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Resumen

Introduccion: El sindrome de la cimitarra es una compleja anomalia congénita del desarrollo
pulmonar, infrecuente y de multiples variables. Se denomina asi por su semejanza radioldgica
con la clasica espada torcida. Su caracteristica definitoria es el drenaje pulmonar anémalo. Se
asocia con diversas malformaciones cardiotoracicas y un amplio espectro de manifestaciones
clinicas.

Serie de casos: Se reporta una serie proveniente de la base de datos del Hospital Infantil de
México Federico Gomez, revision del periodo 2009-2013. Se encontraron nueve pacientes con
diagnostico de sindrome de la cimitarra. Se recabaron del expediente médico las caracteristicas
demograficas, estado clinico y parametros hemodinamicos reportados.

Conclusiones: En la presente serie llaman la atencion ciertas diferencias entre el grupo de
estudio y lo reportado en la literatura internacional. Se encontr6 que la mayoria de los pacientes
fueron del sexo femenino, diagnosticados entre el primero y el vigésimo mes de vida. En el
momento del estudio estaban asintomaticos; la mitad contaba con antecedentes de enfermedad
respiratoria y el total con hipertension pulmonar. La tercera parte del grupo requirié manejo
quirdrgico.

© 2014 Hospital Infantil de México Federico Gomez. Publicado por Masson Doyma México S.A.
Todos los derechos reservados.

Scimitar syndrome: a case series

Abstract

Background: Scimitar syndrome is a rare and complex congenital anomaly of the lung with mul-
tiple variables and is named for its resemblance to the classical radiological crooked sword. Its
defining feature is the anomalous pulmonary drainage. It is associated with various cardiotho-
racic malformations and a wide spectrum of clinical manifestations.
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Case series: Nine patients diagnosed with scimitar syndrome found in the database of Hospital
Infantil de México between 2009 and 2013 were reviewed. Demographic records, clinical status
and hemodynamic parameters reported were collected.

Conclusions: This case series called attention to certain differences between our group of
patients and those reported in the international literature. Patients were predominantly female
and were diagnosed between 1 and 20 months of life. All were asymptomatic at the time of
the study. Half of the patients had a history of respiratory disease and all patients had with
pulmonary hypertension. Surgical management was required in on-third of the patient group.
© 2014 Hospital Infantil de México Federico Gomez. Published by Masson Doyma México S.A. All

rights reserved.

1. Introduccién

El sindrome de la cimitarra se caracteriza por una cone-
xion anormal entre una o mas venas pulmonares y el sistema
venoso sistémico. La vena en cimitarra generalmente drena
hacia la porcion hepatica de la cava inferior, pero tam-
bién puede desembocar en las venas suprahepaticas, la vena
porta, la vena acigos o directamente en la auricula derecha
(provocando un cortocircuito de izquierda a derecha)’.

La palabra «cimitarra» proviene de la derivacion italiana
«scimitarra», del persa shamsir, que se refiere a cualquier
sable curvo musulman u oriental. Se refiere a la opacidad
curvilinea que proyecta la vena anomala en la radiografia de
torax, que se extiende hacia abajo desde el hilio pulmonar
derecho, bordeando la silueta cardiaca, hasta el angulo car-
diofrénico homolateral, semejando una cimitarra (fig. 1).

Sin embargo, en algunos casos, el signo de la cimitarra
puede estar ausente. Sobre todo en los casos con marcada
hipertrofia de la auricula derecha o en los asociados con dex-
trocardia e hipoplasia del pulmon derecho que dan lugar al
desplazamiento del mediastino a la derechay a la elevacion
de la cUpula diafragmatica (fig. 2)>°.

El signo de la cimitarra es uno de los componentes del
sindrome del pulmén hipogenético, también conocido como
drenaje venoso pulmonar anémalo parcial o sindrome veno-
lobar congénito pulmonar®*>,

Constituye el 0.5-2% de las cardiopatias congénitas’ y el
3-5% de los casos de retorno andmalo de venas pulmonares.
Se ha descrito una incidencia de 1-3 casos por cada 100,000
recién nacidos vivos®.

