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Correlacion anatomo-ecocardiografica del sindrome de
cimitarra en € adulto y comentario embriol0gico

Nilda Espinola-Zavaleta,* Luis Mufioz-Castellanos,** Silvio Jativa-Chavez,*** Carlos

Zamora-Gonzalez****

Resumen

Estudio retrospectivo de 7 pacientes adultos con
sindrome de cimitarra mediante examen clinico
y ecocardiogréfico, este Ultimo se correlacion6
con un espécimen anatémico equivalente. Los
resultados fueron: Infeccion respiratoria y dis-
nea de medianos esfuerzos en el 90%, signo de
Cimitarra en 4 (57%), comunicacion interatrial
en 5 (71%), uno de ellos con persistencia de con-
ducto arterioso; dos (28.6%) s6lo con persisten-
cia de conducto arterioso, dextrocardia en 5
(71%), dilatacion de cavidades derechas en 5
(71%) y borde romo en 6 (85.7%). En 2 el colec-
tor drend a la porcion baja de la auricula dere-
cha, en tres a la union del atrio derecho con la
vena cava inferior y en 2 a la vena cava inferior
através de un colector. Seis fueron a cirugia. La
correlaciéon mostrd concordancia entre la ima-
gen ecocardiografica y el espécimen anatomi-
co. El sindrome de la Cimitarra es raro, su diag-
néstico y seguimiento se puede realizar mediante
ecocardiografia en un alto porcentaje (86%). Se
resalta la base embriol6gica de este sindrome.

Summary

ANATOMO-ECHOCARDIOGRAPHIC CORRELATION OF
ScIMITAR SYNDROME IN ADULTS

It is a retrospective study of 7 patients with clin-
ical and echocardiographic assessment, the last
was correlated with morphologic features of one
equivalent anatomic specimen. The results are:
respiratory infections and dyspnea in 90% of cas-
es, scimitar sign in four (57%), interatrial septal
defectin five (71%), one of them with patent duc-
tus arteriosus, two (28.6%) only with patent duc-
tus arteriosus. Dextrocardia was found in 5 (71%),
dilation of the right cavities in 5 (71%) and blunt
edge in 6 (85.7%). In two the colector drained
into the right atrium, in one to the junction of the
right atrium and inferior vena cava and in the oth-
er three into the inferior vena cava through the
colector. Six patients with cardiac abnormalities
went to surgery. The correlation shows agreement
between the echocardiographic image and the
anatomic specimen. Scimitar syndrome is a rare
entity, which diagnosis and follow up can be per-
formed by echocardiography in a great percent-
age (86%). The embryologic basis of this syn-
drome is enhanced.

(Arch Cardiol Mex 2005; 75: 165-169).
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Introduccion
| sindrome de la cimitarra es una entidad
E cuyaincidenciaesbaja, en e Ingtituto Na-
ciona de Cardiologialaincidenciaen la
poblacion adulta con cardiopatias congénitas es
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de 0.39%. Este sindrome se caracteriza por pre-
sentar conexion andmala de | as venas pulmona-
resderechasalaporcion suprahepéticadelavena
cavainferior o a atrio derecho por encimadela
desembocadura de esta vena; incluye dextropo-
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sicién del corazdn debido a dextrorrotacion, hi-
poplasiadel pulmon derecho, hipoplasiadelaar-
teriapulmonar derecha, anomalias sistémicasde
lairrigacion arterial al pulmon derecho (arterias
colateral es aortopulmonares que pueden provo-
car un cortocircuito de izquierda a derecha), se-
cuestro broncopulmonar con agenesia de bron-
quio derecho superior o medioy otrasanomalias.
El 25% de | os pacientes presentan malformacio-
nes cardiacas siendo laméas frecuente lacomuni-
cacion interatrial .4

El diagndstico de primeraintencion se hace por
laimagen radiografica. Laecocardiografia per-
mite identificar el trayecto del drenaje anéma-
lo de las venas pulmonares derechas hacia el

N Espinola-Zavaleta y cols.

