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Resumen

Estudio retrospectivo de 7 pacientes adultos con
síndrome de cimitarra mediante examen clínico
y ecocardiográfico, este último se correlacionó
con un espécimen anatómico equivalente. Los
resultados fueron: Infección respiratoria y dis-
nea de medianos esfuerzos en el 90%, signo de
Cimitarra en 4 (57%), comunicación interatrial
en 5 (71%), uno de ellos con persistencia de con-
ducto arterioso; dos (28.6%) sólo con persisten-
cia de conducto arterioso, dextrocardia en 5
(71%), dilatación de cavidades derechas en 5
(71%) y borde romo en 6 (85.7%). En 2 el colec-
tor drenó a la porción baja de la aurícula dere-
cha, en tres a la unión del atrio derecho con la
vena cava inferior y en 2 a la vena cava inferior
a través de un colector. Seis fueron a cirugía. La
correlación mostró concordancia entre la ima-
gen ecocardiográfica y el espécimen anatómi-
co. El síndrome de la Cimitarra es raro, su diag-
nóstico y seguimiento se puede realizar mediante
ecocardiografía en un alto porcentaje (86%). Se
resalta la base embriológica de este síndrome.

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
defect in 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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Introducción
l síndrome de la cimitarra es una entidad
cuya incidencia es baja, en el Instituto Na-
cional de Cardiología la incidencia en la

población adulta con cardiopatías congénitas es

de 0.39%. Este síndrome se caracteriza por pre-
sentar conexión anómala de las venas pulmona-
res derechas a la porción suprahepática de la vena
cava inferior o al atrio derecho por encima de la
desembocadura de esta vena; incluye dextropo-
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sición del corazón debido a dextrorrotación, hi-
poplasia del pulmón derecho, hipoplasia de la ar-
teria pulmonar derecha, anomalías sistémicas de
la irrigación arterial al pulmón derecho (arterias
colaterales aortopulmonares que pueden provo-
car un cortocircuito de izquierda a derecha), se-
cuestro broncopulmonar con agenesia de bron-
quio derecho superior o medio y otras anomalías.
El 25% de los pacientes presentan malformacio-
nes cardíacas siendo la más frecuente la comuni-
cación interatrial.1-4

El diagnóstico de primera intención se hace por
la imagen radiográfica. La ecocardiografía per-
mite identificar el trayecto del drenaje anóma-
lo de las venas pulmonares derechas hacia el

colector curvo, la presencia de obstrucciones
y el sitio de conexión en la porción suprahe-
pática de la vena cava inferior. La técnica
transtorácica tiene limitaciones diagnósticas
hasta en el 33% de los casos, de ahí la impor-
tancia de complementarla con un estudio tran-
sesofágico.5,6

Los objetivos de esta publicación son : a) comu-
nicar el comportamiento clínico y ecocardiográ-
fico de siete pacientes adultos con síndrome de
cimitarra estudiados de enero de 1985 a junio
del 2004, b) mostrar la utilidad diagnóstica de
la correlación anatomo-ecocardiográfica y c)
proponer una explicación embriológica sobre el
origen de este síndrome.
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Fig. 1.  A-Imagen transtorácica bidimensional de cuatro cámaras que muestra la comunicación interatrial (flecha).
B-Estudio transesofágico con Doppler color que muestra la llegada de las venas pulmonares izquierdas al atrio
izquierdo. C-En la imagen transgástrica bidimensional se observa la obstrucción 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-
ción del colector y su llegada a la vena cava inferior. AD-Aurícula derecha, AI-Aurícula izquierda, VD- Ventrículo
derecho, VI-Ventrículo izquierdo, CIA-Comunicación interatrial, OI- Orejuela izquierda, VPSI- Vena pulmonar su-
perior izquierda, VPII-Vena pulmonar inferior izquierda, VCI- Vena cava inferior, C-Colector.
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Material y métodos
Se estudiaron retrospectivamente siete pacientes del
sexo femenino con diagnóstico de Síndrome de
Cimitarra de la clínica de cardiopatías congénitas
del adulto. A todos los pacientes se les realizó his-
toria clínica completa, radiografía de tórax, eco-
cardiograma transtorácico y transesofágico y cate-
terismo cardíaco izquierdo y derecho. A dos se les
practicó tomografía computarizada y a tres reso-
nancia magnética.
El estudio ecocardiográfico se realizó con equi-
pos Philips sonos 1000 y 5500 con sonda trans-
torácica de 2.5 mHz y transesofágica biplanar y
multiplanar. Para el análisis ecocardiográfico se
utilizaron las guías específicas y no específicas
descritas previamente.4,6 En el corte paraesternal
a nivel de ambas arterias se determinó el diáme-
tro de la arteria pulmonar y de sus ramas. Se uti-
lizaron cortes transtorácicos apical y subcostal
de cuatro cámaras para valorar con modo bidi-
mensional las características del defecto septal