Aunque la patogenia no es clara, las multiples mal-
formaciones pulmonares asociadas parecen evidenciar una
alteracion del desarrollo de la yema pulmonar en los esta-
dios tempranos de la embriogénesis. Se desconoce el porqué
de su localizacidn preferente del lado derecho?. A menudo
se asocia con pulmén derecho hipoplasico y arteria pul-
monar derecha hipoplasica o ausente>®. También pueden
existir alteraciones traqueobronquiales, ausencia de vena
cava inferior y drenaje accesorio?, secuestro pulmonar con
irrigacion arterial anomala de la aorta o una de sus ramas
al pulmon derecho?’, defectos septales (tanto auricula-
res como ventriculares), coartacion aortica, dextrocardia,
tetralogia de Fallot, conducto arterioso, diafragma acceso-
rio, eventracion o hernia diafragmatica®. En la literatura se

ha reportado la comunicacion interauricular en el 60-70% de
los casos, y otras cardiopatias congénitas en el 19-31%°.

La edad de diagnéstico es variable. Se puede clasificar
como infantil (menores de un ano) o en adulto (mayo-
res de un ano). En ocasiones, se clasifica un tercer grupo
caracterizado por la asociacion con anomalias congénitas
complejas que modifican los sintomas y la historia natural
del sindrome®?.

Figura 1 Radiografia de térax. Imagen posteroanterior en
la que se observa la silueta cardiaca y el apex hacia la
derecha, demostrativa de dextrocardia. También se observa
opacidad curvilinea que se extiende del hilio pulmonar derecho,
bordeando la silueta cardiaca, hasta el angulo cardiofrénico
homolateral, semejando una cimitarra. Asimismo, se observa
escoliosis con convexidad hacia la derecha y asimetria de la
caja toracica (imagen correspondiente a paciente femenino de
17 anos de edad).
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Figura 2

Tomografia de térax. Ventana para mediastino contrastada: corte coronal (A) y corte axial (B). Se observa dextrocardia

e hipoplasia del pulmon derecho, dando lugar a desplazamiento del mediastino a la derecha y ligera elevacion de la cipula dia-
fragmatica ipsilateral. Al costado de la silueta cardiaca se aprecia un nicho vascular anormal que corresponde al drenaje venoso
anémalo (imagen correspondiente a paciente femenino de 20 meses de edad).

La variante infantil presenta peor prondstico y sinto-
mas mas severos, como insuficiencia respiratoria, cianosis,
infecciones respiratorias frecuentes y falla de crecimiento.
Incluso, se ha reportado bronquitis de repeticion asociada
con bronquiectasias’ 2%,

En el grupo adulto, de prondstico favorable, el diag-
nostico suele ser incidental. Los pacientes se presentan
asintomaticos o con sintomas mas leves, como soplo car-
diaco sistdlico, disnea progresiva o infecciones respiratorias
de repeticion. Se indica el seguimiento clinico de estos
pacientes, sin estudios diagndsticos invasivos?®?.

La asociacion con defectos cardiacos se presenta con una
frecuencia del 36% en el grupo adulto, y hasta del 75% en
la forma infantil. El cuadro clinico depende de la seve-
ridad de la disgenesia pulmonar derecha, las infecciones
recurrentes, el grado de cortocircuito izquierda-derecha,
las cardiopatias congénitas asociadas y la magnitud de la
hipertensién pulmonar®. La asociacion con estos dos Ulti-
mos aumenta el riesgo de insuficiencia cardiaca congestiva 'y
muerte®.

