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INTRODUCCION

El sindrome de cimitarra es una cardiopatia congénita compleja, que aunque poco
frecuente, encierra dentro de su abordaje y tratamiento un reto para la cardiologia

pediatrica.

En el contexto de un nifilo mayor a un afo, suele ser benévola en su evolucion
clinica, dando unicamente datos indirectos de sintomatologia de hipertension
pulmonar. Sin embargo, cuando se presenta en el lactante menor de un afo, los
sintomas suelen ser mayores, llevando al nifio a hipertension pulmonar de forma
rapida, y complicandose con infecciones de repeticién. Haciendo que el curso

clinico lleve a muchas complicaciones hemodinamicas e incluso a muerte.

Existen diversas opciones terapéuticas en el tratamiento del sindrome de
cimitarra: médicas, por intervencionismo, o cirugia; sin embargo ninguna de ellas

es cien por ciento curativa.

El sindrome de cimitarra en el lactante lleva a interrogantes en el cardidlogo
pediatra acerca de cual es la mejor medida terapéutica. Dejar a los pacientes a la

historia natural, llevarlos a tratamiento médico, intervencionista o quirurgico.

Planteandose esa pregunta, se llevd a cabo este trabajo con la poblacion de
pacientes con sindrome de cimitarra. Cuestionandose la historia natural de ésta, y
los desenlaces posibles para tratar de esclarecer la mente del cardidélogo pediatra

en estos pacientes.



MARCO TEORICO

El sindrome de cimitarra es parte de un grupo de cardiopatias congénitas
llamadas conexiones andmalas parciales de venas pulmonares. El sindrome de
cimitarra es un defecto cardiaco congénito raro, caracterizado por el drenaje
andémalo parcial de todo o parte del pulmén derecho a la vena cava inferior (1-3),
diversos grados de hipoplasia pulmonar y la presencia de colaterales sistémico-

pulmonares a alguna porcion del pulmén derecho.

El nombre de cimitarra hace referencia a la
imagen observada en la radiografia de
térax, dada por el drenaje anomalo de las
venas pulmonares derecha a la vena cava
inferior; semejando al tipo de espada arabe

cimitarra. (1-3)

La primera descripcién anatémica de esta |
peculiar anomalia del retorno venoso
pulmonar fue descrita en 1936 por George

Cooper y Raoul Chassinat (4) en el Reino

Unido y Francia respectivamente (5). En

. Inferior
~/~ Vena Cava
primera vez por Halasz y colaboradores (6), sin embargo, fue Catherine Neill quien

1956, la palabra cimitarra fue utilizada por 7~

dio el nombre cimitarra al sindrome en 1950. (7).

La presentacion clinica del sindrome de cimitarra varia dependiendo de la edad en
la que se presenta. A menor edad al inicio de los sintomas, mayor severidad
relacionados a falla cardiaca e hipertension y secuestro pulmonar. Los sintomas
iniciales puede incluir polipnea, pobre alimentacion, falla de medro, cianosis y

distintos grados de hipoactividad.



Sin embargo, la magnitud de los sintomas se va relacionado con el grado de
cortocircuito de izquierda a derecha, la cantidad de sangre sistémica que perfunde
al pulmén afectado, la asociacion de otras cardiopatias congénitas y la presion

pulmonar. (8-16)

De los pacientes que son diagnosticados después del primer afio de vida, el
cincuenta por ciento permanecen libres de sintomas el resto de la infancia. En
estos pacientes el diagnoéstico de hace de manera incidental como una radiografia
de tdérax anormal. El cincuenta por ciento restante presentan sintomas
inespecificos que incluyen disnea, infecciones de vias aéreas superiores e

inferiores de repeticion. (8-12)

Al respecto de las infecciones de vias aéreas, Chemin y colaboradores (30)
describieron que tras el estudio de 81 pacientes son sindrome de cimitarra, treinta
y ocho por ciento de los paciente cursaron con neumonias y el cuarenta y tres por

ciento habian presentado un episodio de sibilancias en el primer afio de vida.

Por otro lado, los sintomas pueden agravarse debido a malformaciones no
cardiaca y a cardiopatias asociadas al sindrome de cimitarra. Estas anomalias son
frecuentes en este sindrome. La coexistencia de secuestro pulmonar, hipoplasia
pulmonar, defecto en el tabique interatrial dextrocardia, estenosis de venas
pulmonares, coartacion aértica, defecto del septum interventricular y persistencia

de conducto arterioso son los principalmente descritos. (8-16, 31)

En el sindrome de cimitarra, a la exploracion fisica se pueden encontrar:
deformidad precordial debido al crecimiento del atrio derecho, a la auscultacién
desdoblamiento fijo del segundo tono debido al retraso de cierre de valvula
pulmonar, soplo eyectivo en linea paraesternal izquierda debido a la aceleracién
en la valvula pulmonar por hiperflujo, reforzamiento del segundo tono debido al
cierre intenso de valvula pulmonar en el contexto de hipertension pulmonar,
retumbo tricuspideo en linea paraesternal izquierda inferior debido al cortocircuito
aumentado. (17-19)



Estudios complementarios en el abordaje del sindrome de cimitarra incluyen a la

radiografia de torax y al electrocardiograma.