interatrial, la conexión de las venas pulmonares,
el drenaje de la vena cava inferior, la presencia
de obstrucción en el colector venoso, la dilata-
ción de cavidades derechas y la detección de co-
laterales aortopulmonares. Con Doppler color y
continuo en un corte apical de cuatro cámaras,
se colocó la muestra de volumen a nivel de las
valvas tricuspídeas, se determinó el gradiente de
presión entre el atrio y el ventrículo derechos por
el método de Bernoulli y se multiplicó por el fac-
tor de corrección de 1.23 para obtener la presión
sistólica de la arteria pulmonar.
Mediante la técnica transesofágica de cuatro cá-
maras se valoró el tamaño y la localización del
defecto septal interatrial, la forma de conexión
de las venas pulmonares y la repercusión a cavi-
dades derechas, en el corte longitudinal a 70° se
midió el diámetro de la arteria pulmonar y a 0°
el de las ramas pulmonares. Se consideró que la
arteria pulmonar era hipoplásica cuando el diá-
metro de ésta fue menor de 18 mm y de las ra-
mas cuando su diámetro fue inferior a 10 mm.6

En la correlación anatomo-ecocardiográfica se
compararon las imágenes de los estudios con los
rasgos anatómicos de un espécimen equivalente
para mostrar la precisión diagnóstica imageno-
lógica.

Resultados
La sintomatología más frecuente fue la respira-
toria (tos crónica, disminución de tolerancia al
ejercicio e infección recurrente de vías respira-
torias) y la progresión de disnea de grandes a
medianos esfuerzos en el 90% de los casos. La
radiografía de tórax mostró signo de cimitarra
en cuatro de ellos (57%).
El estudio ecocardiográfico transtorácico permi-
tió hacer el diagnóstico en el 41% de los casos y
con el ecocardiograma transesofágico se incre-
mentó el porcentaje de diagnóstico hasta el 86%;
las anomalías cardíacas asociadas fueron: comu-
nicación interatrial en 5 (71%), uno de ellos con
persistencia de conducto arterioso, dos sólo con
persistencia de conducto arterioso.
Se encontró dextrocardia en 5 pacientes, dilata-
ción de cavidades derechas e hipoplasia de la ar-
teria pulmonar y sus ramas en 5 y presencia de
borde romo (ausencia de venas pulmonares de-
rechas en la aurícula izquierda) en 6 pacientes.
La conexión venosa pulmonar fue a la porción
baja del atrio derecho en dos, en tres a la unión
del atrio derecho con la vena cava inferior y en
dos a la vena cava inferior a través de un colec-

Fig. 2. Espécimen anatómico que muestra la corres-
pondencia con los hallazgos ecocardiográficos. Ob-
sérvese el colector curvo (flecha). VCS-Vena cava
superior, PD-Pulmón derecho, CAoP-Colateral
aortopulmonar. Las otras abreviaturas iguales a las
anteriores.
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Fig. 3. Esquemas de vistas posteriores de la conexión venosa pulmonar
que muestran el posible origen del síndrome de la cimitarra. A-Obsérvese
sobre el lado derecho el colector entre el seno de las venas pulmonares y
el segmento suprahepático de la vena cava inferior, sobre el lado izquierdo
se representa la conexión 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 separación del seno de las venas pulmonares. D-Obsérvese
la conexión venosa pulmonar doble con el atrio izquierdo y con el colector
(flechas), la hipoplasia del pulmón derecho y una arteria colateral
aortopulmonar. CVP- Colector venoso pulmonar, SVP- Seno venoso
pulmonar, D- Diafragma, H- Hígado, CAP- Colateral aortopulmonar.
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prahepática de la vena cava inferior, la presencia
de hipoplasia y secuestro del pulmón derecho y
la arteria colateral aortopulmonar (Fig. 2).
Seis pacientes fueron llevados a cirugía para co-
rrección de la anomalía cardíaca asociada y re-
implante de las venas pulmonares, sólo en uno
de éstos el reimplante se efectuó en un segundo
tiempo. El paciente restante con comunicación
interatrial pequeña y sin hipertensión arterial
pulmonar no fue operado, ya que se encontró en
clase funcional I. Los pacientes que fueron ope-
rados están en clase funcional I.