En menos del 50% de los casos existen sintomas de hiper-
tension pulmonar’, aunque esta resulta el factor prondstico
mas importante en la evolucion del paciente. Puede estar
relacionada con resistencias elevadas en el lecho vascular
pulmonar (en el que la circulacion no se adapta después
del nacimiento) y un cortocircuito importante entre arte-
rias anormales originadas en la aorta abdominal que irrigan
la parte inferior del pulmén derecho®. Su causa obedece a
estenosis de la vena pulmonar andémala (mas frecuente),
reduccion del lecho vascular pulmonar derecho o incre-
mento del flujo sanguineo pulmonar por la existencia de
defectos intracardiacos asociados®.

Entre los estudios de imagen complementarios, ademas
de la radiografia de toérax, se encuentran la angiotomogra-
fia, que ayuda a detectar anomalias cardiacas, pulmonares
y vasculares (fig. 3)?; la gammagrafia de ventilacion/

perfusion, que informa acerca de las caracteristicas de
perfusion pulmonar (fig. 4); y la resonancia magnética,
adecuada para la identificacion de arteria aortopulmonar
colateral y de anomalias venosas (pulmonares y sistémicas)®.

El diagnodstico puede sospecharse por ecocardiograma
fetal. El ecocardiograma bidimensional y el Doppler color
podran valorar la presion pulmonar, el cortocircuito de
izquierda a derecha y las cardiopatias asociadas. Sin
embargo, el cateterismo cardiaco se considera el estandar
de referencia para confirmacion diagnéstica (especialmente
cuando la cirugia esta indicada), ademas de descartar
malformaciones asociadas®. Cuando los sintomas clinicos
persisten o empeoran, o si se produce elevacion de la pre-
sion arterial pulmonar en la determinacion indirecta por
ecocardiografia bidimensional, se recomienda un estudio
angiografico’”8.

En la mayoria de los pacientes asintomaticos, el sindrome
de la cimitarra es manifestacion de una lesion aislada; se
recomienda manejo conservador ya que el prondstico es
bueno®®. La correccion de los defectos cardiacos asociados
puede proporcionar una evolucion benigna comparable con
la de las formas aisladas primarias®'°.

La asociacion con hipoplasia pulmonar derecha lleva
generalmente un flujo sanguineo bajo, por lo que la correc-
cién quirdrgica del retorno venoso pulmonar anémalo debe
considerarse solamente cuando el drenaje en cimitarra
cause sobrecarga pulmonar considerable?.

2. Serie de casos

Se revisd la base de datos del Hospital Infantil de México
Federico Gomez de los Ultimos 5 anos. Se encontré el regis-
tro de nueve pacientes con diagnostico de sindrome de la
cimitarra que fueron valorados durante el periodo 2009-2013
(tabla 1). En el grupo, ocho pacientes fueron de sexo feme-