colector curvo, la presencia de obstrucciones
y €l sitio de conexién en la porcién suprahe-
pética de la vena cava inferior. La técnica
transtoracica tiene limitaciones diagnosticas
hasta en el 33% de |os casos, de ahi laimpor-
tancia de complementarla con un estudio tran-
sesof &gico.>®

L osobjetivos de estapublicacion son : a) comu-
nicar el comportamiento clinicoy ecocardiogra
fico de siete pacientes adultos con sindrome de
cimitarra estudiados de enero de 1985 a junio
del 2004, b) mostrar la utilidad diagnéstica de
la correlacion anatomo-ecocardiogréfica y c)
proponer unaexplicacion embriol 6gicasobre el
origen de este sindrome.

Fig. 1. A-Imagen transtoracica bidimensional de cuatro camaras que muestra la comunicacion interatrial (flecha).
B-Estudio transesofagico con Doppler color que muestra la llegada de las venas pulmonares izquierdas al atrio
izquierdo. C-En la imagen transgastrica bidimensional se observa la obstruccion del colector cerca de su desem-
bocadura a la vena cava inferior. D-Con Doppler color se observa turbulencia e isovelocidad en el sitio de obstruc-
cion del colector y su llegada a la vena cava inferior. AD-Auricula derecha, Al-Auricula izquierda, VD- Ventriculo
derecho, VI-Ventriculo izquierdo, CIA-Comunicacion interatrial, Ol- Orejuela izquierda, VPSI- Vena pulmonar su-
perior izquierda, VPII-Vena pulmonar inferior izquierda, VCI- Vena cava inferior, C-Colector.
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Sindrome de cimitarra en el adulto

Material y métodos

Seestudiaron retrospectivamente siete pacientesdel
sexo femenino con diagnéstico de Sindrome de
Cimitarra de la clinica de cardiopatias congénitas
del adulto. A todoslos pacientes selesredizo his-
toria clinica completa, radiografia de torax, eco-
cardiograma transtorécico y transesofagicoy cate-
terismo cardiaco izquierdo y derecho. A dosseles
practico tomografia computarizada y a tres reso-
nancia magnética.

El estudio ecocardiogréfico se realizd con equi-
pos Philips sonos 1000 y 5500 con sonda trans-
toracica de 2.5 mHz y transesofagica biplanar y
multiplanar. Parael andlisis ecocardiogréafico se
utilizaron las guias especificas y no especificas
descritas previamente.*® En el corte paraesternal
anivel de ambas arterias se determiné el didme-
tro delaarteria pulmonar y de susramas. Se uti-
lizaron cortes transtoracicos apical y subcostal
de cuatro camaras para valorar con modo bidi-
mensional las caracteristicas del defecto septal

Fig. 2. Espécimen anatémico que muestra la corres-
pondencia con los hallazgos ecocardiograficos. Ob-
sérvese el colector curvo (flecha). VCS-Vena cava
superior, PD-Pulmén derecho, CAoP-Colateral
aortopulmonar. Las otras abreviaturas iguales a las
anteriores.
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interatrial, |aconexion de las venas pulmonares,
el drengje de la vena cava inferior, la presencia
de obstruccion en el colector venoso, la dilata-
cion de cavidades derechas y la deteccion de co-
| ateral es aortopulmonares. Con Doppler color y
continuo en un corte apical de cuatro camaras,
se colocd la muestra de volumen a nivel de las
valvastricuspideas, se determiné el gradiente de
presiénentree atrioy el ventricul o derechos por
€l método de Bernoulli y se multiplicé por €l fac-
tor de correccion de 1.23 paraobtener lapresion
sistélica de laarteria pulmonar.

