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Embolizacion de secuestro pulmonar en paciente con sindrome
de cimitarra: reporte de caso

Pulmonary sequestration embolization in a patient with scimitar syndrome: case report

César A. Martinez-Ramos”®, Roberto T. De Jesus-Alvarenga, Alberto E. Bazzoni-Ruiz
y Ayrton J. Arenas-Romo

Departamento de Cardiologia Intervencionista, Unidad Médica de Alta Especialidad No. 71, IMSS, Torredn, Coah., México

El sindrome de la cimitarra se caracteriza por la
conexién anémala de las venas pulmonares derechas
en la porcién suprahepatica de la vena cava inferior o
a la auricula derecha, por encima de la desemboca-
dura de esta vena. El sindrome incluye dextraposicion
del corazén debido a hipoplasia del pulmén derecho y
de la rama derecha de la arteria pulmonar, anomalias
sistémicas de la irrigacion arterial del pulmdn derecho
(arterias colaterales aortopulmonares que pueden ori-
ginar un cortocircuito de izquierda a derecha) y secues-
tro broncopulmonar del I6bulo inferior con displasia de
los bronquios derechos superior o medio'.

El signo de la cimitarra es un hallazgo radioldgico
detectable en las radiografias, especificamente en la pro-
yeccién posteroanterior, el cual consiste en una opacidad
curvilinea que se extiende hacia abajo, desde el hilio
pulmonar derecho, bordeando la silueta cardiaca, hasta
el angulo cardiofrénico homolateral’. La palabra «cimita-
rra» proviene del italiano scimitarra, y esta del persa sha-  Figyra 1. Signo de la cimitarra.
msir, que se refiere a un sable curvo oriental.

Otra de las caracteristicas del sindrome de la cimi-
tarra es que se puede asociar a otras anormalidades
cardiovasculares, como por ejemplo defectos del tabique nacimiento de la arteria coronaria izquierda o del tronco
interauricular, anormalidades del arco aértico, defectos ~ arterioso®.
del tabique interventricular, conducto arterioso persis- Presentamos el caso de una paciente de 17 afios
tente, tetralogia de Fallot o anomalias del origen del que inicialmente fue abordada por el servicio de
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Figura 2. Imagenes de angiotomografia en reconstruccion 3D en las que se evidencia una rama colateral de la aorta

abdominal al I6bulo inferior del pulmén derecho.

Figura 3. Imagenes de angiotomografia de torax, corte axial, en las que se evidencia el secuestro arterial de la rama
de la aorta abdominal al pulmén derecho. Se evalu6 por el servicio de cardiologia pediatrica e intervencionismo, y se
programd para realizar cateterismo cardiaco izquierdo y derecho diagnéstico, y para valorar el cierre del secuestro.
De acuerdo con los pardmetros hemodinamicos, que mostraban un Qp/Qs de 3.5y unas resistencias pulmonares totales
de 2.4 unidades Wood, se decidit realizar embolizacion de la arteria colateral que nacia de la aorta abdominal.

neumologia debido a que presentd disnea de media-
nos esfuerzos, tos y ortopnea. Se tomé una radio-
grafia de torax posteroanterior que mostro hipoplasia
del pulmén derecho, asi como signo de la cimitarra
(Fig. 1).

Se solicitd una angiotomografia con cortes finos y
reconstruccion en 3D, que evidencid una arteria

naciendo a través de la aorta abdominal en la region
anterolateral de la aorta, la cual se dirige al I6bulo infe-
rior del pulmén derecho, asi como disminucion del
calibre de la arteria pulmonar derecha, con presencia
de drenaje andmalo hacia la vena cava inferior, con lo
cual se confirma el diagndstico de sindrome de la cimi-
tarra (Figs. 2 a 6) (Tabla 1).
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Figura 4. En la imagen de la izquierda se mide el didmetro de la arteria pulmonar izquierda y derecha, en donde se
observa de forma notoria la hipoplasia de la arteria pulmonar derecha.

Figura 5. Angiografia de aorta con catéter pigtail en la que se observa el flujo de aorta abdominal de rama colateral
al pulmon derecho.

