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Sindrome de cimitarra asociado a atresia pulmonar con
comunicacion interventricular. Primer caso reportado

Carlos Alva,* Gillermo Valero,* Arturo Martinez,** Carlos Riera,*** Felipe David,** Santiago
Jiménez,** José Ortegdn,** Agustin Sanchez,** Diana L6pez,** Erick Ramirez**

Resumen

Se presenta el caso de un masculino de 15 me-
ses de edad con sindrome de cimitarra y atresia
pulmonar con comunicacién interventricular. El
diagndstico se hizo mediante cateterismo car-
diaco y angiocardiografia y confirmado por el
estudio de autopsia. Se hacen las consideracio-
nes clinicas y quirargicas de esta excepcional
asociacién 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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pulmonar anémala parcial.
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venous drainage.

Introduccion

| sindrome de cimitarra es una anomalia

muy raracon tendenciafamiliar, que afec-

ta cas invariablemente el pulmén dere-
cho. Se presenta en aproximadamente 2 de cada
100,000 nacidos vivos. En su forma completa,
consiste en el drenaje venoso anémalo del pul-
mon derecho a la porcién suprahepatica de la
vena cavainferior, hipoplasia del pulmén dere-
cho, dextroposicion del corazon, y arteria sisté-
mica anomala que perfunde e pulmdn derecho,
desdelaaortaabdominal, por debajo del diafrag-
ma, con 0 sin secuestro pulmonar.t2 Por otro lado,
latetralogiade Fallot con atresiapulmonar 0 “ Fa

Ilot extremo”, mejor conocida como atresia pul-
monar con comunicacioninterventricular (CIV),
es también una anomalia rara, se presentaen 7
de cada 100,000 nacidos vivos.*4 El motivo del
presente reporte es presentar la excepcional aso-
ciacion de ambas patol ogias 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 afio 3 meses de vida producto
de la octava gesta, sin antecedentes familiares
deimportancia. Desde el nacimiento se observo
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cianosisligera, infeccionesrespiratoriasfrecuen-
tesy disnea de esfuerzo. El enfermo tuvo pobre
crecimiento y desarrollo. Un mes antes de suin-
greso, la cianosis y la disnea se hicieron mas
importantes por lo que fue referido a este hospi-
tal. El examen fisico revel6 un enfermo hipoac-
tivo, desnutrido con peso de 7.2 kg, talla de 78
cm, con cianosis central con saturacion de oxi-
geno de 68%, T.A. de 90/60, frecuencia cardia-
cade 120y respiratoriade 36 por minuto y tem-
peraturade 36°. Los pulsos se pal paron normales
en las cuatro extremidades, torax sin tirgje inter-
costal y laventilacion normal. No se auscultaron
soplos 'y el segundo ruido pulmonar fue dnico.
El trazo electrocardiogréfico en ritmo sinusal con
crecimiento ventricular derecho por sobrecarga
sistdlica. Latelerradiografia de térax mostro si-
tus solitus bronquial, cardiomegalia grado Il a
expensas del ventriculo derecho, flujo pulmonar
disminuido pero mas acentuado €l hipoflujo en
€l pulmon izquierdo y arco adrtico izquierdo. El
ecocardiograma bidimensional Doppler color
revel 6: situs solitus auricular, conexiones atrio-
ventriculares concordantes, atresia pulmonar,
CIV subadrticaamplia, aortagrande cabalgando
sobre el septum interventricular, dilatacion dela
auriculaderecha, dilatacion e hipertrofiadel ven-
triculo derecho. No fue posible definir la circu-
lacion pulmonar por lo que fue sometido a cate-
terismo cardiaco diagnostico. Mediante técnica
de Seldinger por viavenosay arterial, se intro-
dujeron catéteres NIH french 6, se sondearon
cavidades derechas y la aorta por la CIV. Los
angiocardiogramas selectivos en el ventriculo
derecho eizquierdo documentaron laatresiapul -
monar con CIV y el aortograma en raiz de aorta,
no definié con claridad el origen de la circula-
cion pulmonar. Unainyeccion panoramicaen la
aortatorécica, revel6 el origen abdominal de un
vaso arterial por debajo del diafragma que se di-
rigiahaciael pulmén derecho, por 1o que se pro-
cedid acanular y realizar unainyeccion selecti-
va en este vaso anormal (Fig. 1). Este vaso a
ingresar a pulmoén derecho, se dividia en tres,
que se distribuian en todo el pulmdn; todaviaen
lafase arterial, en el 16bulo medio se observaron
anastomosis con la rama derecha verdadera de
laarteriapulmonar que es confluente con €l tron-
co y la rama izquierda, tanto el tronco como
ambas ramas de arteria pulmonar eran hipopl &
sicos. A partir de laramaizquierda el contraste
progreso por el arbol arterial del pulménizquier-
do. Enlafasederecirculacion, lasvenasdel pul-
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mon izquierdo drenaban ala auriculaizquierda,
sin embargo, €l pulmén derecho, tenia su retor-
no por una vena anormal en forma de cimitarra
lacual drenabaalavenacavainferior. Visto esto,
serealizO apartir delacanulacion delavenacava
inferior, una inyeccion selectiva en la vena pul-
monar derechaanormal (Fig. 2), que drenabaen
lavenacavainferior, antes de su desembocadura
en la auricula derecha. Se registré un salto oxi-
métrico en la auricula derecha de 1.5 volime-
nes; las presiones (en mm Hg) registradas fue-
ron: enlaauriculaderechamediade 8, ventriculo
derecho 98/8, ventriculo izquierdo 95/6 y aorta
90/68/76. El caso fue discutido en sesion médi-
co-quirdrgica y fue aceptado para fistula sisté-
mico pulmonar. Serealizé unafistulade Blalock-
Taussig modificada derecha de 3.5 mm, sin
embargo 24 h después de la operacion, €l enfer-
mo presenté datos clinicosy radiol 6gicos de ede-
ma pulmonar por lo que se decidio la ligadura
urgente del vaso anormal sistémico que naciade
la aorta abdominal, por |aparotomia paraumbili-
cal derecha. Despuésdelaligaduradel vaso anor-
mal sistémico, el enfermo mejoro, el edema pul-
monar fue resuelto y las condiciones generales
del enfermo eran buenas, a quinto diade laope-
racion desarroll6 fiebre con datos de infeccion
urinariay neumonia. El cultivo de lavado bron-
quial desarroll6 Enterobacter cloacaey seinicio
tratamiento con antibi éticos especificos. Sin em-
bargo, al diasiguiente, sexto diade laoperacion,
presentd subitamente pérdida de la conciencia,
las pupilas se observaron con anisocoria por mi-
driasis derecha sin respuesta a la luz. No habia
respuestaal estimulo corneal, consensual ni nau-
seoso. En el fondo de ojo izquierdo se encontrd
hemorragia retiniana extensay papiledema. Ha-
bia rigidez de nuca, hemiparesia izquierda con
Babinski e hiperreflexia del mismo lado. El Ii-
quido cefalorraquideo obtenido por puncién lum-
bar fue hemorragico. El enfermo fallecié 24 h
después.

