sospeché por la imagen radioldgica.

Las anomalias congénitas cardiovasculares aso-
ciadas se documentaron en 20 pacientes, en orden de
frecuencia fueron:

* Comunicacién interatrial 64% (11 fueron tipo os-
tium secundum; dos, seno venoso superior; una,
seno venoso inferior).

* Persistencia del conducto arterioso (32%).

* Estenosis de la rama derecha de la arteria pul-
monar (27%).

* Vena cava izquierda persistente (24%).

* Comunicacién interventricular (24%).

Aquéllas encontradas en un solo paciente fueron:
la doble via de salida del ventriculo derecho tipo Fa-
llot, coartacién adrtica, defecto de la tabicacién
atrioventricular, estenosis valvular aértica e insufi-
ciencia aértica. En dos pacientes se documentaron
anomalias congénitas no cardiovasculares, en uno
de ellos doble sistema pielocalicial derecho y en la
otra hernia diafragmatica derecha.

En estudio radiol6gico de térax se observé dex-
troposicién secundaria a hipoplasia pulmonar en 14
casos y s6lo en tres se observo el signo de la cimita-
rra. A todos se les practic6 ecocardiograma trasto-
racico, fue diagnéstico en 19 casos (86%). Se realizé
cateterismo cardiaco en 19 pacientes (86%), la media
de presién sistélica de la arteria pulmonar fue de 48
mmHg (rango de 14 a 103 mmHg). En 84% se docu-
ment6 hipertension arterial pulmonar al menos leve
y en la mitad de ellos a nivel sistémico. El Qp/Qs
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promedio fue de 2.83 (rango de 1 a 5.6). Los tres pa-
cientes en quienes no se realizé cateterismo cardiaco
fueron llevados a tomografia computarizada. En 14
pacientes (64%) se evidencié la presencia de colate-
ral aorto-pulmonar con origen en aorta descendente
hacia el 16bulo inferior del pulmén derecho, emboli-
zandose con éxito en 11 casos, en uno de ellos se de-
cidi6 no realizar el procedimiento por presentar
resistencias pulmonares fijas, en los restantes dos
casos la presiéon pulmonar fue normal y fueron lleva-
dos a correccién quirargica.

La presencia de insuficiencia cardiaca fue mas
evidente en el grupo de pacientes < 1 ano de edad
(p 2 0.0001). El mismo comportamiento se observd
en cuanto a la presencia de hipertensién arterial
pulmonar severa (p = 0.002). No se observaron dife-
rencias en ambos grupos de edad en cuanto a géne-
ro, presencia de colateral aorto-pulmonar y
defuncién durante el periodo estudiado. La hiperten-
sion arterial pulmonar severa fue el Gnico factor que
se asoci6 a mayor probabilidad de muerte (p >
0.007), no asi la presencia de insuficiencia cardiaca
(p 2 0.152) (Cuadro 1).

Fueron llevados a correccién quirdrgica nueve
pacientes, en ocho casos la técnica quirargica utili-
zada fue la seccion del colector venoso y redireccién
del flujo al atrio izquierdo mediante la ampliacién
de la comunicacién interatrial, conexién del colector
venoso y cierre de la CIA; en un caso se utilizé un
tubo de pericardio autélogo hacia la ampliacién de la
comunicacién interatrial para redireccionar el flujo
al atrio izquierdo, dos de estos pacientes fallecieron
en el postoperatorio tardio. En sélo un paciente se
realizé lobectomia del 16bulo inferior derecho presen-
tandose como complicacién fistula broncopleural.
Dentro de las cirugias realizadas a los pacientes con
malformaciones cardiacas asociadas al sindrome de
cimitarra se encontraron las siguientes: en cuatro
pacientes doble ligadura y seccién del conducto arte-
rioso persistente; en uno, coartectomia con anasto-

Cuadro 1. Comportamiento clinico en pacientes pediatricos con sindro-
me de cimitarra.

Pacientes
Menores  Mayores p=
deunafio deunafo
(n=14) (n=8)

Insuficiencia cardiaca 14 2 0.000
Hipertension pulmonar severa 10 0 0.002
Defuncion 5 0 0.070
Embolizacion de colaterales 9 2 0.102

mosis término-terminal; en otro, cierre de comunica-
cién interventricular con parche de pericardio bo-
vino; cerclaje de la arteria pulmonar en el paciente
con defecto de la tabicacién atrioventricular des-
balanceado y ampliacién del tracto de salida del ven-
triculo derecho con cierre de la comunicacién
interventricular al paciente con doble via de salida
del ventriculo derecho tipo Fallot.