Tabla 1 Pacientes con diagnostico de sindrome de la cimitarra en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, durante el periodo 2009-2013
Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9
Sexo Femenino Femenino Femenino Femenino Masculino Femenino Femenino Femenino Femenino
Edad al 5m 6m 1m 1m 1ai1m 1a8m 8m 6m 14a
diagnostico
Edad actual 4a10m 17a9m 2a9m 3a 9a 2a2m 10a 14a 18a7m
Sintomatico No Si Si No Si No No Si Si
IC No No No No No No No No No
Sintomas No Disnea Neumonias No Asma + rinitis® No No Cianosis Hemoptisis
respiratorios recurrentes
PSVD (mmHg) 95 38 61 39 60 55 55/40 Suprasistémica 54
DVD No Si No No No No No Si No
CccbD Si Programado Si No Programado No No Si No
Cardiopatias CIA+PCA+ CIA+PCA+ CIA+PCA+ Dextrocardia + Dextrocardia + Dextrocardia + Dextrocardia + CIA+PCA+ CIA +
congénitas dextrocardia + doble vena cava dextrocardia HRDAP + HRDAP + FOP HRDAP FOP dextrocardia+HRDAP +  dextrocardia + HRDAP
HRDAP superior FOP Clv
Malformaciones Hipoplasia Escoliosis Hipoplasia Hipoplasia No No Hipoplasia Hipoplasia No
anexas pulmonar congénita + pulmonar pulmonar pulmonar pulmonar
derecha + ano derecha derecha derecha derecha
secuestro imperforado
extrapulmonar
derecho
Tratamiento Furosemida + Furosemida + Furosemida + Furosemida + Furosemida + Furosemida + No Furosemida + No
actual espironolactona + espironolactona + espironolactona + espironolactona espironolactona + espironolactona espironolactona +
captopril 0, 0; suplementa- captopril 0,
suplementario rio + sildenafil suplementario +
sildenafil + captopril
Cirugias CCD con cierre Cierre de PCA ccb No No (pre-quirdrgico) No Cccb Coils
de PCA por coils
SO, (%) 93 80 96 96 98 92 96 87 97
Estudios com- Angio-TAC Gammagrafia Angio- No No Angio-TAC Angio- Angio- Espirometria +
plementarios VQ +pruebas de TAC + gammagrafia TAC +espirometria+ TAC + gammagrafia gammagrafia
funcion vQ angio- vQ VQ + broncoscopia
pulmonar RMN +broncoscopia
Desnutricion No No Si Si Si Si No No No

a: anos; Angio-RMN: angiorresonancia; Angio-TAC: angiotomografia de térax; CCD: cateterismo cardiaco derecho; CIA: comunicacion interauricular; CIV: comunicacion interventricular;
DVD: dilatacion de ventriculo derecho; FOP: foramen oval permeable; Gammagrafia VQ: gammagrafia ventilatoria/perfusoria; HRDAP: hipoplasia de rama derecha de arteria pulmonar;

IC: insuficiencia cardiaca; m: meses; O,: oxigeno; PCA: persistencia de conducto arterioso; PSVD: presion sistolica de ventriculo derecho; SO;: saturacion de oxigeno.

a Asma + rinitis alérgica + conjuntivitis.

0L€

1B 19 Z3)eZUOD OjlWeler *)



Sindrome de la cimitarra: serie de casos

371

Figura 3

Angiotomografia de térax con técnica de reconstruccion. Se observa el drenaje venoso pulmonar anémalo (vena en

cimitarra). El estudio corresponde a la misma paciente referida en la figura 2.
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Figura4 Gammagrafia pulmonar. Se observa ventilacion disminuida en pulmon derecho, asi como disminucion de la perfusion en
ambos pulmones con predominio derecho (misma paciente referida en la figura 1).

nino, con edad entre el primer mes de vida y los 14 anos de
edad (con una mediana de 6 meses) al momento del diagnds-
tico, y edad de 3 a 18 afos (mediana de 9 anos) al momento
del estudio.

Los nueve pacientes se refirieron asintomaticos en el
momento del Ultimo reporte en el expediente. Cinco de
ellos contaban con antecedentes de enfermedad respira-
toria (neumonia recurrente, asma, hemoptisis, disnea), y
saturacion por oximetria de pulso reportada entre el 80-98%
(mediana del 96%) en su Ultima consulta. Cuatro de los
pacientes, con diagnostico de desnutricion.

Todos los pacientes contaron con ecocardiograma. Ade-
mas, en la ultima nota médica, todos se reportaron con
hipertension pulmonar (con presién sistélica ventricular
derecha de 38-95mmHg). Dos pacientes presentaron dila-
tacion de ventriculo derecho, y tres también contaron con
cateterismo cardiaco.

En el grupo se report6 asociacion con dextrocardia (en
ocho pacientes), hipoplasia de rama derecha de arteria
pulmonar (7), hipoplasia pulmonar derecha (5), comunica-
cion interauricular (5), persistencia de conducto arterioso
(4), foramen oval permeable (3), secuestro pulmonar (2),

comunicacion interventricular (1), doble cava superior (1),
circulacion vicariante de aorta descendente a pulmon dere-
cho (1), escoliosis (1), y ano imperforado (1).

