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Resumen El sindrome de la cimitarra es una anomalia parcial del retorno venoso pulmonar
de caracteristicas complejas. Esta asociado a miltiples malformaciones cardiovasculares y pul-
monares, y representa un diagndstico diferencial importante en los pacientes con dilatacion
inexplicada de las cavidades derechas. Se expone el caso de una mujer en la cuarta década de
la vida, con un cuadro clinico de dolor toracico, episodios sincopales y deterioro de su clase fun-
cional, que por sus hallazgos en la ecocardiografia fue llevada a resonancia magnética cardiaca
que mostré anomalia parcial del retorno venoso pulmonar infracardiaca, hallazgo no visualizado
en la ecocardiografia, y que confirmd el diagndstico especifico de sindrome de la cimitarra.

© 2017 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Scimitar syndrome in a cardiovascular magnetic resonance scan

Abstract Scimitar syndrome is a partial anomaly, of complex characteristics, of pulmonary
venous return. It is associated with multiple cardiovascular and lung malformations, and requi-
res a significant differential diagnosis in patients with an unexplained dilation of the right
cavities. The case is presented of a woman, in the fourth decade of life, with a clinical picture
of chest pain, syncopal episodes, and a deterioration of her functional class. Due to her fin-
dings in the echocardiograph, a cardiac magnetic resonance scan was performed that showed
an infra-cardiac partial anomalous pulmonary venous return, a finding that was not observed in
the echocardiograph, and confirmed the specific diagnosis of scimitar syndrome.

© 2017 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccion

El sindrome de la cimitarra o del pulmén hipogenético, es
una forma compleja de las anomalias parciales del retorno
venoso pulmonar'. Especificamente, consiste en un retorno
venoso pulmonar anémalo parcial infracardiaco, en el que la
vena pulmonar inferior derecha drena a la vena cava inferior
oincluso a la vena porta. Esta entidad es un diagnéstico dife-
rencial importante, aunque poco frecuente, a considerar en
los pacientes con dilatacion inexplicada de las cavidades
derechas’.

El primer caso fue descrito en 1836 por Cooper et al.;
consistid en el desarrollo anémalo del pulmén derecho con
trasposicion cardiaca en una nifa de 10 meses. Fue hasta
1956 que se uso por primera vez la palabra ‘cimitarra’’ para
describir una vena en forma de espada turca, corta y curva,
consolidandose asi el término en 1960 por Neill et al®.

Tradicionalmente el diagndstico se basa en los hallazgos
caracteristicos de la radiografia de térax consistentes en
la visualizacion de una estructura vascular en la base pul-
monar derecha con la caracteristica morfologia de espada
turca curva (“‘cimitarra’’). En la actualidad se llega al
diagndstico preciso mediante ayudas diagnosticas como la
ecocardiografia, la tomografia computarizada (TC) y la reso-
nancia magnética cardiovascular (RMC); esta ultima tiene
un papel fundamental, ya que no solo evalla la anatomia,
sino también valora la repercusion fisiologica del defecto,
la magnitud del cortocircuito y las anomalias cardiacas y
extracardiacas asociadas.

Caso

Paciente de sexo femenino, de 37 afnos, quien ingreso al hos-
pital San Vicente de Pall (Medellin, Antioquia) por cuadro
de dolor toracico, disnea, deterioro de la clase funcional y
episodios sincopales. Se le practicaron multiples examenes,
entre ellos radiografia de térax (figs. 1a y b) y ecocardio-
grafia; esta Ultima reporté comunicacion interauricular de
tipo seno venoso superior, dilatacion severa de cavidades
derechas e insuficiencia tricuspidea leve, ademas de sig-
nos de hipertension pulmonar severa. El ventriculo izquierdo
tenia funcion normal sin trastornos segmentarios de la con-
tractilidad. Se le hizo cateterismo cardiaco derecho en el
que se diagnosticd hipertension pulmonar moderada con
resistencia vascular pulmonar mayor de 3 unidades Wood,
que responde al reto con volumen por aumento del gasto
cardiaco. No se efectuaron pruebas de vasorreactividad pul-
monar por PAM menor de 40 mm Hg, por lo cual se consider6
manejo quirdrgico.

