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MARCO TEORICO:

El sindrome de la cimitarra se caracteriza por presentar conexion
anomala de las venas pulmonares derechas a la porcion suprahepatica de la
vena cava inferior o al atrio derecho por encima de la desembocadura de esta
vena; incluye dextroposicion por dextro-rotacion, hipoplasia del pulmon
derecho, anomalias sistémicas de la irrigacion arterial al pulmén derecho,
secuestro broncopulmonar con agenesia de bronquio derecho superior o medio

y otras anomalias®.

En el desarrollo temprano del embrion el seno venoso pulmonar se
comunica por pequefios canales con las venas sistémicas. Este drenaje
primitivo desaparece cuando la vena pulmonar comun del atrio izquierdo se

conecta con dicho seno 23

La agenesia de esta vena condiciona la
persistencia de los primeros canales lo que origina los diferentes tipos de
conexiéon andmala. En el sindrome de la cimitarra el seno venoso pulmonar
presenta doble conexion, del lado izquierdo con el atrio izquierdo y del lado
derecho con el segmento suprahepatico de la vena cava inferior derivado de la
vena vitelina derecha del embrion; esto favorece la separacion del seno venoso

pulmonar en dos porciones, la izquierda y la derecha se continda con el

colector curvo 1.

El primer caso reportado de autopsia sobre el drenaje venoso anémalo
fue en 1836 por Cooper, sin embargo es hasta 1960 en que Neil y
colaboradores describieron el sindrome en un paciente que presentaba
conexion anomala parcial de venas pulmonares derechas a la vena cava

inferior, colateral aorto-pulmonar al l6bulo inferior derecho e hipoplasia del



pulmon ipsilateral, ademéas de anormalidades bronquiales y lobulacion anormal
4.5.

No en todos los pacientes se encuentran todas las caracteristicas arriba
sefialadas, pero sine qua non tendran retorno venoso anomalo de venas
pulmonares a la vena cava inferior creando una imagen parecida a un tipo de
sable de Turquia en la radiograffa de térax. °

La presentacion clinica es muy variable °, cuando la edad de
presentacion es en la lactancia generalmente cursan con falta de ganancia
ponderal, taquipnea e insuficiencia cardiaca congestiva y cuando la edad de
presentacion es en la etapa escolar los sintomas son minimos o han pasado
desapercibidos. Generalmente hay una historia de disnea e infeccion de vias
respiratorias ’.

Dos tercios de los pacientes desarrollan hipertension arterial pulmonar a
nivel sistémico, lo anterior se explica por defectos septales atriales, estenosis
de las venas pulmonares en su llegada a la vena cava inferior, estenosis de las
venas pulmonares derechas, la irrigaciéon del pulmén derecho por la aorta
abdominal y tal vez la falta de adaptacién de las venas pulmonares después del

689  Como anomalia intracardiaca,

nacimiento al flujo pulmonar excesivo
frecuentemente se asocia con una comunicacion interatrial o a un foramen oval
permeable 1.

La auscultacion poco se diferencia de lo que se encuentra en la
comunicacion interatrial con desdoblamiento fijo del segundo ruido cardiaco,
puede haber reforzamiento del componente de la pulmonar y se ausculta un

soplo eyectivo poco intenso en el segundo o tercer espacio intercostales linea

paraesternal izquierda *°.



Hay hallazgos caracteristicos en una placa de térax penetrada, encontrandose
una vena con orientacion dirigida hacia el diafragma que puede hacer
sospechar el diagndstico, ademas el pulmoén derecho puede mostrar signos de
hipertension venocapilar o de hiperflujo preferencial. También se asocia a

hipoplasia pulmonar derecha, dextroposicién y a secuestros pulmonares. *°

Imagen 1.
Radiografia de térax en donde se observa el colector venoso curvo

dirigido hacia el diafragma caracteristico de esta patologia.

Imagen 2.
Radiografia de torax en un lactante
con dextroposicion cardiaca secundaria a

hipoplasia pulmonar.