Figura 6. De izquierda a derecha, se observa como con una guia de 0.035 se aborda la arteria colateral naciente del
tronco celiaco. En la segunda imagen se ve como se libera el dispositivo Amplatzer Vascular Plug Il de 10 mm en la
arteria colateral, y en la Gltima imagen, al realizar inyeccion de contraste, puede verse que la arteria colateral se ocluye
de forma exitosa.
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Tabla 1. Parametros hemodinamicos antes del cierre del defecto (no se dispone de los posteriores al cierre)

Tronco de la arteria pulmonar 32/10/19 mmHg 91%
Ventriculo derecho 6/1 mmHg 90%
Auricula derecha 2 mmHg 83%
Cufia 7 mmHg

Vena cava superior 64%
Vena cava inferior 97%
Ventriculo izquierdo 100/1 mmHg 100%

Aorta 101/60/80 mmHg 100%
Superficie corporal 1.46

Peso 50 kg

Talla 154 cm

Hemoglobina 13

El sindrome de la cimitarra se cataloga en el espec-
tro de enfermedades asociadas a una conexion ané-
mala de las venas pulmonares. A esta paciente se le
dio abordaje de acuerdo con las recomendaciones de
la guia de la American Heart Association y el American
College of Cardiology de 2018°, que con recomendacion
de clase | y nivel de evidencia B-NR indica solicitar una
tomografia computarizada para conocer la anatomia del
sistema venoso pulmonar. Cabe recordar que la cirugia
sigue siendo el tratamiento de eleccién de estos pacien-
tes, cuando se encuentra indicada. El tipo de conexién
que se observa en este sindrome es entre la vena pul-
monar derecha y la vena cava inferior. Esta cardiopatia
congénita impacta en el ventriculo derecho y, por con-
siguiente, en la presién de la arteria pulmonar®.

Es una anomalia cardiopulmonar congénita con una
incidencia baja, de 1 por cada 50,000 nacidos vivos.
El drenaje venoso pulmonar puede ser parcial o total
a la vena cava inferior, que se acompafia como tal por
un aporte arterial proveniente de la aorta descendente
hacia el pulmén derecho hipoplasico, con dextraposi-
cién del corazén, como en nuestra paciente®.

El mecanismo preciso por el cual sucede el sindrome
de la cimitarra se desconoce, pero se sabe que es
causado por un defecto en la embriogénesis temprana
en el desarrollo basico del pulmén’.

Muchas veces el diagndstico se realiza por el cuadro
clinico que presenta el paciente, asociado a infeccio-
nes de vias respiratorias de repeticion’.

Gasto cardiaco 3.69 I/min
indice cardiaco 2.53 |/min/m?
Resistencias totales 1646 dyn

Resistencias pulmonares totales 195 dyn/2.4 Wood

Gasto cardiaco ventriculo derecho 129 I/min

Flujo pulmonar/Flujo sistémico 35

Segun un andlisis retrospectivo realizado en un
centro de China, en pacientes que tuvieron arterias
colaterales a las pulmonares y se les realiz6 cierre
percutaneo, de 27 pacientes, 8 presentaron una dis-
minucion de la presién arterial pulmonar de 55.32 +
5.6 mmHg a 31.23 + 3.45 mmHg. Durante el segui-
miento, la sintomatologia de estos pacientes se
redujo considerablemente sin requerir tratamiento
quirdrgico®.

El cierre percutdneo de un aporte arterial sistémico
anémalo disminuye o suprime por completo los sinto-
mas. En algunos pacientes, incluso se puede ofrecer
como tratamiento paliativo para evitar procedimientos
quirdrgicos. El prondstico en los pacientes asintomati-
cos tras el cierre percutaneo es bueno, a tal grado de
que permite llevar un seguimiento a los pacientes sin
necesidad de otra intervencion en caso de cese de los
sintomas. La cirugia solo debe recomendarse si regresa
la sintomatologia o aparecen complicaciones®.

El sindrome de la cimitarra es una patologia que, a
pesar de tener una incidencia no muy alta, debe tenerse
en cuenta como diagndstico diferencial, sobre todo en
poblacion pediatrica. La sospecha en este grupo de
pacientes debe comenzar si se cuenta con anteceden-
tes de infecciones de vias respiratorias de repeticién
con sintomas de dificultad respiratoria, asi como evi-
dencia por algun estudio de imagen, como la radiografia
de térax, que muestre hipoplasia del pulmén derecho o
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dextrocardia, debido a que la mayoria de estos pacien-
tes presentan dichas caracteristicas.

El abordaje puede ser iniciado con una radiografia
de tdérax; sin embargo, tal como recomiendan las guias,
son necesarios otros estudios para abordar el drenaje
venoso pulmonar, como la tomografia computarizada
o la resonancia magnética.

Algo muy importante en esta enfermedad es que el
prondstico por lo general es bueno, pero depende
mucho de la edad en la cual se presenta la patologia,
ya que no es exclusiva de la infancia y los sintomas
pueden aparecer en poblacion adolescente e incluso
adulta.

En cuanto al manejo, en caso de que las resisten-
cias pulmonares lo permitan, el cierre percutaneo de
colaterales es una medida que requiere poca des-
treza para el personal cualificado, y siempre se puede
realizar para disminuir la sobrecarga de volumen al
ventriculo derecho y con ello frenar la progresion de
la enfermedad, principalmente en poblacion muy
sintomatica.
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