Posteriormente fue remitida a Cirugia cardiovascular
donde ordenaron RMC cardiaca para valoracion morfologica
y funcional del corazon. El estudio se hizo en el Instituto
de alta tecnologia médica, en un resonador de 1.5 Tesla
en el que se obtuvieron secuencias cine en los diferentes
ejes cardiacos. Imagenes anatdomicas sangre negra corona-
les y axiales en T2. Secuencias de cuantificacion de flujo en
aorta y pulmonar, para el calculo del cortocircuito (Qp:Qs).
Luego del contraste (gadolinio) se obtuvieron imagenes de
angiorresonancia 3D y secuencias de realce tardio. La RMC
evidencid: (1) Situs solitus abdomino-atrial con levocardia
y arco aortico izquierdo. Concordancia auriculo ventricular

y ventriculo arterial. (2) Comunicacion interauricular (CIA)
de tipo seno venoso superior, con 2 cm de amplitud asociado
con retorno venoso pulmonar anémalo parcial de las venas
pulmonares derechas hacia la vena cava inferior en su por-
cién intratoracica (fig. 1c¢), configurandose asi un sindrome
de cimitarra. El cortocircuito genero dilatacion severa de la
auricula derecha, el ventriculo derecho, el tracto de salida y
la arteria pulmonar y sus ramas (figs. 2 a-b), como signos de
hipertension pulmonar. En las secuencias de cuantificacion
de flujo se pudo calcular un Qp/Qs de 4.2 secundario a un
cortocircuito significativo de izquierda a derecha (fig. 3b).
(3) Aplanamiento y movimiento paradéjico del septum inter-
ventricular; lo anterior como signos de sobrecarga de presion
y/o volumen en cavidades derechas (fig. 3c), ademas de
fibrosis (realce tardio) en los sitios de insercion del septum
con la pared inferior y anterior (fig. 3a), el cual corresponde
a un hallazgo secundario a la sobrecarga en las cavidades
derechas (fig. 1d).

Discusién

El sindrome de la cimitarra hace parte de las anomalias del
retorno venoso pulmonar. Estas son consecuencia de una
falla en la conexion entre las venas pulmonares y la auri-
cula izquierda, y pueden ser totales o parciales. La conexion
venosa pulmonar anémala parcial se produce cuando una o
mas, pero no todas las venas pulmonares, tienen un dre-
naje a las venas sistémicas (vena cava superior o inferior) o
directamente a la auricula derecha. Tiene una incidencia del
0,6%-0,7%, reportada hasta en el 0,1% de las TC de térax con-
trastadas. Su espectro clinico es amplio, desde el paciente
asintomatico (hallazgo aislado, incidental) o hasta el sin-
tomatico con hipertension pulmonar. Entre los diferentes
tipos de anomalias, la presentacion mas comun es el dre-
naje venoso del lobulo pulmonar superior derecho hacia la
vena cava superior, al que en frecuencia le siguen el drenaje
de la vena pulmonar superior izquierda a la vena braquioce-
falica ipsilateral y el drenaje venoso del pulmon derecho a la
vena cava inferior con un septo atrial intacto”. Los retornos
venosos pulmonares anémalos son un diagnostico diferencial
a considerar en los pacientes con dilatacién inexplicada de
las cavidades derechas?.

Asi, entonces, el sindrome de la cimitarra es una cone-
xion anémala que se da entre las venas pulmonares derechas
y la vena cava inferior (tipo infracardiaco), que ocurre en
2/100.000 nacidos vivos®. Representa Unicamente 3 al 6%
de las anomalias parciales del retorno venoso pulmonar®.
Se debe a una alteracion embrioldgica del desarrollo de la
vena pulmonar primordial comdn cuando esta se anastomosa
con el sistema venoso esplacnico primordial haciendo que
este sistema venoso continle abierto. En el 3 al 6% de los
pacientes puede haber conexion a las venas hepaticas o a la
porta'. Otros sitios de drenaje son la vena acigos y el seno
coronario o la auricula derecha®. La conexion anémala de
tipo cimitarra en mas comin en el lado derecho, y drena los
loébulos pulmonares inferior y medio en el 79% de los casos,
todo el pulmén derecho en el 21% o el lado izquierdo (poco
frecuente)®’. Puede reportarse dextrocardia en el 70% de
los casos, asi como hipoplasia pulmonar y arteria pulmonar
derecha hipoplasica, ademas de hipertension arterial pul-
monar (50-60%)°. Se asocia con comunicacion interauricular
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Figura 1