El diagnostico y la anatomia quirargica se puede corroborar con un
ecocardiograma. La vista subcostal es particularmente utii con la cual se
determina satisfactoriamente el tipo de conexién, el tipo de obstruccion si es
que lo hay, el grado de hipertensién pulmonar y la presencia de cardiopatias
asociadas, tales como la comunicacion interatrial, comunicacién
interventricular, conducto arterioso persistente, coartacion aodrtica, estenosis
subadrtica, tetralogia de Fallot, defecto de la tabicacion atrioventricular y
ventriculo izquierdo hipoplasico **. El seguimiento de éstos pacientes se puede

realizar en un alto porcentaje (86%) por ecocardiograma *.
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Al realizar el cateterismo cardiaco se debe incluir una inyeccién de
material radio-opaco en la rama pulmonar derecha y se espera la recirculacion
para precisar el sitio de drenaje y con la finalidad de evidenciar la presencia o
no de signos de secuestro pulmonar debe practicarse una aortografia
abdominal con técnica de oclusion, inflando el balon en un sitio distal al origen
de la arteria que irriga al secuestro '°. Se debera posteriormente embolizar las

colaterales aorto-pulmonares. "
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Imagen 4. Imadgenes de cateterismo cardiaco en proyeccion
anteroposterior, en la primera se evidencia conexion anémala parcial de las
venas pulmonares derechas a la vena cava inferior y en la segunda presencia

de colateral de aorta descendente al I6bulo inferior del pulmoén derecho.

Imagen 5.
Corte sagital de tomografia computada en
donde observamos el secuestro pulmonar
derecho y la  hipoplasia pulmonar

ipsilateral.

Una de las técnicas quirdrgicas utilizadas consiste en colocar un parche
largo con tejido pericardico a nivel del lumen de la VCI y redirigir el flujo de las
venas pulmonares hacia el atrio izquierdo. El diametro de la VCI generalmente
es aumentado con un parche para prevenir la obstruccion de la vena cava.

Las complicaciones desde el punto de vista quirdrgico son la

anastomosis inadecuada que produzca obstruccion vy la hipertension pulmonar



que puede ser residual al salir de perfusion, secundaria a una boca
anastomotica inadecuada o del tipo intrinseco, caso en el cual se iniciara el
manejo con altas dosis con sedacidén con fentanyl y bloqueo neuromuscular,
control de la acidosis metabdlica (hiperventilacion, uso de bicarbonato
intravenoso y FiO, elevada), ecocardiograma en el posquirdrgico inmediato
para determinar si existe obstruccion en la anastomosis de las venas
pulmonares, oxido nitrico inhalado, utilizacion de inotropicos (dobutamina,
dopamina, adrenalina y milrinona) y, en casos refractarios de hipotension
refractaria, vasopresina y ECMO *°1%

La obstruccion de las venas pulmonares posterior a la correccién es
significativamente mayor en pacientes con sindrome de Cimitarra al compararlo
con otros grupos corregidos de conexién andémala parcial de venas pulmonares
7.

En el control postoperatorio de la perfusion pulmonar en pacientes con
sindrome de cimitarra el 22.5% promedio tienen disminuida la perfusién del
pulmén derecho " A pesar de documentarse la hipoperfusién pulmonar derecha
en el seguimiento clinico posterior a la cirugia se reportan en su mayoria
asintomaticos debido a hipoplasia pulmonar derecha y compensacion del
pulmén izquierdo.

El tratamiento quirdrgico en éste sindrome esta generalmente asociado

con un excelente prondstico, con un corto tiempo de morbilidad ”



OBJETIVO GENERAL.:

Presentar la experiencia en el manejo clinico, intervencionista vy
quirurgico de los pacientes con sindrome de la Cimitarra en los Gltimos 25 afios
en el Instituto Nacional de Cardiologia en el Departamento de Cardiopatias
Congénitas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Establecer la forma de presentacion clinica del sindrome de la Cimitarra
en la edad pediatrica.