En la radiografia de térax se puede observar la imagen caracteristica de la vena
cimitarra, transcurriendo del lado derecho de la silueta cardiaca y llegando a la
altura del hemidiafragma derecho. De acuerdo al grado de cortocircuito de
izquierda a derecha se puede observar hiperflujo pulmonar. Existen distintos
grados de cardiomegalia en estos pacientes, sin embargo no es un dato

caracteristico. (5-10,17)

En el electrocardiograma de doce derivaciones, se puede encontrar datos de
crecimiento ventricular derecho incluyendo desviacion de eje eléctrico de complejo
QRS a la derecha y datos de crecimiento atrial derecho con aumento en voltaje de
ondas P e hipertrofia ventricular derecha con ondas R altas en precordiales
derechas V1, V2, V3R y V4R y ondas S profundasen precordiales izquierdas V5y
V6. En pacientes con defectos del seno venoso la onda P puede encontrarse

desviada a la izquierda con ondas P negativas en derivacion lll. (5-10)

El diagndstico se complementa con estudios de imagen como ecocardiograma
transtoracico, resonancia magnética tomografia computada y cateterismo

cardiaco.

El ecocardiograma transtoracico es el estudio inicial mas frecuentemente usado
como tamizaje de cardiopatias congénitas. Se debe sospechar de sindrome
cimitarra en el contexto de crecimiento atrial o ventricular derecho sin causa
aparente. El ultrasonido color puede dar imagenes sugestivas de la llegada
anormal de venas pulmonares a vena cava inferior, asi como el cortocircuito en las
cavidades intracardiacas. Datos indirectos de hipertensién pulmonar como
insuficiencia tricuspidea, ventriculo derecho hipertréfico, tronco de arteria
pulmonar dilatada con distintos grados de insuficiencia pulmonar, pueden
encontrarse en casos graves. Por otra parte, las medidas de las rama derecha de

la arteria pulmonar pueden inferir la presencia de hipoplasia pulmonar derecha
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concomitante. Los flujos medidos a través de doppler son de utilidad para poder
determinar gradientes obstructivos en venas pulmonares y vena cimitarra. El
ecocardiograma es de amplia utilidad para encontrar cardiopatias asociadas al

sindrome de cimitarra. (3)

El tratamiento de los pacientes sintomaticos con diagndstico de sindrome de
cimitarra incluye diuréticos, oxigeno suplementario y vasodilatadores para

contrarrestar los sintomas de hipertensién pulmonar. (17)

En pacientes menores de un afo, con mayor comorbilidad al momento de
diagndstico de sindrome de cimitarra la evolucién natural incluye a presencia de
infecciones de repeticion y complicaciones de la hipertension pulmonar que llega a

ser suprasistémica. (17,30)

Existen procedimientos por medio de intervencionismo cardiaco para contrarrestar
el cortocircuito de izquierda a derecha, la hipertension pulmonar y la patologia de
venas pulmonares. Estas incluyen oclusién de colaterales aortopulmonares,
plastia de venas pulmonares obstruidas, sin embargo suelen tener éxito relativo en

la evolucion clinica de los pacientes con sindrome de cimitarra. (27-29)

Por otro lado, existen formas quirdrgicas de controlar la hipertensién pulmonar en
pacientes con sindrome de cimitarra, la neumonectomia extrapleural como lo
reportan los estudios de Mason, Kamiyama y Laros ha reportado ser parcialmente
efectiva en logar la disminucion de presion pulmonar y de la aparicion de los
sintomas relacionados a esta, como lo son las infecciones de repeticiones con las

complicaciones propias a las hospitalizaciones secundarias a estas. (23-25)

El tratamiento definitivo de el sindrome de cimitarra es la correccion quirurgica
mediante la redireccién de las venas pulmonares al atrio izquierdo. Sin embargo,

los pacientes asintomaticos con poco cortocircuito de izquierda a derecha no



requieren intervencién ya que cursaran su vida asintomaticos y la expectativa de

vida igual que sujetos sanos. (13-22)

La correccion quirurgica se considera en pacientes con cortocircuito significativo
de izquierda a derecha, expresado como relacion gasto pulmonar y gasto
sistémico mayor a 2:1, infecciones de repeticion con presencia de secuestro

pulmonar y en caso de cardiopatias estructurales concomitantes. (13-22)

Aunado a la ausencia de sintomas en pacientes diagnosticados a mayor edad, el
sindrome de cimitarra técnicamente es dificil de corregir por las condiciones
anatémicas, especificamente en pacientes pequenos. Es por esto que se debe

sopesar que la probabilidad de éxito de una cirugia valga el riesgo de ésta. (31)
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ANTECEDENTES

La presentacion clinica de los pacientes con sindrome de cimitarra varia
dependiendo de la edad en la que inician los sintomas, de ser asintomatica en
nifos escolares, hasta volverse clinicamente significativa en pacientes menores,
requiriendo hospitalizaciones frecuentes, ventilacibn mecanica y soporte

aminérgico. (5,7,17)

Al respecto Najm y Huddleston (15,16) reportan que los sintomas son mayores en
pacientes con menores edades de presentacion. Favoreciendo asi a que factores
de comorbilidad asociados a este sindrome hagan que el curso clinico de éste sea
mas torpido. Por otro lado estos mismos autores reportan que a mayor edad, el
diagnostico de sindrome de cimitarra se presenta de forma incidental al realizar

una radiografia de térax y se reportan asintomaticos.