Se valoré la perfusién pulmonar en cinco pacien-
tes y en cuatro se documenté hipoperfusién pulmo-
nar derecha importante (uno de ellos falleci6 y tres
se mantienen en adecuada clase funcional).

Cinco pacientes fallecieron (23%): uno de ellos
como complicacién de endocarditis a nivel del seno
coronario, presenté choque séptico y defuncién en el
postoperatorio tardio; el resto falleci6 como conse-
cuencia de hipertensién arterial pulmonar severa
(uno de ellos fue llevado a correccién quirtrgica,
otro a lobectomia, embolizacién del secuestro pulmo-
nar y doble ligadura del conducto arterioso; y en los
dos casos restantes la hipertensién arterial pulmo-
nar severa difirié el tratamiento correctivo). Actual-
mente se encuentran bajo seguimiento por Consulta
Externa 17 pacientes (77%), los cuales se encuen-
tran en clase funcional I (NYHA modificada por
Ross). En el grupo de pacientes en quienes no se ha
realizado la correccién quirtargica se debe a que no
han aceptado hasta el momento la cirugia por en-
contrarse practicamente asintomaticos.

DISCUSION

Aunque los pacientes con el sindrome de cimita-
rra pueden cursar asintométicos o con minima sin-
tomatologia, cuando ésta inicia en la edad pediatrica
generalmente se debe a insuficiencia cardiaca. Esto
puede ser atribuido no solamente al cortocircuito
secundario a la conexién andémala parcial de venas
pulmonares, sino a la asociacién con otras malfor-
maciones cardiacas.3 En la presente serie, 20 de los
pacientes tenian una anomalia cardiaca asociada.

La hipertensién pulmonar es muy frecuente
cuando la sintomatologia inicia en la lactancia, no
asi cuando se presenta en la edad adulta.! En los
pacientes pediatricos analizados la hipertensién ar-
terial pulmonar fue comin, ya que se document6 en
73% y la mitad de ellos a nivel sistémico, lo ante-
rior se puede explicar por multiples factores: corto-
circuitos intracardiacos, estenosis de las venas
pulmonares que se conectan a la vena cava infe-
rior, la presencia del secuestro pulmonar y tal vez
la falla en la adaptacién de las arteriolas pulmona-
res después del nacimiento en la presencia de flujo
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Figura 1. Radliografia de térax. Se observa el colector venoso curvo
dirigido hacia el diafragma, caracteristico del sindrome de cimitarra.

pulmonar aumentado.? El papel de la colateral aor-
to-pulmonar no esté claro en este sindrome, pero se
ha postulado que su oclusién puede jugar un papel
importante en el tratamiento tanto de la hiperten-
si6n pulmonar como de la falla cardiaca, por lo que
al demostrarse en el cateterismo cardiaco se ha
procedido a su embolizaciéon en la mayoria de los
pacientes.??

El término de sindrome de cimitarra deriva de la
imagen que se observa en la radiografia de térax por
la conexién venosa anémala parcial que se extiende
desde una posicién lateral del pulmén derecho de lo-
calizacién medial con incremento en el calibre, con-
forme éste desciende hacia el angulo cardiofrénico y
que semeja a una espada turca o cimitarra! (Figura
1). Sé6lo en 14% de los pacientes se observé dicho ha-
llazgo, tal vez porque la mayoria de los que cursaron
con sintomatologia en la lactancia tuvieron hipopla-
sia pulmonar derecha y dextroposicién (64%). Los
datos de hiperflujo pulmonar e hipertensién venocapi-
lar pulmonar se encuentran en la mayoria de los pa-
cientes (Figura 2). El electrocardiograma es de poca
utilidad porque casi siempre es normal, puede llamar
la atencién la presencia de ondas R altas en D, y aVL
por la dextrorotacién del corazén, ademas de que pue-
de verse modificado por las cardiopatias asociadas.?
El diagnéstico y la anatomia quirtrgica se corrobora-
ron con ecocardiograma en 86% de los casos, la vista

Figura 2. Radliografia de térax de un lactante con dextroposicion car-
diaca, secunaaria a hipoplasia pulmonar.