Datos de autopsia

El estudio de autopsiarevel 6 situs solitus visce-
ral, auricular y bronquial. Un vaso arterial anor-
mal se originabaanivel del tronco celiacoy diri-
giéndose hacia arriba y a la derecha por detrés
del higado, cruzando el diafragma se dividiaen
tresy sedistribuiapor €l parénquimadel pulmon
derecho el cual era hipoplésico (Fig. 3). Se de-
mostraron anastomosisanivel parahiliar derecho
de vasos provenientes del vaso anormal diafrag-
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Fig. 1. La inyeccion selectiva en el vaso anormal que nace de la aorta
abdominal, (flecha horizontal) demuestra su distribucién por el pulmén 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.

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

matico con laramaderechagenuinade laarteria
pulmonar. Sobre ésta, a5 mm de la bifurcacién
del tronco pulmonar, se encontrd laanastomosis
término lateral de una fistula de Blalock-Taus-
sig modificadapermeable. El tronco delaarteria
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pulmonar se originaba del ventriculo derecho
pero el infundibulo del ventriculo derecho se
encontrd en fondo ciego por atresia de lavavu-
la pulmonar, también se observé origen andbma-
lo delaarteriacoronariaderechaque emerge an-
terior y pasa por delante de laaorta (Fig. 4). Del
tronco de la arteria pulmonar de 6 mm se origi-
naban ambas ramas del mismo pero hipoplasi-
cas, de 5y 4 mm de diametro respectivamente.
La auricula derecha dilatada se conectaba con
un ventriculo derecho hipertréficoy dilatado, se
documenté una comunicacion interauricular tipo
ostium secundumde 5 mmy una ClV subadrtica
amplia de 10 mm con €l infundibulo ciego. La
auriculaizquierda pequefiarecibialas dos venas
pulmonares del pulmon izquierdo hipoplésicas
y una vena pulmonar del 16bulo superior dere-
cho también hipoplasica. Se documenté unavena
cava superior izquierda persistente e hipopléasi-
cadrenando al seno coronario y una vena anor-
mal del 16bulo inferior derecho de didmetro de
3.5 mm. Estadescendiaanormalmente hastades-
embocar enlavenacavainferior antesde su des-
embocadura ala auricula derecha (Fig. 5). His-
tolégicamente en los pulmones se encontro
edema pulmonar focalizado y congestion difu-
sa. No se observaron datos de neumonia. En el
cerebro, se encontrd leucomalacia generalizada
con despoblacion neuronal asi como una hemo-
rragia parenquimatosafrontoparietal izquierday
una hemorragia subaracnoidea difusa secunda-
riaahipoxiaaguday crénica. No se encontraron
anomalias congénitas vascul ares.