En el momento del estudio, dos pacientes se encontraron
con manejo expectante y el resto en tratamiento para hiper-
tension pulmonar (diurético y/o vasodilatador). De estos,
tres se reportaron con oxigeno suplementario en su Gltima
visita médica; dos de ellos contaban con cateterismo (de los
tres referidos con dicho procedimiento).

Entre los estudios complementarios realizados en el abor-
daje del grupo se reportaron los siguientes: angiotomografia
(5 pacientes), gammagrafia (4), espirometria (3), pletismo-
grafia (1), broncoscopia (2) y angiorresonancia (1). No se
document el diagnostico por ecocardiograma fetal ni el uso
de resonancia magnética.

3. Discusioén

En la presente serie de casos atendidos en el Hospital Infan-
til de México Federico Gomez se observaron diferencias y
similitudes con lo reportado en la literatura internacional.
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El grupo estudiado presenté predominio del sexo
femenino de 8:1, que difiere de lo reportado en la lite-
ratura (1.4:1)%; esto se podria atribuir a lo reducido del
grupo.

El promedio en la edad de diagnostico reportado en la
literatura es de 7 meses®; la edad en el momento del diag-
nostico en estos pacientes tuvo una mediana de 6 meses y
fue tan temprana como el primer mes de vida y tan tardia
como un caso diagnosticado a los 14 anos de edad. Por lo
tanto, en el momento del diagnostico se compartieron eda-
des tanto del grupo de presentacion infantil (66.6%) como
de presentacion adulta (33.3%).

Mientras que la literatura refiere que cerca de la mitad de
los pacientes se mantienen asintomaticos®, la totalidad del
grupo se refirid sin sintomas en la Gltima valoracion médica.
No se presentaron defunciones pese a que dos terceras par-
tes del grupo fueron diagnosticados en la etapa infantil y
una tercera parte necesito tratamiento quirurgico. Ya que
el grupo de estudio pertenece a un hospital de tercer nivel,
es imposible aseverar que la razon de no encontrar pacientes
sintomaticos fuera porque todos han respondido de manera
adecuada al tratamiento ofrecido o porque los pacientes con
formas de presentacion mas graves han fallecido antes de ser
referidos a este tipo de nosocomios.

Dentro de los antecedentes de compromiso respiratorio
se reportan asma y hemoptisis; la primera no ha sido repor-
tada como parte de la evolucion natural de la enfermedad
y la segunda se ha asociado a la hipertension pulmonar mas
que al sindrome de la cimitarra.

Todos los pacientes de este grupo presentaron hiperten-
sion pulmonar, en comparacion con el 60% que se reporta
en la literatura®. En igual proporcién evidenciaron hiperten-
sion leve, moderada, y severa (tres por cada grupo). No se
reportaron pacientes con insuficiencia cardiaca. La diferen-
cia en la cantidad de pacientes con hipertension pulmonar
y la ausencia de insuficiencia cardiaca se pueden relacionar
con las cardiopatias congénitas asociadas y el tamaio de la
muestra.

En este grupo no se documento la asociacion con altera-
ciones traqueobronquiales, ausencia de vena cava inferior,
coartacion de aorta, tetralogia de Fallot, diafragma acce-
sorio, eventracion o hernia diafragmatica. Se reporté un
paciente con ano imperforado, asociacion no referida con el
sindrome de la cimitarra en la literatura; en dicha paciente,
también se documentd doble cava superior y escoliosis

(figs. 1-4). El resto de las asociaciones en nuestros pacientes
coincide con lo reportado.

Pese a ser una anomalia poco frecuente, es importante
recordar que la sospecha diagndstica se establece a partir
de la radiografia simple de térax (signo de la cimitarra) en
pacientes que se presentan desde asintomaticos a grave-
mente enfermos.
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