Figura 3. Vista subcostal de un ecocardiograma. Se observa la lle-
gada de las venas pulmonares derechas a la vena cava inferior (en la con-
fluencia con el atrio derecho).

subcostal fue particularmente ttil, ya que con ésta se
determina satisfactoriamente el tipo de conexién, el
tipo de obstruccién si es que lo hay, el grado de hi-
pertensiéon pulmonar y la presencia de cardiopatias
asociadas!? (Figura 3). El cateterismo cardiaco se rea-
liza con la intencién de confirmar el diagnéstico,
identificar el curso exacto del drenaje venoso anéma-
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lo, determinar la presencia de estenosis en las venas
conectadas a la vena cava inferior, valoracién del
grado de hipertensiéon pulmonar, deteccién de malfor-
maciones cardiacas asociadas, medicién del cortocir-
cuito, entre otras’"1112 (Figura 4). La tomografia

computada es una técnica de utilidad para detectar
bronquiectasias y provee informacién sobre el colec-
tor venoso y el secuestro pulmonar.” Se realiz6 en
cinco pacientes con reporte de la anatomia exacta en
cada caso (Figuras 5y 6).

Figura 4. Cateterismo cardiaco en proyeccion anteroposterior. A. Se evidencia conexion anémala parcial de las venas pulmonares derechas a la
vena cava inferior (flecha). B. Presencia de colateral de aorta descendente al Iébulo inferior del pulmén derecho.

Figura 5. Corte sagital de tomografia computada. Se observa el se-
cuestro pulmonar derecho y la hipoplasia pulmonar ipsilateral.

Figura 6. Reconstruccién en 3D de tomografia computada. Se ob-
serva la llegada de las venas pulmonares a la vena cava inferior.
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Las indicaciones de cirugia son:”

* Cortocircuito importante causante de falla car-
diaca e hipertensién pulmonar.

* Secuestro pulmonar o infecciones pulmonares de
repeticion.

Se sometieron a cirugia en el hospital a todos
los pacientes que lo aceptaron, con 77% de sobre-
vida hasta el momento. Las complicaciones desde
el punto de vista quirargico son producto de una
anastomosis inadecuada que produce obstruccién
o la presencia de crisis hipertensivas pulmonares.
Uno de los pacientes llevados a correcciéon qui-
rargica fallecié como consecuencia de crisis hiper-
tensiva. En cuanto a una boca anastomética
obstructiva no se ha documentado en esta pobla-
cién; sin embargo, se debe considerar, ya que se
ha reportado en una frecuencia mayor en pacien-
tes con sindrome de cimitarra que en otros grupos
corregidos de conexi6n anémala parcial de venas
pulmonares.89-13-16

Pueden ocurrir complicaciones tardias posterio-
res a la neumonectomia; a pesar de ello, la mayoria
de los nifios tolera de forma adecuada la cirugia.?
Nuestra experiencia es muy limitada en este sentido,
pues s6lo un paciente fue sometido a dicho manejo
sin un buen resultado: falleci6é debido, entre otras
complicaciones, a la presencia de fistula bronco-
pleural.

En el control postoperatorio de la perfusién pul-
monar se ha reportado que 22.5% de los pacientes
tienen disminuida la perfusién pulmonar derecha.?
En nuestra serie fueron realizados cuatro gamma-
gramas pulmonares, en cuatro se encontré hipo-
perfusién pulmonar importante (uno de ellos
fallecid y tres se mantienen en adecuada clase fun-
cional). Lo anterior probablemente debido a la hi-
poplasia pulmonar derecha compensada por el
pulmén izquierdo.

Una descripcion precisa del curso clinico del sin-
drome de cimitarra atn no es posible, debido al ni-
mero limitado de casos reportados en cada serie de
pacientes publicados. En el presente estudio, al
comparar el grupo de pacientes menores de un ano
de edad con los ninos mayores, se obtuvo signifi-
cancia estadistica en cuanto a mayor insuficiencia
cardiaca y de hipertensién arterial pulmonar en el
primer grupo, asi como una relacién significativa
(p 2 0.007) entre la evidencia de hipertensiéon
arterial pulmonar severa y mortalidad, no asi
entre la presencia de insuficiencia cardiaca congestiva
y defuncién.

CONCLUSIONES

Nuestra experiencia es limitada, dada la inciden-
cia baja de esta patologia, por lo que nos limitamos
a exponer el manejo considerado conveniente en
cada paciente. Los hallazgos clinicos y resultados
del tratamiento intervencionista y quirdrgico no di-
fieren de forma significativa con lo descrito previa-
mente. Es importante incrementar la sospecha
diagnéstica del sindrome de cimitarra en todo pa-
ciente con la silueta cardiaca en dextroposicién y
signos de falla cardiaca, con la finalidad de realizar
un manejo adecuado y modificar la evolucién natu-
ral donde la hipertension pulmonar es un factor de-
terminante para la mayoria los pacientes.
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