M ediante latécni ca transesof agica de cuatro c&
maras se valoro € tamafio y la localizacion del
defecto septal interatrial, la forma de conexion
delasvenas pulmonaresy larepercusion a cavi-
dades derechas, en el corte longitudinal a70° se
midio el diametro de la arteria pulmonar y a 0°
€l delas ramas pulmonares. Se considerd que la
arteria pulmonar era hipoplésica cuando €l dia-
metro de ésta fue menor de 18 mm y de las ra-
mas cuando su didmetro fue inferior a 10 mm.®
En la correlacion anatomo-ecocardiogréfica se
compararon lasiméagenes delos estudios con los
rasgos anatomicos de un espécimen equivalente
para mostrar la precision diagndéstica imageno-
|6gica.

Resultados

La sintomatol ogia més frecuente fue la respira-
toria (tos cronica, disminucién de tolerancia al
gjercicio e infeccion recurrente de vias respira-
torias) y la progresion de disnea de grandes a
medianos esfuerzos en el 90% de los casos. La
radiografia de térax mostré signo de cimitarra
en cuatro de ellos (57%).

El estudio ecocardiografico transtoracico permi-
ti6 hacer €l diagndstico en el 41% delos casosy
con el ecocardiograma transesof&gico se incre-
mento el porcentaje de diagndstico hasta el 86%;
las anomalias cardiacas asociadas fueron: comu-
nicacion interatrial en 5 (71%), uno de ellos con
persistencia de conducto arterioso, dos s6lo con
persistencia de conducto arterioso.

Se encontrd dextrocardia en 5 pacientes, dilata-
cion de cavidades derechas e hipoplasiadelaar-
teria pulmonar y sus ramas en 5 y presencia de
borde romo (ausencia de venas pulmonares de-
rechas en la auriculaizquierda) en 6 pacientes.
La conexidn venosa pulmonar fue a la porcién
baja del atrio derecho en dos, en tres ala union
del atrio derecho con la vena cava inferior y en
dos alavena cavainferior através de un colec-
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tor, tres pacientestuvieron estrechamiento del co-
lector a nivel de la desembocadura de la vena
cavainferior (Figs. 1A, B, CyD).

El diagndstico ecocardiografico tuvo alta con-
cordancia con los hallazgos obtenidos por cate-
terismo cardiaco; este Ultimo permiti6 valorar la
circulacién colateral aortopulmonar observadaen
un caso. La correlacion anatomo-ecocardiogra-
fica mostro la correspondencia entre los hallaz-
gos ecocardiogréficos y anatdmicos en lo que
respecta a la ausencia de conexion de las venas
pulmonares derechas con € atrio izquierdo, la
comunicacion interauricular, el trayecto del co-
lector curvo, su desembocadura ala porcion su-

Fig. 3. Esquemas de vistas posteriores de la conexién venosa pulmonar
que muestran el posible origen del sindrome de la cimitarra. A-Obsérvese
sobre el lado derecho el colector entre el seno de las venas pulmonares y
el segmento suprahepatico de la vena cava inferior, sobre el lado izquierdo
se representa la conexién normal entre el atrio izquierdo y el seno de las
venas pulmonares por intermedio de la vena pulmonar primitiva. B 'y C-
Etapas de la separacion del seno de las venas pulmonares. D-Obsérvese
la conexién venosa pulmonar doble con el atrio izquierdo y con el colector
(flechas), la hipoplasia del pulmén derecho y una arteria colateral
aortopulmonar. CVP- Colector venoso pulmonar, SVP- Seno venoso
pulmonar, D- Diafragma, H- Higado, CAP- Colateral aortopulmonar.

N Espinola-Zavaleta y cols.

prahepéticade lavenacavainferior, lapresencia
de hipoplasiay secuestro del pulmoén derecho y
la arteria colateral aortopulmonar (Fig. 2).

Seis pacientes fueron llevados a cirugia para co-
rreccion de la anomalia cardiaca asociada y re-
implante de las venas pulmonares, solo en uno
de éstos el reimplante se efectud en un segundo
tiempo. El paciente restante con comunicacion
interatrial pequefia y sin hipertension arterial
pulmonar no fue operado, ya que se encontré en
clase funcional I. Los pacientes que fueron ope-
rados estan en clase funcional I.