Radiografia de torax postero-anterior (a) y lateral izquierda (b). Se observa en la imagen (a) cardiomegalia a expensas

de las cavidades derechas, leve dextroposicion del corazon, aumento de la trama vascular, prominencia del hilio pulmonar izquierdo
y leve disminucion del tamano del hemitérax derecho. (b) obliteracion del espacio retroesternal secundaria aumento de tamafo
de las cavidades derechas. (c) Reconstruccion en maxima intensidad de angiografia en resonador de 1.5 T. Se evidencia confluencia
de las venas pulmonares derechas en colector que drena a la vena cava inferior intratoracica (flecha blanca), dilatacion de las
arterias pulmonares (flecha azul) asi como de la vena cava inferior y venas hepaticas (cabeza de flecha). (d) Reconstrucciones 3D
del corazdn, cayado adrtico y vasculatura pulmonar donde se aprecia drenaje andmalo parcial de las venas pulmonares derechas a
la vena cava inferior que configura la ‘‘cimitarra’’ (cabeza de flecha).

tipo seno venoso u ostium secundum; este ultimo hallazgo
puede estar presente en el 70% de los pacientes. EL 19 al 31%
de los casos tiene anormalidades cardiacas asociadas como
hipoplasia del corazon izquierdo, coartacion de aorta, tetra-
logia de Fallot y vena cava superior izquierda persistente. En
el caso expuesto se reporta conexion venosa pulmonar ané-
mala parcial de las venas pulmonares del lobulo inferior y
medio del pulmoén derecho hacia la vena cava inferior (infra-
cardiaco) asociado a una CIA tipo seno venoso superior, con
hipertensién arterial pulmonar consecuente.

La presentacion clinica del sindrome de la cimitarra tiene
tres formas:

- La infantil, que se caracteriza por sintomas de hiper-
tension pulmonar y falla cardiaca congestiva secundaria
a cortocircuito de izquierda a derecha con sobrecarga
del corazodn derecho'’; otro hallazgo en esta etapa pero
visto en nifos de mayor edad son las neumonias basa-
les derechas a repeticion, dato a tener en cuenta en la
anamnesis’.

- La adulta (asintomaticos en la infancia), no hay hiperten-
sion pulmonar, pero si alteraciones cardiacas poco severas
como comunicacion interauricular o ducto arterioso per-
sistente.

- La asociada a anormalidades cardiacas congénitas'.
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Figura 2  (a) Secuencias de cine 4 camaras sangre blanca en diastole (1) y sistole (2).

Se observa defecto del septo interauricular en su porcion mas superior cerca al seno venoso configurando una comunicacion inter-
auricular tipo seno venoso superior (flecha blanca en 1y 2) con flujo bidireccional.

Aumento de tamafo de la auricula derecha (cabeza de flecha en 2) y el ventriculo de este mismo lado (cabeza de flecha azul en 1).
(b) Cortes axiales de la angiografia contrastada (1) y en tracto de salida del ventriculo derecho en cine (2) que muestran la dilata-
cion del tronco de la pulmonar y sus ramas (1). Dilatacion del tracto de salida del ventriculo derecho (2). Hallazgos secundarios de
sobrecarga de presion y/o volumen.

(c) Imagenes eje corto secuencias cine sangre blanca en diastole (1) y sistole (2) mostrando dilatacion severa del ventriculo derecho
y movimiento paraddjico del septo interventricular (cabeza de flecha en 2), configurando un ventriculo izquierdo en ‘*D’’, hallazgo
caracteristico de sobrecarga de presion y/o volumen. Escaso derrame pericardico (flecha en 1).
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Figura 3

(a) Secuencias de realce tardio eje corto en las que se observa fibrosis de las inserciones del ventriculo derecho (cabezas
de flecha). Hallazgo visto en la sobrecarga de volumen y/o presion.