2. Determinar la evolucibn a mediano y largo plazo de los pacientes
tratados ya sea con embolizacion de colaterales, lobectomia o
correccion quirdrgica.

PREGUNTA DE INVESTIGACION:

¢Cual es la forma de presentacion clinica y la respuesta al manejo
médico, intervencionista y quirdrgico en los pacientes con sindrome de la
Cimitarra tratados en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez* ?
JUSTIFICACION:

Los niflos con sindrome de la cimitarra son un interesante grupo de
pacientes ya que éste es una forma infrecuente de conexién anémala parcial
de venas pulmonares (del 3 al 5% de éstas). Por lo anterior existe una
experiencia limitada en su manejo en nuestra Institucion.

Consideramos importante el conocimiento preciso de las caracteristicas
clinicas, modalidades terapéuticas, respuesta al manejo contemplando las
probables complicaciones, asi como el seguimiento a largo plazo, por lo que se
decidio realizar la recopilacion de nuestra experiencia y compararla con lo

descrito previamente.



DISENO DEL ESTUDIO:

Estudio descriptivo, observacional, retrospectivo.
POBLACION Y MUESTRA:

El estudio se llevd a cabo en el Departamento de Cardiopatias
Congénitas del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”, se revisaron
19 expedientes de pacientes con diagnostico clinico de sindrome de la
Cimitarra, con inicio de sintomatologia en la edad pediatrica, en el periodo
comprendido entre febrero de 1984 a julio del 2009. A todos los pacientes se
les realiz6 historia clinica completa radiografia de térax, electrocardiograma vy
ecocardiograma transtoracico, en 18 pacientes se realizd cateterismo cardiaco,
en dos de ellos tomografia lineal y en uno tomografia axial. En el control
posquirargico en 5 se ha realizado gammagrama pulmonatr.

CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes con diagnostico comprobado en la edad pediatrica de
sindrome de la Cimitarra tratados en el Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”.

CRITERIOS DE EXCLUSION:
Pacientes con diagnéstico probable de sindrome de la cimitarra sin

comprobarse por métodos paraclinicos.

DEFINICION DE LAS VARIABLES:

Variables Independientes:

Sexo

Edad de inicio de sintomas

Sintomas



Anomalias cardiovasculares asociadas

Anomalias no cardiovasculares asociadas

Dextroposicién

Hipoplasia pulmonar

Presion arterial pulmonar sistolica por cateterismo

Colateral aorto-pulmonar

Embolizacion de colaterales

Lobectomia

Correccion quirdrgica

Sélo seguimiento médico

Arritmias

Realizacion de gamagrama pulmonar

Hipoperfusion en pulmon derecho

La escala de medicion para las variables Edad de inicio de sintomas y
presion arterial pulmonar sistélica por cateterismo son cuantitativa, continuas.

La escala de medicion para el resto de variables independientes son
cualitativas, discretas, nominales.

Variable dependiente:

Estado clinico actual (escala de mediciéon cualitativa, discreta,
nominal).
ETICA:

El presente estudio no plantea problemas morales o éticos.



RESULTADOS:

De los pacientes analizados 12 (63%) de ellos pertenecen al sexo
femenino y 7 (37%) al sexo masculino (Tabla 1, Gréfica 1). 11 (58%) iniciaron
su sintomatologia en los primeros 6 meses de vida (Grafica 2), la cual consistio
principalmente en taquipnea, falta de ganancia ponderal, datos de falla
cardiaca e infecciones de vias respiratorias de repeticion.

Las anomalias congénitas cardiovasculares asociadas en orden de
frecuencia fueron : comunicacion interatrial (13 pacientes (68%) y de éstas 10
fueron tipo ostium secundum y 2 seno venoso superior y 1 seno venoso
inferior), persistencia del conducto arterioso (37%), estenosis de la rama
derecha de la arteria pulmonar (21%), vena cava izquierda persistente (21%),
comunicacién interventricular (16%), foramen oval permeable(10%) y aquellas
encontradas solo en un paciente de la serie son : doble via de salida del
ventriculo derecho tipo Fallot, coartacion adrtica, defecto de la tabicacion
atrioventricular, estenosis valvular aortica e insuficiencia adrtica (Tablas 1y 2,
Gréfica 3) .