En cuanto a la evolucion y la incidencia de infecciones, Chemin y colaboradores
reportan que la aparicidén de infecciones de vias aéreas inferiores en pacientes con
sindrome de cimitarra es mayor, con mayor duracion de sintomas, y con
disminuciéon en capacidades y funcion ventilatoria estudiadas en estos pacientes.
(30)

El prondstico de los pacientes con sindrome de cimitarra, especificamente en la
edad de lactantes, es uno de los principales temas de discusion sobre tratamiento

de esta cardiopatia. (31)

Vida y colaboradores en un estudio multicéntrico europeo con 68 pacientes con
media de edad 1.4 afos, con una media de seguimiento de 4.8 anos reportan 9%
de mortalidad posterior a la correccion de cimitarra, con complicaciones

reportadas como estenosis de vena cimitarra e hipertensién pulmonar. (18)

Por otro lado, Dusenbery y colaboradores en un estudio retrospectivo sobre la
experiencia de el Hospital de Nifios de Boston, reportaron una serie de 80 casos,
1



en los cuales encontraron que los pacientes menores de un aino tenian una mayor
incidencia de colaterales aortopulmonares al diagnostico, asociaciéon con otras
cardiopatias congénitas, malformaciones extracardiacas e hipertension pulmonar.
El 76 por ciento de los casos sobrevivieron. Se reportan que la principal
complicacion en los 33 niflos menores de un afo que fueron operados de
correccion total. de las 19 defunciones encontradas se reporta en un analisis
multivariado que la presencia de estenosis de venas pulmonares e hipertension

pulmonar al diagnéstico son factores de riesgo independientes. (31)

Como se reporta, la mortalidad es elevada en centro de referencia internacional, la
comorbilidad en alta a menor edad al inicio de los sintomas y la historia natural de
la enfermedad suele no modificarse a pesar de multiples intervenciones
realizadas. Es por esto que la toma de decisiones es pacientes con sindrome de

cimitarra representa un reto al cardidlogo pediatra.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El sindrome de cimitarra tiene un contexto clinico heterogéneo de acuerdo a la
edad de presentacion de sintomas. El prondstico de los pacientes es inversamente

proporcional a la edad de presentacion inicial segun la literatura actual.

Existen diversas medidas terapéuticas farmacoldgicas, por intervencionismo
cardiaco y quirurgicas que intentan modificar los sintomas y el prondstico de los
pacientes con sindrome de cimitarra. La literatura actual no ha encontrado hasta
ahora quiénes son los mejores candidatos a los diferentes tipos de tratamiento
debido a que aun con tasas de sobrevivencia en el postquirurgico temprano, aun
sigue siendo elevada la morbi-mortalidad de los pacientes con diagndstico de

sindrome de cimitarra, sobretodo los menores de un ano de edad.

La evolucion de estos pacientes pese a las intervenciones, sigue siendo incierto
en los pacientes que desde una edad temprana mostraron sintomatologia. La
interrogante sobre si estamos modificando la historia natural de la enfermedad con
las medidas terapéuticas empleadas se genera en los pacientes que desde un

inicio pudieron haber sido catalogados como con pobre pronostico.

En nuestra institucion, el Hospital Infantil de México, se tiene poca experiencia en
la correccion total de los niflos con sindrome de cimitarra. En ultimos afios se ha
empleado al intervencionismo cardiaco, con la embolizacion de colaterales
aortopulmonares y a la neumonoectomia como medidas terapeuticas indirectas
del sindrome de cimitarra sobretodo en pacientes muy sintomaticos desde el
inicio. Sin embargo, el prondstico de estos pacientes sigue siendo sombrio pese a

procedimientos que se pudieran considerar exitosos a corto plazo.

13



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuadles son las caracteristicas clinicas, ecocardiograficas y angiograficas de los
pacientes diagnosticados con sindrome de cimitarra en Hospital Infantil de México

Federico Gomez?

¢, Cuadles con los parametros clinicos y de funcion cardiaca que mejoran tras la
aplicacion de medidas terapéuticas implementadas en el Hospital Infantil de

México Federico Gomez?
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JUSTIFICACION

La evolucién de los pacientes son sindrome de cimitarra es torpida, sobre todo si
el diagndstico se hace a edad temprana. La comorbilidad de los pacientes
sintomaticos incluye hipertensién arterial pulmonar e infecciones de repeticion,
cursando con episodios de hospitalizacién prolongados y complicaciones propias

de ésta.

Conocer la evolucion y experiencia de loa pacientes con sindrome de cimitarra en
el Hospital Infantil de México permitira llenar el vacio de la informacion acerca de
las caracteristicas demograficas de la poblacién atendida, permitira conocer la
experiencia de este Instituto de salud de tercer nivel acerca de este tipo de
cardiopatia y los resultados en los pacientes atendidos en los ultimos 10 afios con

sindrome de cimitarra.

Este estudio busca esclarecer el futuro en el abordaje y tratamiento de pacientes
con sindrome de cimitarra. Delimitar limites en los pacientes con este diagnostico.
Conocer la experiencia y los resultados de los tratamientos empleados permitira al
servicio de Cardiologia Pediatrica conocer la limitantes en el tratamiento y
pronostico de paciente con sindrome de cimitarra. Para asi, poder atender
humanamente a los pacientes y poder explicar con sustento de la experiencia a
pacientes y familiares las mejores opciones terapéuticas. De igual forma, poder
optimizar recursos y dar un tratamiento confortable a los pacientes con pobre

pronaostico.
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OBJETIVOS

1. Describir las caracteristicas clinicas, ecocardiograficas y angiograficas de los
pacientes con sindrome de cimitarra en el Hospital Infantil de México Federico

Gobémez

2. Evaluar la eficacia del tratamiento por intervencionismo y / o cirugia en la

aparicion de sintomas respiratorios, presién pulmonar y funcién ventricular.

3. Comparar la evolucién de pacientes en quienes se realizd intervencionismo
cardiaco y /o cirugia versus pacientes con evolucion expectante en relacion a la

aparicion de infecciones de vias aéreas, presion pulmonar y funcién ventricular.

HIPOTESIS

1. Realizar intervencién (embolizacién colaterales y / o neumonectomia) disminuye
presion sistolica de ventriculo derecho (PSVD), la manifestaciones clinicas

cardiacas o respiratorias y aumenta la saturaciéon SO2.

16



METODOLOGIA

e Diseio.

Estudio observacional retrospectivo

e Poblacion.

Nifios de 1 mes a 18 anos

e Criterios de Seleccion.

