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Sindrome de la cimitarra

Eva Buller Viqueira, Gema Soler Cifuentes y David Soler Cifuentes

RESUMEN

El sindrome de la cimitarra consiste en un retorno venoso pulmonar anémalo. En esta patologia
la vena pulmonar conecta con la vena cava inferior en lugar de la auricula izquierda. Presenta-
mos el caso de un hombre de 40 afos con el diagndstico reciente de sindrome de la cimitarra.
El paciente estaba asintomatico desde el punto de vista cardiolégico. Tras el cauteloso estudio
de cardiologia y varias pruebas complementarias, entre ellas ecografias, resonancia nuclear
magnética, TAC y radiologia de térax se le diagnosticé la enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Cimitarra. Dextrocardia. Cardiopatias Congénitas.

ABSTRACT

Scimitar syndrome

Scimitar syndrome consists in an anomalous pulmonary venous return. In this pathology the
pulmonary vein connects to the inferior vena cava instead of the left atrium. We present the
case of a 40-year-old man with scimitar syndrome. The patient had no cardiological clinical
symptoms. After a cautious cardiological study and various complementary tests -among them
ecography, magnetic resonance imaging, computed tomography and chest X-ray- the diagnosis
was achieved.

KEY WORDS: Scimitar Syndrome. Dextrocardia. Heart Defects, Congenital.

INTRODUCCION

El Sindrome de la cimitarra o sindrome de drenaje venoso anémalo del pul-
mon derecho fue descrito por primera vez en 1936 por Cooper. Consiste en
un drenaje anémalo de la vena pulmonar derecha a la vena cava inferior o a
la auricula derecha por encima de la desembocadura de la vena cava inferior.
También se ha descrito dextrocardia, hipoplasia pulmonar derecha y otras
malformaciones cardiacas y pulmonares. Este drenaje venoso anémalo es
visible en una radiografia simple de térax como una opacidad con densidad
agua, lineal curva, paralelo al borde derecho cardiaco hasta el angulo car-
diofrénico; la imagen se asemeja a un sable turco llamado cimitarra 'y que da
el nombre al sindrome y al signo radiografico (acufiado por Neill en 1966)3.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 40 afios sin antecedentes personales
de interés y sin habitos toxicos. Acude a la consulta de atencién primaria por
catarro y de forma casual se detecta un soplo sistdlico, por lo que se solicita
un electrocardiograma (ECG), objetivdndose extrasistoles ventriculares ais-
ladas. Se deriva a cardiologia para completar el estudio.

Asintomatico desde el punto de vista cardiolégico. Los cardiélogos solici-
tan entre otras pruebas complementarias radiografia de térax (figura 1), eco-
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cardiograma transtoracico y transesofagico, reso-
nancia nuclear magnética (RNM) cardiaca, Holter
y tomografia axial computarizada (TAC) cardiaca,
llegando finalmente al diagndstico de sindrome
de la cimitarra (drenaje venoso pulmonar anémalo
parcial) con persistencia de la vena cava superior

izquierda, comunicacion interauricular tipo seno
coronario y disfuncion sistolica ligera de ventriculo
izquierdo. Tratan al paciente con ramipril 2,5 mg /
24 h, bisoprolol 2,5 mg / 24 h, 4cido acetilsalicilico
100 mg / 24h y plantean la posibilidad de correc-
cién quirdrgica de la anomalia.

Figura 1. Radiografia de torax del paciente con dextrocardia (no se aprecia el signo de la cimitarra).
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DISCUSION

El sindrome de la cimitarra es una enfermedad
congénita que implica una asociacion de anoma-
lias cardiopulmonares. Existe un drenaje venoso
pulmonar anémalo hacia la vena cava superior o al
ventriculo derecho. Se acompafia de hipoplasia de
la arteria pulmonar derecha y consecuentemente
del pulmén derecho, dextrocardia y un suministro
anomalo desde la aorta al pulmén derecho, pro-
vocando un cortocircuito izquierda-derecha. La
malformacién cardiaca mas frecuente es la comu-
nicacion interauricular (CIA) que se da en el 25 %
de los casos*.

La incidencia de esta patologia es desconocida
porque aun existen muchos casos asintomaticos,
pero se estima entre 1 y 3 por cada 100.000 na-
cidos vivos. Se detectan en cualquier etapa de la
vida, aunque a mayor edad es mas raro su diag-
néstico. Es mas comun entre el sexo femenino y
raramente se afecta el pulmén izquierdo. La causa
se desconoce’58,

La forma adulta suele cursar sin hipertension portal
(HTP) y con CIA pequefia, bien tolerado desde el
punto de vista clinico y con un pronéstico bueno.
Segun la asociacién de las distintas anomalias la
sintomatologia puede variar desde asintomatico a
sintomatologia leve como infecciones respiratorias
de repeticion, normalmente del l6bulo pulmonar
derecho inferior por el menor riesgo sanguineo y la
hemoptisis secundaria a la HTP. En la forma infantil
la clinica comienza poco después del nacimiento
con fallo pulmonar, cardiaco o ambos, existe HTP
severa y un mal pronéstico con una alta mortali-
dad?®,

Lo mas significativo del sindrome de la cimitarra
es el retorno venoso anémalo; esto se puede sos-
pechar con la imagen radiografica al visualizarse
el signo de la cimitarra en el 70 % de los casos*.
Cuando no se detecta este signo suele ser por la
dextrorrotacion (imagen que también nos debe ha-
cer sospechar) o porque el drenaje venoso deja de
ser curvo y ancho. Este signo radiolégico suele es-
tar ausente en niflos’. La mayoria de los casos se
diagnostican por ecocardiografia, que identifica el
trayecto del drenaje venoso, obstrucciones y lugar
de desembocadura del vaso. La técnica transto-
racica tiene limitaciones y por eso se recomienda
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completar con la transesofagica. La TAC y RNM
nos identifican la vena pulmonar anémala y descar-
tan otras asociaciones como el pulmén en herradu-
ra (el 80 % de los nifios con pulmén en herradura
tiene el sindrome de la cimitarra). La angiografia
y el cateterismo son las técnicas mas utiles para
confirmar el diagnostico®8.

La indicacién o no de cirugia va a depender de los
defectos del septo arterial, la HTP o la estenosis de
la vena anémala. En nifios se trata medicamente
esperando el aumento de tamafio antes de corregir
el defecto, pero si no hay respuesta al tratamiento
o si existe HTP se aconseja adelantar la cirugia®.

Nos parece interesante repasar el sindrome de la ci-
mitarra, patologia no bien conocida probablemente
por su baja incidencia. Ver una radiografia de térax
€s muy comun en la practica diaria de atencién pri-
maria y reconocer la imagen radiolégica de la cimi-
tarra nos podria ser util ante su hallazgo, mas aun
sabiendo que este sindrome es asintomatico y que
muchos diagnosticos se hacen simplemente por la
radiografia.
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