Discusion

El sindrome de cimitarra se manifiestaen los jo-
venesy en los adultos de unaformageneralmente
benigna. Pueden estar asintomaticos, con infec-
cionesrespiratorias o disnea de medianos esfuer-
zos. En este grupo de pacientes €l diagnostico se
sospecha en una telerradiografia de térax a ob-
servar hipoplasia pulmonar derechay la imagen
decimitarraquecruzael hemidiafragmaenlabase
del pulmon derecho.>® En contraste en los lactan-
tes el cuadro clinico es severo: insuficiencia car-
diaca, neumonia, bajo peso e hipertension pulmo-
nar.”® En estos nifios es muy dificil visualizar la
imagen de cimitarra en la telerradiografia de t6-
rax. Las anomalias asociadas a sindrome de ci-
mitarra se presentan en e 25 a 30%, la comuni-
cacion interauricular es la més comdn. Otras
lesiones reportadas han sido el conducto arterio-
so persistente, ClV, coartacion de la aorta, tetra
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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 pulmén derecho (asterisco *).

Fig. 4. Vista anterior. El ventriculo derecho esta abierto. Se demuestra la
atresia pulmonar con infundibulo 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 hipoplasico (flecha blanca
horizontal).

C Alva y cols.

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

logiade Fallot, vena cava superior izquierda per-
sistente, fistulas arteriovenosas pulmonaresy sin-
drome de Shone#* Si bien han sido reportados 3
casos detetralogiade Fallot a sindrome de cimi-
tarra,® alafechaéste es el primer caso con atresia
pulmonar y CIV asociado a sindrome. En nues-
tro enfermo, €l vaso anormal naciendo anivel del
tronco celiaco, perfundiatodo e pulmén derecho
y graciasaque €l vaso anormal teniaanastomosis
con laramaderecha de la arteria pulmonar y que
lasramas delaarteriapulmonar eran confluentes,
también se perfundia el pulmon izquierdo. El re-
torno venoso era anormal en el 16bulo inferior
derecho, con la vena en cimitarra drenando a la
vena cava inferior, € pulmon derecho era hipo-
plésico pero no existia secuestro pulmonar, pero
teniatanto €l vaso anormal de la aorta que nacia
del tronco celiaco y el drengje venoso pulmonar
anormal a la cava inferior, se demostraron por
angiografiay se verificaron en el estudio de au-
topsia (Figs. 3 y 4). Estos elementos necesarios
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fueron suficientes para hablar de sindrome de ci-
mitarra.8'* En nuestro enfermo dado €l cuadro cli-
nico de hipoxemia severa, se decidio una fistula
deBlalock-Taussig como medidainicial. Sin em-
bargo, 24 h después de la operacion, €l flujo pul-
monar habia aumentado en exceso produciendo
edema pulmonar. La siguiente decision quirdrgi-
cafueligar el vaso anormal enlaaortaabdominal
parareducir € flujo pulmonar, dgando solo lafis-
tula sistémico-pulmonar permeable. Esta medida
corrigié la situacién hemodindmica del enfermo,
no obstante esto, desarroll6 fiebre y finamente
hemorragia cerebral.

Conclusiones
Lamayoriadelos enfermos adultos con sindro-
me de cimitarra que se encuentran asintomati-
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cos Yy sin lesiones asociadas, no requieren ciru-
gia,® en caso de presentar comunicacion inter-
auricular amplia o infecciones respiratorias fre-
cuentes por secuestro pulmonar, esta indicada
lacorreccion quirdrgica.®! En los nifios peque-
fios, la sintomatologia es mas frecuente y esta
relacionada a las lesiones asociadas. En ellos
generalmente esta indicada la correccion qui-
rdrgica de la vena anémala drenando anormal-
mente a la vena cava inferior y de las lesiones
asociadas; se han propuesto diferentes técni-
cas.>1213 En nuestro paciente se indico €l trata-
miento paliativo para aliviar la hipoxemia, sin
embargo, sucumbié a una hemorragia cerebral.
Larevision delaliteratura hasta esta fecha, in-
dica que éste es el primer caso con tal excep-
cional asociacion.
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