Criterios de inclusion. Pacientes pediatricos de 1 mes a 18 anos con diagndstico

principal de sindrome de cimitarra entre enero 2005 y junio 2015 con estudio

ecocardiografico confirmatorio con al menos una consulta subsecuente en servicio

cardiologia y estudio subsecuente ecocardiografico.

Criterios de exclusion. Pacientes con diagndstico de sindrome de cimitarra sin

estudio ecocardiografico confirmatorio, otras conexiones andmalas parciales de

venas pulmonares.

e Descripcion de variables de estudio.

Variables Independientes:

Sexo

Definiciéon conceptual

Condicién organica, masculina o femenina

Definicién operacional

Se registré como femenino o masculino.

Tipo de variable

Nominal cualitativa

Nivel de mediciéon

(femenino, masculino).
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Edad.

Definicién conceptual

Tiempo que ha vivido una persona.

Definicién operacional

Se registré en meses cumplidos.

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (meses)

Edad al diagnéstico

Definicién conceptual

Tiempo en el que se diagnostico sindrome de cimitarra

Definicién operacional

Se registré en meses cumplidos.

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (meses)

Sintomas al diagnéstico

Definicién conceptual

Manifestacion reveladora de wuna enfermedad al

momento del diagndstico

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Clase funcional

Definicién conceptual

Escala funcional de pacientes con insuficiencia cardiaca

Definicién operacional

Se acuerdo a la clasificaciéon de la New York Heart
Association (NYHA) se estadifica de la siguiente forma:

Clase funcional I: Actividad habitual sin sintomas. No hay limitacién
de la actividad fisica

Clase funcional Il: El paciente tolera la actividad habitual, pero existe
una ligera limitacion de la actividad fisica, apareciendo disnea con
esfuerzos intensos.

Clase funcional lll: La actividad fisica que el paciente puede realizar
es inferior a la habitual, esta notablemente limitado por la disnea.
Clase funcional 1V: El paciente tiene disnea al menor esfuerzo o en
reposo, y es incapaz de realizar cualquier actividad fisica.

18




Tipo de variable

Cualitativa.

Nivel de medicion

Nominal (I, II, Ty V).

Cianosis

Definicién conceptual

Coloracion azul de la piel y / tegumentos

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Neumonias recurrentes

Definicién conceptual

Dos o mas episodios de infecciones de vias aéreas
inferiores al afio

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Infecciones de vias aéreas superiores recurrentes

Definicién conceptual

Cinco o mas episodios de infecciones de vias aéreas
superiores al afio

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Alteracion en ganancia ponderal

Definicién conceptual

Referido por la madre como pobre aumento de peso a
pesar de ingesta adecuada evidenciandose en la
consulta como talla para edad menor al 95%

Definicién operacional

Se registré como si o no
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Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de medicion

Nominal (si, no).

Saturacioén de oxigeno al diagnéstico

Definicién conceptual

Medida de cantidad porcentual de oxigeno en sangre por
pulsioximetria de pulso

Definiciéon operacional

Se registré en numeros enteros de 1 al 100

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (cantidad de saturacion)

Segundo ruido intenso

Definicion conceptual

Al momento de la valoracion por parte de cardidlogo
pediatra, si se calificé al segundo tono cardiaco como de
mayor intensidad al primero

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Posicion cardiaca

Definiciéon conceptual

Hace referencia a la relacidon que guarda la silueta
cardiaca con respecto al térax en radiografia de térax.
Clasificandose como:

Dextrocardia: siluta cardiaca en porcion derecha de caja
toracica

Mesocardia: silueta cardiaca en posicion central con
respecto a caja toracia

Levocardia: silueta cardiaca en posicion izquierda en
relacion a caja toracica

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

20




Nivel de medicion

Nominal (dextrocardia, mesocardia levocardia).

Crecimiento de cavidades derechas

Definicién conceptual

Hace referencia a la valoracién en electriocardiograma
de 12 derivaciones, definido como hipertrofia ventricular
derecha.

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Cardiopatias asociadas

Definicién conceptual

La presencia de otra cardiopatia estructural fuera de la
que conlleva el sindrome de cimitarra (conexion anomala
parcial de venas pulmonares, hipoplasia de rama
derecha, colaterales aortopulmonares)

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Presion sistélica del ventriculo derecho (PSVD)

Definicién conceptual

Parametro ecocardiografico inferido a partir de la
velocidad de jet de insuficiencia tricuspidea, llevado a
unidad de presién gracias a ecuaciéon de Bernoulli

Definicién operacional

Se registré en numeros enteros

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (numeros enteros en milimetros de
mercurio)

Hipoplasia de rama pulmonar

Definicién conceptual

Definido como un tamafo de ramas pulmonares
menores indexado a un valor Z menor de 3 (numero de
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desviaciones estandar estimados para peso y talla de los
pacientes)

Definiciéon operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Relacién gasto pulmonar/ gasto sistémico

Definicion conceptual

Relacion entre gasto cardiaco calculado en base a
diferencias arteriovenosas (principio Flck) en flujo
pulmonar y sistémico

Definicién operacional

Se registro en numeros enteros

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (numeros enteros)

Presion media de la arteria pulmonar

Definicion conceptual

Unidad de fuerza ejercida y manifestada en las paredes
de vasos pulmonares, medida directamente en estudio
de cateterismo.

Definicién operacional

Se registré en numeros enteros

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (numeros enteros en milimetros de
mercurio)

Relacion presion sistolica sistémica / presion sistolica pulmonar

Definicién conceptual

Relacién entre la medicion de ambas presiones sistélicas
medidas durante estudio de cateterismo.