Discusion

En e desarrollo temprano el seno venoso pul-
monar se comunica por pequefios canales con las
venas sistémicas del embrion. Este drenaje pri-
mitivo desaparece cuando la vena pulmonar co-
min del atrio izquierdo se conecta con dicho
seno.”® La agenesia de esta vena condiciona la
persistenciadelos primeros canaleslo que origi-
na los diferentes tipos de conexion anémala. En
€l sindrome de la cimitarra el seno venoso pul-
monar presentadoble conexion, del lado izquier-
do con €l atrio izquierdo y del lado derecho con
€l segmento suprahepético de la vena cavainfe-
rior derivado de lavenavitelina derechadel em-
brién; esto favorece laseparacion del seno veno-
so pulmonar en dos porciones, la izquierda se
integra a atrio izquierdo y la derecha se conti-
ndacon € colector curvo (Fig. 3).

La desembocadura de las venas pulmonares dere-
chasanive infradiafragmético yaseaalavenaporta
0 alavena cavainferior son tipos que se apartan
del sindrome de la cimitarra. La conexion venosa
pulmonar andmala parcial a atrio derecho sin co-
lector curvoy sin hipoplasiapulmonar derechadebe
excluirse del sindrome delacimitarra.

Este sindrome seclasificaen tresgrupos de acuer-
do con laedad de los pacientes como se hareferi-
do en un estudio multicéntrico de 122 pacientes
con edades entre 1y 58 afios. El grupo | eslafor-
maadultasin hipertension arteria pulmonar (HAP)
y con comunicacion interatrial pequefiamejor to-
lerado como lo observamos en uno de nuestros
pacientes, € grupo |1 tiene anormalidades congé-
nitas complegjas que modifican la sintomatologia
y lahistorianatural de este sindrome; aeste grupo
pertenecen los 6 pacientes restantes. El grupo 111
es e infantil caracterizado por HAP severay po-
bre prondstico.245° Los sintomas més comunes
presentes en todos nuestros pacientes fueron res-
piratoriosy disnea progresiva.*5°
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Sindrome de cimitarra en el adulto

En algunos casos €l signo radiogréfico delaci-
mitarra no se observa por ladextrorrotacién car-
diaca o porque el colector venoso no es curvo ni
ancho sino més hien recto, delgado o multiple.
Este signo se presenta en un 70%, debido a que
generalmente la hipoplasia del pulmén derecho
estd ausente en adultos.*?

El diagndstico ecocardiografico tuvo una buena
correlacion con el cateterismo cardiaco. Laeco-
cardiografiatranstorécicatiene mas valor en ni-
fios con este sindrome; en los adultos se debe
complementar el diagndstico con ecocardiogra-
ma transesofégico para valorar las estructuras
posteriores como €l septum interatrial, el tama-
fio, nimero, morfologiay localizacion delos de-
fectosy laconexién delasvenas pulmonares que
no pueden ser bien val oradas por latécnicatrans-
toréacica. Laecocardiografiatransesof agicatam-
bién es Util paradetectar las obstruccionesdelos
tubos colocados para el reimplante como suce-
dié en uno de los casos estudiados que se corro-
boré por resonancia magnética.?4®°
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Es muy importante determinar los niveles de la
conexion supradiaf ragmati ca paraun mejor ma-
nejo quirdrgico. Una alternativa quirdrgica po-
driaser el reimplante del colector alapared pos-
terior del atrio izquierdo sin circulacion
extracorporea, como lo realizaron Brown y co-
|aboradores. 51011

Conclusiones

En base a nuestro estudio concluimos que €l
sindrome de cimitarra esraro, cuyo diagnosti-
co se realiza en la mayoria de los casos me-
diante ecocardiografia. Con el desarrollo de
técnicas no invasivas'?** sl o en algunos casos
el diagndstico se complementa con cateteris-
mo cardiaco.

La correlacion anatomo-ecocardiogréfica es de
gran utilidad porque muestralacorrespondencia
entre el rasgo anatémico y su imagen diagndsti-
calo que confiere un grado de precision a diag-
nasti co ecocardiogréfico que esfundamental para
la decisién quirdrgica.
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