Dentro de las anomalias congénitas no cardiovasculares se
documentaron en un paciente doble sistema pielocalicial derecho y en el otro
hernia diafragmatica derecha (Tabla 1, Gréfica 4).

En 15 casos (78%) se observo dextroposicion cardiaca e hipoplasia
pulmonar en las radiografias de térax (Tablas 1y 2, Grafica 5).

Se realizé cateterismo cardiaco en 18 de los pacientes en quienes el
promedio de la presion sistolica de la arteria pulmonar fue de 51 mmHg
(minima 14 y maxima 103). Con un Qp/Qs promedio de 2.83 (minimo 0.92 y

maximo 5.6). En 15 (83%) se documentd hipertension arterial pulmonar al



menos leve y en 7 de éstos (47%) a nivel sistémico (Tabla 1, Grafica 6). En 13
pacientes se evidencio la presencia de colateral aorto-pulmonar (desde aorta
descendente hacia el 16bulo inferior del pulmoén derecho), embolizandose con
éxito en 10 casos (Tabla 1, Gréficas 7 y 8).

Se han llevado a correccion quirdrgica hasta el momento a 7 pacientes.
En 6 casos la técnica utilizada fue la seccion del colector venoso y redireccion
del flujo a atrio izquierdo mediante ampliacibn de comunicacién interatrial,
conexion del colector venoso y cierre de CIA 'y en 1 caso se utilizé un tubo de
pericardio autélogo hacia la ampliacion de comunicacion interatrial para
redireccion del flujo a atrio izquierdo, dos de ellos fallecieron en el
postoperatorio tardio (Tablas 1y 2, Gréfica 9).

En solo un paciente se realizdé lobectomia del l6bulo inferior derecho,
presentandose como complicacion fistula broncopleural(Tabla 1, Grafica 9).

Dentro de las cirugias realizadas a los pacientes con malformaciones
cardiacas asociadas al sindrome de la Cimitarra se encuentran las siguientes:
en 4 pacientes doble ligadura y seccién de conducto arterioso persistente, en
uno de ellos coartectomia con anastomosis termino-terminal, bandaje de la
arteria pulmonar de 27 mm a el paciente con defecto de la tabicacién
atrioventricular desbalanceado y ampliacion del tracto de salida del ventriculo
derecho con cierre de la comunicacion interventricular a el paciente con doble
via de salida del ventriculo derecho tipo Fallot (Tablas 1y 2, Gréfica 9).

Solo en dos de nuestros pacientes se han documentado trastornos del
ritmo cardiaco, en ambos se evidencio la presencia de flatter atrial, uno de
ellos se encuentra bajo vigilancia en la consulta externa de electrofisiologia y el

otro paciente fallecid por choque séptico (Tabla 1).



Cinco pacientes (26%) han fallecido, uno de ellos como complicacion de
endocarditis a nivel del seno coronario presentdé choque séptico y defuncion en
el postoperatorio tardio, y el resto fallecieron como consecuencia de
hipertension arterial pulmonar severa (uno de ellos habia sido llevado a
correccion quirurgica, otro a lobectomia y doble ligadura del conducto arterioso
y en los dos casos restantes la hipertension arterial pulmonar severa difirio el
tratamiento correctivo) (Tablas 1y 2, Gréfica 10, Algoritmo 1).

Actualmente se encuentran bajo seguimiento por consulta externa 14
pacientes, los cuales se encuentran en adecuada clase funcional. En este
altimo grupo, en quienes no se ha realizado el tratamiento correctivo se debe a
que no han aceptado hasta el momento la cirugia por encontrarse

practicamente asintomaticos(Tablas 1y 2, Grafica 10, Algoritmo 1).