Definicién operacional

Se registrdé en numeros enteros

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (numeros enteros)
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Tipo de conexiéon anémala parcial de venas pulmonares

Definicién conceptual

Definido como numero de venas pulmonares derecha
drenando a vena -cava inferior. Existiendo tres
modalidades en este caso:

Una vena pulmonar derecha drenando a vena cava
inferior, mas de una pero no todas las venas pulmonares
derechas y todas las venas pulmonares derechas

Definiciéon operacional

Se registro como una, mas de una o todas

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (una, mas de una o todas).

Obstruccioén de venas pulmonares

Definicion conceptual

Definido una diferencia de presion significativa o
modificacion de calibre de venas pulmonares en
cateterismo cardiaco sugestivo de obstruccién

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Colaterales aortopulmonares

Definicién conceptual

Definido como circulacion pulmonar a partir de arteria
anormal a partir de aorta descendente (arteria vicariante)
descrito en cateterismo.

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Secuestro pulmonar

Definiciéon conceptual

Definido como una porcion de pulmén derecho con
circulacion a partir de colateral arterial sistémica con
retorno venoso anormal descrito en cateterismo.
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Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).

Defuncioén

Definicién conceptual

Cese de funciones vitales

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si- no)

Edad de defuncién

Definicién conceptual

Numero de meses al momento de cese de funciones
vitales

Definicion operacional

Se registr6 como meses

Tipo de variable

Cuantitativa.

Nivel de mediciéon

Cuantitativa discreta (numero de meses).

Variable dependiente.

Intervencionismo en cimitarra (Embolizacion colaterales o neumonectomia)

Definiciéon conceptual

Definido como al procedimiento por cateterismo cardiaco
que consiste en colocar dispositivo en circulacion
colateral aortopulmonar. O a la realizacion de reseccion
de totalidad de pulmoén derecho.

Definicién operacional

Se registré como si o no

Tipo de variable

Cualitativa

Nivel de mediciéon

Nominal (si, no).
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¢ Procedimiento.

Se solicitd al servicio de estadistica del Hospital Infantil de México buscar registros
de pacientes con diagnéstico de sindrome cimitarra de enero 2005 a junio 2015.
Se encontraron 22 pacientes con diagnostico de sindrome de cimitarra, fueron
excluidos 5 pacientes que no completaron diagndsticos de inclusion al estudio. Se
revisaron registros de estudios clinicos, ecocardiograficos y angiograficos. Se
analizaron registros de cateterismos intervencionistas y cirugias de dichos
pacientes. Se recopilaron datos en tablas de Excel para posteriormente ser

analizados estadisticamente

CONSIDERACIONES ETICAS

Los datos personales de pacientes fueron respetados. Al tratarse de un estudio
observacional, sin intervenciones en pacientes, no se consideran problemas éticos

en este estudio.

ANALISIS ESTADISTICO

Los datos se capturaron en una hoja de Excel y el analisis estadistico se llevo a

cabo en el Paquete Estadistico para las Ciencias Sociales (SPSS v19).

Para el analisis descriptivo se calcularon las frecuencias y porcentajes; y para
obtener las diferencias entre las variables de interés y la variable intervencion o
cirugia se calculd la Prueba Exacta de Fisher con un valor de significancia
estadistica p<.05.

Los resultados se presentan a continuacion.
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RESULTADOS

Se recabd informacion de 17 pacientes con sindrome de cimitarra en el periodo
2005-2015. La informacién acerca de las caracteristicas demograficas de los

pacientes se enlistan en la Tabla 1.

Tabla 1. Carecteristicas demograficas de poblacién estudiada.

Caracteristicas demograficas
(n=17)
Sexo
Masculino 41.1%
Femenino 58.8%
Edad al diagndstico (meses) 26 (£ 40)
Menores de 12 meses 35.3%
12-24 meses 23.5%
Mayor a 24 meses 41.2%
Peso al nacimiento (kg) 3.00 (£ 0.30)

La mayor parte de la poblacién son sindrome de cimitarra en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez no se diagnosticd antes del afo de edad. Existe mayor
prevalencia 58.8% en sexo femenino, no se documentd restriccion al crecimiento

uterino ya que los pacientes nacieron con peso adecuado.

Como se observa en la Tabla 2, en la poblacion estudiada, el 100% de los
pacientes tuvieron sintomas, siendo los mas prevalentes cianosis y deterioro a la
clase funcional (76.4%). Sin embargo la presencia de sintomas respiratorios al

diagndstico no es depreciable siendo de 64%.
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas al diagndstico

Sintomas al diagnéstico
(n=17)
Sintomas al diagnéstico (%) 100%
Cardiacos 76.4%
Respiratorios 64.7%
Solo cardiacos 41.2%
Solo respiratorios 11.8%
Cardiacos y respiratorios 47.0%
Clase funcional NHYA (%)
I 23.7%
Il 76.5%
1] 0%
A 5.8%
Cianosis (%) 76.4%
Neumonias recurrentes (%) 58.8%
Infecciones de vias aérea 41.2%
superiores recurrentes (%)
Ganancia ponderal inadecuada 41.2%
(%)

La clase funcional mas prevalente al inicio de los sintomas fue la clase funcional
NYHA Il. Sin embargo, el sintoma cardiaco mas frecuentemente reportado al
diagnéstico fue la cianosis en 76.4% de los pacientes. El 58.8% de los pacientes
reportaron presencia de neumonias de repeticion previos al diagnostico lo cual
hace inferir, que los pacientes presentaban hiperflujo y / o hipertensién pulmonar

al diagnostico.