Discusión
En el desarrollo temprano el seno venoso pul-
monar se comunica por pequeños canales con las
venas sistémicas del embrión. Este drenaje pri-
mitivo desaparece cuando la vena pulmonar co-
mún del atrio izquierdo se conecta con dicho
seno.7,8 La agenesia de esta vena condiciona la
persistencia de los primeros canales lo que origi-
na los diferentes tipos de conexión anómala. En
el síndrome de la cimitarra el seno venoso pul-
monar presenta doble conexión, del lado izquier-
do con el atrio izquierdo y del lado derecho con
el segmento suprahepático de la vena cava infe-
rior derivado de la vena vitelina derecha del em-
brión; esto favorece la separación del seno veno-
so pulmonar en dos porciones, la izquierda se
integra al atrio izquierdo y la derecha se conti-
núa con el colector curvo (Fig. 3).
La desembocadura de las venas pulmonares dere-
chas a nivel infradiafragmático ya sea a la vena porta
o a la vena cava inferior son tipos que se apartan
del síndrome de la cimitarra. La conexión venosa
pulmonar anómala parcial al atrio derecho sin co-
lector curvo y sin hipoplasia pulmonar derecha debe
excluirse del síndrome de la cimitarra.
Este síndrome se clasifica en tres grupos de acuer-
do con la edad de los pacientes como se ha referi-
do en un estudio multicéntrico de 122 pacientes
con edades entre 1 y 58 años. El grupo I es la for-
ma adulta sin hipertensión arterial pulmonar (HAP)
y con comunicación interatrial pequeña mejor to-
lerado como lo observamos en uno de nuestros
pacientes, el grupo II tiene anormalidades congé-
nitas complejas que modifican la sintomatología
y la historia natural de este síndrome; a este grupo
pertenecen los 6 pacientes restantes. El grupo III
es el infantil caracterizado por HAP severa y po-
bre pronóstico.2,4,5,9 Los síntomas más comunes
presentes en todos nuestros pacientes fueron res-
piratorios y disnea progresiva.4,5,10

tor, tres pacientes tuvieron estrechamiento del co-
lector a nivel de la desembocadura de la vena
cava inferior (Figs. 1A, B, C y D).
El diagnóstico ecocardiográfico tuvo alta con-
cordancia con los hallazgos obtenidos por cate-
terismo cardíaco; este último permitió valorar la
circulación colateral aortopulmonar observada en
un caso. La correlación anatomo-ecocardiográ-
fica mostró la correspondencia entre los hallaz-
gos ecocardiográficos y anatómicos en lo que
respecta a la ausencia de conexión de las venas
pulmonares derechas con el atrio izquierdo, la
comunicación interauricular, el trayecto del co-
lector curvo, su desembocadura a la porción su-
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En algunos casos el signo radiográfico de la ci-
mitarra no se observa por la dextrorrotación car-
díaca o porque el colector venoso no es curvo ni
ancho sino más bien recto, delgado o múltiple.
Este signo se presenta en un 70%, debido a que
generalmente la hipoplasia del pulmón derecho
está ausente en adultos.1,2

El diagnóstico ecocardiográfico tuvo una buena
correlación con el cateterismo cardíaco. La eco-
cardiografía transtorácica tiene más valor en ni-
ños con este síndrome; en los adultos se debe
complementar el diagnóstico con ecocardiogra-
ma transesofágico para valorar las estructuras
posteriores como el septum interatrial, el tama-
ño, número, morfología y localización de los de-
fectos y la conexión de las venas pulmonares que
no pueden ser bien valoradas por la técnica trans-
torácica. La ecocardiografía transesofágica tam-
bién es útil para detectar las obstrucciones de los
tubos colocados para el reimplante como suce-
dió en uno de los casos estudiados que se corro-
boró por resonancia magnética.2,4,6,9

Es muy importante determinar los niveles de la
conexión supradiafragmática para un mejor ma-
nejo quirúrgico. Una alternativa quirúrgica po-
dría ser el reimplante del colector a la pared pos-
terior del atrio izquierdo sin circulación
extracorpórea, como lo realizaron Brown y co-
laboradores.5,10,11

Conclusiones
En base a nuestro estudio concluimos que el
síndrome de cimitarra es raro, cuyo diagnósti-
co se realiza en la mayoría de los casos me-
diante ecocardiografía. Con el desarrollo de
técnicas no invasivas12,13 sólo en algunos casos
el diagnóstico se complementa con cateteris-
mo cardíaco.
La correlación anatomo-ecocardiográfica es de
gran utilidad porque muestra la correspondencia
entre el rasgo anatómico y su imagen diagnósti-
ca lo que confiere un grado de precisión al diag-
nóstico ecocardiográfico que es fundamental para
la decisión quirúrgica.
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