(b) Mediciones de flujo en arteria pulmonar (1) y en aorta (2) que reflejan relacion flujo pulmonar (Qp)(1) sobre flujo sistémico
(Qs)(2) de 4.2, indicando cortocircuito significativo de izquierda a derecha.

Los hallazgos en las radiografias convencionales son
usualmente diagnosticos, presentandose como una opacidad
tubular curva que desciende en direccion caudal hacia el dia-
fragma dandole la forma de ‘‘cimitarra’’ caracteristica y por
lo cual adopta su nombre. Ademas se asocia con un pulmon
derecho pequeiio hiperlicido que produce una disminucion
de este hemitorax asociado a desplazamiento del mediastino
hacia este lado, asi como hiperinsuflacion compensadora del
pulmon contralateral.

En este contexto, la ecocardiografia se usa como herra-
mienta de enfoque inicial y es muy util para demostrar los

hallazgos secundarios a sobrecarga de volumen en el ven-
triculo derecho y anormalidades cardiacas frecuentemente
asociadas’’. Sin embargo, hasta en el 33% de los casos este
método falla para demostrar la anatomia venosa pulmonar
andmala, principalmente en pacientes de mayor edad®.
Respecto a la RMC y la TC estas permiten la delimitacion
de la anatomia del sistema venoso y arterial pulmonar al
valorar sus sitios de drenaje y tener gran utilidad en la eva-
luacion de las anomalias asociadas'’. Entre los hallazgos no
vasculares encontrados mediante TC estan la hipoplasia del
pulmén derecho, las alteraciones del parénquima pulmonar
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que incluyen las alteraciones de la lobulacion y la ramifica-
cion bronquial, ademas de la dextroposicion cardiaca. Esta
Ultima corresponde al desplazamiento del corazén hacia la
derecha, hallazgo visto en las imagenes que obedece a la
hipoplasia pulmonar y arterial pulmonar derecha y que no
debe confundirse con la dextrocardia, en cuyo caso el apex
cardiaco y la angulacion del septum interventricular se loca-
lizan en forma anormal.

En lo que respecta a la lobulacion pulmonar, el pulmén
derecho puede ser bilobulado o presentar un patrén bron-
quial que se asemeja al pulmon izquierdo. Otro hallazgo
visto en estos pacientes es el secuestro pulmonar, causa
conocida de neumonias a repeticion en los pacientes
pediatricos’.

Ademas de detectar las anomalias asociadas, la RMC
puede hacer una valoracion de las caracteristicas ana-
tomicas y funcionales del paciente, usando imagenes
angiograficas, el modo cine en varios ejes cardiacos y las
imagenes T1 y T2 gatilladas con sangre negra y blanca®.
Para cuantificar el shunt en estos pacientes, se hace una
estimacion del flujo pulmonar arterial (Qp) y del flujo aér-
tico (Qs) por medio de imagenes en contraste de fase, y
se evallan también la razon de flujo Qp/Qs y los volu-
menes ventriculares’. En pacientes sintomaticos con un
shunt izquierda a derecha mayor de 2:1, se puede rea-
lizar una reconexion de la vena pulmonar andémala a
la auricula izquierda; si presenta flujo arterial este es
embolizado’. Otra consideracién prequirdrgica en imagenes
es la determinacion del sitio de unién de la vena pulmo-
nar andmala a la vena cava inferior, que puede ser supra o
infradiafragmatica, para asi evitar un desenlace quirurgico
desfavorable?.

Conclusiones

El sindrome de la cimitarra es una entidad poco frecuente,
con hallazgos caracteristicos en las diferentes modalidades
de imagenes, que pese a su baja incidencia debe tenerse en
cuenta como diagnostico diferencial en la dilatacion inex-
plicada de las cavidades derechas?. La RMC tiene un papel
fundamental tanto en su diagndstico como en su valora-
cion prequirlrgica, ya que permite, de manera no invasiva,
la valoracion morfolégica y funcional, ofreciéndole al cli-
nico informacion necesaria como patrones de drenaje de
las venas pulmonares (claro y detallado), descripcion de
la anatomia cardiaca y no cardiaca (pulmonar) y parame-
tros funcionales como la fraccion de eyeccion, volimenes y

Qp:Qs.
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