Cerca de la mitad de los pacientes, el 41.2% de ellos, reporté ganancia ponderal
inadecuada al momento del diagndstico, encontrandose con un talla para edad
deteriorada al momento de la consulta inicial. Esto es congruente con las
manifestaciones clinicas de los pacientes que presentan insuficiencia cardiaca por

hiperflujo pulmonar.
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Como lo demuestra la Tabla 3, el 88.2% de la poblacion estudiada se reporté con
segundo tono intenso al momento de diagndstico, la media de saturacion por
pulsioximetria de pulso se encuentra alterada en estos pacientes reportandose en
87%. El hallazgo a la exploracién fisica inicial menos frecuente es la asociacién de
desdoblamiento de S2, esto puede ser debido que éste es dificil de identificar a
mayores frecuencias cardiacas. Tomando en cuenta que la media de edad al
diagndstico fue de 26 meses, se espera que la frecuencia cardiaca sea mayor de
100 latidos por minutos, haciendo que la auscultacion de fendmenos

auscultatorios sea mas dificil.

Tabla 3. Descripcion clinica inicial.

Presentacion clinica al diagnéstico
(n=17)
Saturacion 87.23 (£ 7.04)
Segundo tono desdoblado (%) 35.3%
Segundo tono intenso (%) 88.2%

Como demuestra la Tabla 4, el 70% de los pacientes de encontraban en

dextrocardia cuando fueron valorados por primera vez.

En el electrocardiograma inicial el 58% de los casos se encontraban con
hipertrofia y crecimiento de cavidades derechas ; la presién estimada por
ecocardiograma fue de 54mmHg, consistente con hipertension pulmonar de
moderada a grave, estas dos variables muy probablemente debido al hiperflujo
pulmonar y a la presion pulmonar aumentada. el 100% de los pacientes se
encontrd con algun defecto de septum interatrial, sin embargo, la asociaciéon con
otras cardiopatias de reporta cerca del 30% de los casos, siendo la persistencia

del conducto arterioso la mas frecuente de ellas.
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Tabla 4. Estudios complementarios al diagnéstico

Estudios complementarios al diagndstico
(n=17)
Posicién cardiaca
Dextrocardia (%) 70.6%
Mesocardia (%) 29.4%
Crecimiento cavidades derechas 58.8%
(%)
Presion sistélica del ventriculo 54 (24 - 104)
derecho (PSVD mmHg)
Defecto septum interatrial 100%
Ofras cardiopatias asociadas
(%) 29.4%
PCA 17.6%
Clv 11.8%
Hipoplasia de rama pulmonar
derecha (%) 94.1%

Llama la atencion que en cerca del 94% de los casos se asocié con hipoplasia de
rama derecha en estudio de ecocardiograma, lo cual clinicamente corresponderia

con hipoplasia pulmonar derecha.

De los 17 pacientes estudiados se realiz6 cateterismo cardiaco en 13 casos
(76.5%), la variables encontradas se reportan en la Tabla numero 5. Se encontro
un mayor gasto pulmonar en la mayoria de los pacientes con sindrome de
cimitarra, siendo el promedio de gastos 1.47:1, sin embargo existieron casos en
donde el gasto pulmonar se encontré menor al sistémico, esto muy probablemente
debido a que la hipertension pulmonar era mayor a la sistémica, ocasionando un
cortocircuito a través de los defectos intracardiacos, ya sea comunicacion

interatrial, persistencia del conducto arterioso o comunicacion interventricular, de
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derecha a izquierda. La presion media de la arteria pulmonar medida fue en
promedio de 34mmHg, sin embargo esta presion puede verse modificada durante
el periodo anestésico en el cateterismo, la variable mas fidedigna con respecto a
la medicién de hipertension pulmonar es la relacidn que existe entre la presion
sistélica sistémica y la presion pulmonar, encontrandose que en el 46.1% de los
casos, se encontréo dos terceras partes de presidon pulmonar en relacion a la
sistémica, catalogandose como hipertension arterial pulmonar grave. Consistente
con la incidencia de sintomas al diagndstico, hallazgos a la exploracion fisica y en
los estudios complementarios realizados al diagndstico. el tipo de conexidn
andmala de venas pulmonares mas prevalente, en los pacientes estudiados, fue la
completa, es decir las ters venas pulmonares drenando anémalamente de la vena
cava inferior en el 77% de los casos. Asimismo, se encontré que en el 46.1% de
los casos, en la angiografia, fue reportado algun grado de obstruccion de venas
pulmonares; hemodinamicamente esto confiere mayor riesgo ya que se da mayor
flujo pulmonar y se obstruye su retorno, haciendo que la presion se eleve y que la
sangre tarde mas latidos en regresar al atrio izquierdo, poniendo en riesgo a

edema agudo pulmonar.

Por otro lado, la asociacion con diagnostico de hipoplasia de rama pulmonar
derecha fue menos consistente en los pacientes que fueron llevados a
cateterismo. En comparacién con este diagnostico en ecocardiografia que se
reporta en 94.1%. Técnicamente es mas dificl observar la ramas pulmonares y
realizar mediciones en ecocardiografia, en comparacion con angiografia. Esto
hace suponer que los valores pueden ser sobreestimados por ecocardiograma. Se
catalogé como una imagen compatible con secuestro pulmonar unicamente en el

23% de los pacientes cateterizados.

De los 13 pacientes cateterizados se observaron colaterales aortopulmonares
"vena vicariante" en el 92.3% de los casos, sin embargo no en todos los casos se
realizd embolizaciones de dichas colaterales ya que no todas eran candidatas a

cierre con la cantidad de flujo que estas otorgaban.
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Tabla 5. Caracteristicas angiograficas de pacientes cateterizados.