DISCUSION:

Aungue los pacientes con sindrome de cimitarra pueden estar
asintomaticos o con minima sintomatologia, la presentacion en la infancia se
debe usualmente a datos de falla cardiaca debido a un cortocircuito importante
de izquierda a derecha. Esto puede ser atribuido solamente al drenaje venoso
anomalo de las venas pulmonares, pero la mayoria de las veces se debe a una
malformacion congénita cardiaca asociada.

En nuestra serie nosotros describimos las caracteristicas clinicas y
manejo de 19 pacientes con diagndstico de sindrome de cimitarra. Predomino
en el sexo femenino, como ya se ha evidenciado en la mayoria de las series

estudiadas *"*?'° |a edad de presentacion fue generalmente en la lactancia



con datos de falla cardiaca (falta de ganancia ponderal, taquipnea, diaforesis
durante la alimentacion) e infecciones de vias respiratorias de repeticion.

La anomalia cardiovascular asociada con mayor frecuencia fue el
defecto a nivel del tabique interatrial (foramen oval permeable y comunicacion
interatrial) y el resto de las descritas en el presente trabajo son en porcentaje
similares a las reportadas previamente "

Como anomalias asociadas no cardiovasculares se evidencié en 15
casos hipoplasia pulmonar, en un caso doble sistema pielocalicial derecho y
otro mas con hernia diafragmatica derecha.

Como habria de esperarse la mayoria de los pacientes cursé con
hipertension arterial pulmonar (83%), la mitad de ellos a nivel sistémico, sélo en
uno se documentaron resistencias pulmonares fijas, por lo que en el resto no
contraindico dicha situacion el manejo multidisciplinario del paciente.

Cinco pacientes han fallecido, 2 de ellos en el posquirargico tardio por lo
que no se puede considerar que el llevarlos a cirugia sea un factor precipitante
de defuncién.

La historia natural de la enfermedad ha sido modificada en la mayoria de
los pacientes ya que en 10 casos se emboliz el secuestro pulmonar, 7 fueron
llevados a cirugia (4 con embolizacién de colateral aorto-pulmonar de forma
previa) y en 1 caso se realiz6 lobectomia del Iébulo inferior derecho y
embolizacién del secuestro pulmonar.

Una descripcion precisa del curso clinico del sindrome de cimitarra aun
no ha sido posible hasta el momento por el ndmero limitado de casos

reportados en cada serie de pacientes publicados.



CONCLUSIONES:

Los hallazgos clinicos y resultados del tratamiento intervencionista y
quirargico no difieren en forma significativa de lo descrito previamente.

La intencibn del presente estudio es incrementar la sospecha
diagndstica de una cardiopatia compleja como lo es el sindrome de cimitarra en
un paciente con dextrocardia y datos de falla cardiaca, con la finalidad de un
diagnostico precoz y un manejo adecuado. El modificar la evolucién natural de
la hipertension arterial pulmonar consideramos que es un factor determinante
para que la mayoria de los pacientes en este momento se encuentren en
adecuada clase funcional en la edad adulta.

Nuestra experiencia es limitada dada la incidencia de esta patologia, por
lo que nos limitamos a exponer el manejo considerado conveniente en cada

paciente.
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TABLAS Y GRAFICAS :
Tabla 1.

CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES ANALIZADOS:

SEXO
Masculino
Femenino
SINTOMAS
<6 M
>6 M
ANOMALIAS
CARDIOVASCULARES
CIA
0s
SV
FOP
PCA
ClvV
DVSVD
ERDAP
CoAo
CANAL A-V
EVAo
VCIP
1A0
NO CARDIOVASCULARES
DSPC
HERNIA DIAFRAGMATICA
HIPOPLASIA PULMONAR
Si
NO
PRESION PULMONAR
HAP
HAP A NIVEL SISTEMICO
COLATERAL Ao-PULMONAR
Si
NO
EMBOLIZACION CAo-P
Si
NO
LOBECTOMIA
Si
NO
CORRECCION QX
Si
NO
ARRITMIAS
Si
NO
ESTADO CLINICO
ADECUADA CF
DEFUNCION

NUM.
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37%
63%

58%
42%

68%
53%
16%
10%
37%
16%
5%
21%
5%
5%
5%
21%
5%

5%
5%

83%
17%

83%
37%

68%
32%

7%
23%

5%
95%

37%
63%

10%
90%

74%
26%




Tabla 2.