Estudio angiogréfico
(n=13)

Pacientes en quien se realiz6
cateterismo (%) 76.5%

Qp: Qs (relacion gasto pulmonar 1.47:1 (0.7-3.4:1)
gasto sistémico)

Presion media de arteria 34.07 (7-66)
pulmonar (mmHg)

Relacion PAS/PAP

<0.5 30.8%
0.5-0.75 23.1%
>0.75 46.1%

Tipo de conexion anémala de
venas pulmonares derechas(%)

Una vena derechas 15.3%
Dos venas derechas 7.7%
Todas venas derechas 77%
Patologia obstructiva en venas
pulmonares (%) 46.1%
Hipoplasia rama derecha de 61.5%
arteria pulmonar (%)
Secuestro pulmonar (%) 23%
Colaterales aortopulmonares (%) 92.3%
Intervencionismo 84.6%
Embolizacion colaterales 8
aortopulmonares
Cierre PCA 1
Plastia venas pulmonares 3

Se realiz6 algun tipo de intervencionismo por cateterismo en el 84% de los
pacientes cateterizados. En 8 casos fue embolizada la circulacion colateral,
asimismo en 3 pacientes de realizé plastia de venas pulmonares tras haberse
encontrado algun grado de obstruccion venosa y en un caso fue cerrado el

conducto arterioso.
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Tabla 6. Parametros al seguimiento de pacientes con sindrome cimitarra

Pardmetros al seguimiento
(n=17)
Presién sistélica ventriculo 46 (22 - 98)
derecho (mmHg)
Sintomas al seguimiento (%) 41.2%
Respiratorios 29.4%
Respiratorios y cardiacos 11.7%

Durante el seguimiento de los pacientes con sindrome cimitarra se encontré que la
presion pulmonar medida por ecocardiografia era de 46mmHg. De toda la
poblacion estudiada el 41.2% de los pacientes referia algun tipo de sintoma al
seguimiento, siendo mas prevalentes los sintomas respiratorios en 29.4% de los
casos. Cabe notar que al diagnédstico los sintomas prevalentes son los cardiacos,

mientras que en el seguimiento los sintomas prevalentes son los respiratorios.

Tabla 7. Tipos de intervenciones

Intervenciones en sindrome cimitarra

(n=17)
Pacientes intervenidos (cirugia o (10) 58.8%
cateterismo)
Cateterismo (embolizacion de 8

colaterales)

Cirugia (neumonectomia) 3

Cateterismo y cirugia 1
Intervencionismo en cateterismo

Embolizacion de colaterales 7

Embolizaciéon de colaterales + 1

plastia de venas pulmonares

Al 58% de los pacientes con sindrome de cimitarra se les realizd algun tipo de

intervencion. La intervencion mas frecuente fue la embolizacién de colaterales en
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el 80% de los casos. Unicamente el 30% de los casos fueron llevados a

neumonectomia.

Tabla 8. Comparacion de variables previo y posteriores s a intervencion

Variables en poblacion en quien se realiz6 intervencién

Pre-Intervencion Pos-Intervencion P
Saturacion (%) 85.63 92.63 0.007
Presion sistolica del 60.45 50.18 0.001
ventriculo derecho (mmHg)
Sintomas 100% 45%

En el seguimiento de los pacientes en quienes se realiz6 algun tipo de

intervencion se encontré que la disminucion de la presidn pulmonar medida por

ecocardiograma y el aumento de la saturacion por pulsioximetria de pulso es

estadisticamente significativa. También se encontrd una reduccion en la presencia
de sintomas de 100 al 45%.

Se encontré una mortalidad global de 11.7%. Las dos defunciones encontradas

fueron en pacientes diagnosticados al mes de vida, en quienes se realizé algun

tipo de intervencion. La mortalidad encontrada en estos pacientes se atribuyeron a

complicaciones por la hipertension arterial pulmonar suprasistémica.

Mortalidad en sindrome cimitarra
Edad al 502 inicial PEVD inicial Diagnostico (PMAP (mmHg]| Intervencicn Edad de PEVD Cauza de
diagnostico [mmHg) asociado realizada intervencion | seguimiento defuncién
(mmig)
lmes B2 104 &0 Ociusidn colzteral 2 meses 38 Neumoniz
imes 32 83 Comunicacisn 52 Oclusién colatersl S messs 35 Hipertensidn
interentricular + neumonectomiza pulmonar
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DISCUSION

El sindrome de cimitarra es una cardiopatia poco comun en la poblacién en
general. La incidencia reportada del grupo de conexiones andmalas parciales de
venas pulmonares, es considerada el 0.5 - 1% de todas las cardiopatias
congeénitas. La incidencia del sindrome de cimitarra, con la asociacion de conexion
andémala de venas pulmonares derechas a vena cava inferior, dextrocardia y
distintos grados de hipoplasia pulmonar derecha, se reporta de 3-5% de todas las

conexiones anémalas parciales. (1-3)

A diferencia del resto de cardiopatia englobadas dentro de las conexiones
andmalas parciales de venas pulmonares, que suelen tener un curso clinico
benévolo, el sindrome de cimitarra suele tener sintomas graves sobretodo en
pacientes menores de 1 ano. (1-3, 11, 24-26, 30,31) Esta forma de presentacién y
curso térpido de la enfermedad es, sin embargo, dificil de interpretar si es
ocasionado por la conexion anémala parcial de venas pulmonares, la asociacion
de obstruccion al retorno venoso pulmonar, la hipertension pulmonar
concomitante, a la presencia de colaterales aortopulmonares o a las cardiopatias
asociadas a este sindrome. (1,2,12,31) Sin embargo el curso de la enfermedad es
variable y en pacientes son menos sintomaticos a mayor edad al diagndstico, por
lo que vuelve aun mas dificil de interpretar cuales son las condiciones

hemodinamicas que ocasionan que el sindrome de cimitarra sea sintomatico.

Como se describe en la literatura actual, en los pacientes del Hospital Infantil
prevalecieron los sintomas cardiacos al diagndstico sobre los sintomas
respiratorios; sin embaro a diferencia de la literatura mundial, en el seguimiento,
los sintomas respiratorios prevalecieron. (1, 30, 31) En los pacientes de la
poblacion de Hospital Infantil, la asociacion con otro tipo de cardiopatias,
excluyendo al defecto interatrial, se reporta en 29.4%, mientras que en la literatura
internacional se reporta en 62% (31).
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Dusenbery y colaboradores reportaron que los datos hemodinamicos que otorgan
mayor morbi mortalidad a un paciente con sindrome de cimitarra son la hipoplasia
de venas pulmonares y la hipertensién pulmonar (31), el prondstico de los
pacientes con hipertension pulmonar severa fue catalogado como un factor
pronostico determinante independiente; tal fue el caso en la poblacion estudiada
en el Hospital Infantil, ya que las dos muertes encontradas, se asociaron a

patologia de venas pulmonares y a presion pulmonar suprasistémica.

En las series internacionales la presencia de sintomas cardiacos en el contexto de
un lactante con diagndstico de sindrome de cimitarra, es la indicacion para realizar
correccion quirurgica. Esta correccion esta descrita como redireccion del flujo de
las venas pulmonares mediantes un tunel o a la realizacion de neumonectomia.
(2) En el Hospital Infantil de México no se cuenta con la experiencia de la técnica
de redirigir flujo de venas pulmonares por lo que la unica intervencion quirurgica
realizada fue la neumonectomia en 3 pacientes (17.6%), con un 33% de
mortalidad. Comparada con experiencia internacional, la mortalidad es alta, ya que
la experiencia en correccion de pacientes con sindrome cimitarra reportado por la
Sociedad Europea de Cirujanos de Cardiopatias Congénitas (ECHSA) se reporta
de 5.9%. La mortalidad asociada a la realizacion de cateterismo intervencionista
en este estudio es del 12.5%, sin embargo estas defunciones no pueden ser
directamente atribuidas al procedimiento, ya que se presentaron en un lapso de

tiempo mayor de 1 mes posterior al procedimiento.

La medida terapéutica de ocluir cualquier circulacidn colateral aortopulmonar esta
descrita como una de las metas en el tratamiento de nifios con sindrome de
cimitarra basado en el fundamento de reducir el cortocircuito izquierda a derecha y
mejorando los sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva y disminuyendo la
presion pulmonar (1,2,36,39). En este estudio se demostré que la intervencion al
realizar oclusion de colaterales aortopulmonares se asocia a disminucion de
presiéon pulmonar, mejoria de saturacion y a disminucién de sintomas en pacientes
con sindrome de cimitarra.
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CONCLUSIONES

Se confirmd que la realizacion de intervenciones en pacientes con sindrome de
cimitarra disminuye de manera significativa la presién sistdlica del ventriculo
derecho, la saturacion de oxigeno y la aparicion de sintomas en el seguimiento.
Concluyendo realizar intervencién en el sindrome de cimitarra a pesar de ser un
estudio diagnostico e intervencionista considerado como no curativo, mejora
sintomas y parametros ecocardiograficos de presion pulmonar. La mortalidad de
sindrome de cimitarra en el Hospital Infantil de México es de 11.7% en los ultimos

10 anos, siendo mayor que la reportada en series internacionales.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

El sindrome de cimitarra es una cardiopatia con incidencia en la poblacion baja, a
pesar de que el Instituto Nacional de Salud Federico Gémez, es un centro de
referencia para cardiopatias congénitas, la incidencia de esta cardiopatia se
estima es baja, por lo que el numero de pacientes evaluados es poca y las
interpretaciones de los resultados antes mencionados deben tomarse con reserva.
Otra limitante son los expedientes de pacientes que actualmente no llevan
seguimiento en Nuestra Institucion, ya que por la edad en la que se egresan los
pacientes de la Institucion, algunos de ellos pierden seguimiento; por otro lado
algunos registros se encuentran incompletos y en mal estado para poder ser
incluidos en este analisis.
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El analisis de algunas variables estan sujetas a la interpretacion de quien examiné
al paciente o realizo ciertos estudios, sin tener un criterio estricto acerca de estas

variables.

Al tratarse de un estudio descriptivo, no se tiene control sobre el tipo de
intervenciones a realizar en los casos en quienes se realizaron intervenciones; asi
como la toma de decisiones tomadas en cuanto a qué pacientes dar seguimiento y
en quien realizar intervenciones. Por lo que los resultados de este estudio tienen

que ser sujetos a criterio clinico de quien los interpreta.

En el seguimiento de los pacientes en quien se realizd oclusién de colaterales
aortopulmonares, un nuevo estudio de cateterismo seria el estudio idoneo de
seguimiento para determinar la disminucion de la presion pulmonar, sin embargo
este no fue realizado de manera subsecuente en la mayoria de los casos.
Haciendo de e ecocardiograma transtoracico con medida de PSVD el estudio de

seguimiento en estos pacientes.

Cabe destacar que el sindrome de cimitarra es una cardiopatia con
comorbilidades importantes en la historia natural de ésta, por lo que las variables
hemodinamicas y ecocardiograficas tomadas en cuenta puedes estar siendo
modificadas por procesos indirectamente causados por la cardiopatia y no

producto de la historia natural de ésta.

Por otro lado, en centros de referencia internacional en sindrome de cimitarra, el
tratamiento quirurgico mayormente realizado es la correccion total; en el Hospital
Infantil de México no se cuenta con la experiencia para realizar este tipo de
intervenciones quirurgicas, por lo que seria de interés para otros estudios,

comparar los resultados de los pacientes intervenidos con este tipo de cirugia.
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