CARACTERISTICAS CLI'NICAS, TRATAMIENTO UTILIZADO
Y ESTADO ACTUAL
Paciente Edad de Anomalias Hipoplasia Tratamiento Estado

presentacion Cardiacas Pulmonar actual

1 1d CIA oS, Si Si EC BCF
HRDAP,EVA0
2 7a CIA OS Si Si C.Qx BCF
3 la CIAOS Si Si C.Qx BCF
4 1d CIA OS,PCA Si Si EC BCF
5 im VClzq,FOP No No BCF
6 5m CIASVSVClza,CIV  Si Si EC,C.Qx Fallecié
7 6m PCA,FOP,HRDAP, Si Si EC,C.Qx,SLCA BCF
VClizq
8 3m CIA OS,CIV,VClzq No No C.Qx Fallecié
9 4m CIA OS Si Si EC, C.Qx BCF
10 3m CIA OS,PCA Si Si EC,Lb,SLCA Fallecié
11 3a PCA,CIV Si Si Fallecié
12 5a Ninguna Si Si EC,C.Qx BCF
13 1d CIA OS No No Fallecio
14 2a DVSVD,HRDAP Si Si EC,CT BCF
15 2m Canal A-V,PCA Si Si EC,BP,SLCA BCF
16 la CIA OS Si Si EC BCF
17 1d CIAOS,PCA,HRDAP No No BCF
18 15a CoAo, PCAIA0,CIA  No No Coart,SLCA BCF
19 5a CIA SV No No BCF

Grafica 1. Distribucion por sexo.

Masculino
37%

Femenino
63%




Gréafica 2. Inicio de Sintomas

Grafica 3. Anomalias Cardiovasculares asociadas.

CIA:Comunicacion interatrial; PCA: Persistencia del conducto arterioso; ERDAP: Estenosis de la rama
derecha de la arteria pulmonar; VCI: vena cava izquierda persistente; FOP: Foramen oval permeable;
CIV: Comunicacién interventricular; CoAo: Coartacién aortica; Canal A-V: Canal atrioventricular,
EVAo: Estenosis valvular aortica; 1Ao: Insuficiencia aortica; DVSVD: Doble via de salida del ventriculo
Derecho.



Gréafica 4. Anomalias no Cardiovasculares asociadas.

Gréafica 5. Presencia o no de hipoplasia pulmonar.




Grafica 6. Presencia o no de hipertension arterial pulmonar.

Gréfica 7. Presencia o no de colateral aorto-pulmonar.




Gréafica 8. Tratamiento al que han sido sometidos los pacientes hasta el

momento.

Gréfica 9. Cirugias a las que han sido sometidos los pacientes, tras el

tratamiento de las anomalias cardiovasculares asociadas.

CAP: Conducto arterioso permeable; CT DVSVD: Correccion total de la doble via de salida del
ventriculo derecho; BP: Bandaje de la arteria pulmonar.



Gréafica 10. Sobrevida de los pacientes con sindrome de Cimitarra de

presentacion Infantil.




Algoritmo 1.
Manejo terapedutico realizado en los pacientes con sindrome de Cimitarra

con inicio de sintomatologia en la edad pediatrica.

19 Pacientes

/

Con tratamiento (13) Sin tratamiento (6)

RN

Vivos con

Coreccion Fallecieron

Embolizacion Lobectomia y Embolizacién

de secuestro embolizacién quirargica de secuestro ) adecuada
pulmonar de secuestro solamente pulmonar y clase
Solamente pulmonar (3) correccion funcional

(®)

4)

quirdrgica

©)

()

A_
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