
ORIGINALES

DRENAJE VENOSO PULMONAR
ANÓMALO PARCIAL.
SÍNDROME DE LA CIMITARRA
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El síndrome de la cimitarra es una rara y compleja
malformación habitualmente asintomática, cuyo diag-
nóstico se sospecha, en más del 50 % de los casos, en
la radiografía posteroanterior de tórax. El diagnóstico
definitivo se obtiene mediante angiografía por sustrac-
ción digital (ASD), técnica mínimamente invasiva.

La corrección quirúrgica es requerida en pocos casos.
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Parcially anomalous lung venous drainage.
Scimitar syndrome

The Sciniitar's syndrome is an uncommon and com-
plex malformation often asymptomatic which diagnos-
tic is suspected in the anteroposterior radrograph of the
thorax in more than 50 % of cases. The definitivo diag-
nostic is obtained through angiography by digital sub-
traction (DSA), technique less invader.

The surgical correction is poorly required.

Introducción

El síndrome de la cimitarra tiene su origen en
una rara y compleja malformación congénita que,
habitualmente afecta al hemitórax derecho'. El
elemento más constante y característico, que da el
nombre al síndrome2'3, es el drenaje venoso pul-
monar anómalo parcial o, en raros casos, total,
abocando a la vena cava inferior subdiafragmática-
mente, entre la aurícula derecha y las venas supra-
hepáticas y, a veces, drenando directamente en la
porción inferior de la aurícula derecha4. También
se han descrito casos, en los que la vena anómala
drenaba en la vena porta o en las venas suprahepá-
ticas o en la vena cava inferior supradiafragmática-
mente4'5.

Otras anormalidades variables que componen el
síndrome son: hipoplasia del pulmón y de la arte-
ria pulmonar derecha, anomalías de segmentación
del árbol tráqueobronquial y de la lobulación pul-
monar, dextrocardia con cavidades cardíacas nor-
males y aporte arterial sistémico al pulmón dere-
cho. Esta entidad se ha descrito con otros
sinónimos: síndrome del pulmón hipogénico, de la
arteria pulmonar derecha epibronquial, de la ima-
gen pulmonar en espejo, de la vena cava bronco-
vascular y síndrome pulmonar venolobar4.

Revisamos diez casos de este síndrome, comen-
tando la forma inespecífica de presentación clínica
y hacemos hincapié en el diagnóstico, por la ima-
gen, de esta entidad.

Recibido el 2-9-1987 y aceptado el 2-12-1987.

Material y métodos

En las tablas I y II se exponen las diferentes técnicas explora-
torias por imagen practicadas en nuestra serie, así como el mo-
tivo de consulta, sexo y edad de diagnóstico.

Resultados

Revisamos 10 casos estudiados en el Hospital Infantil
y General de la Ciudad Sanitaria del Valle de Hebrón,
que comprenden siete enfermos en edad pediátrica y tres
adultos jóvenes: ocho mujeres y dos varones.

Los motivos de la consulta clínica fueron muy dispares
(tabla I): uno por distrés respiratorio y cianosis, uno por
control de una eventración diafragmática, uno por estu-
dio de una heterotaxia, uno por neumonía, uno por in-
fecciones respiratorias de repetición, tres por bronquitis
y dos por algias pélvicas.

Se efectuaron radiografías posteroanteriores de tórax a
todos los pacientes, visualizándose la vena anómala en
siete casos, en dos de los cuales la imagen de la cimitarra
no se identificaba en las radiografías de tórax previas al
diagnóstico (fig. 1).

En dos enfermas adultas se practicó tomografía pul-
monar, confirmándose la existencia de un canal paracar-
díaco derecho simulando una cimitarra turca.

La broncografía se realizó en dos pacientes, revelando
la aplasia del bronquio del lóbulo superior derecho en
ambos casos y se apreció una imagen diverticular a su ni-
vel, en uno de ellos (fig. 2).

La gammagrafía pulmonar con macroagregados mar-
cados con tecnecio 99m se llevó a cabo en tres enfermos,
observándose una marcada disminución de la perfusión
del pulmón derecho en todos ellos. En un caso se prac-
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TABLA I

Caso
n."

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

Edad del
diagnóstico

3 días

12 meses

3 meses

18 meses

5 años

7 años

10 años

25 años

25 años

25 años

Sexo

V

M

M

M

M

V

M

M

M

M

Motivo de
consulta

Distrés
respiratorio
más cianosis.

Control
eventración
diafragmática
der., desde los
10 días.

Estudio de
una
heterotaxia.

Bronquitis.

Estenosis
pulmonar
operada a los
2,5 años,
infecciones
respiratorias
de repetición

Bronquitis

Bronquitis
desde los 3
meses

Neumonía
LID

Algias
pélvicas

Algias
pélvicas

Radiografía
de tórax

Hipoplasia del
hemitórax
der.,
dextrocardia,
vena anómala.

Elevación del
hemidiafrag.
der., vena
anómala.

Dextrocardia,
hemivértebra
dorsal,
costillas
bífidas.

Hipoplasia
hemitórax
der.,
atelectasia
LSD
dextrocardia.

Cardiomegalia,
vena
anómala que
no se
visualizaba
con
anterioridad

Hipoplasia de
hemitórax
der.,
dextrocardia.

Hipoplasia
hemitórax
der.,
dextrocardia,
vena anómala
que se
visualiza a los
2 años

Hipoplasia
hemitórax
der.,
dextrocardia,
vena anómala,
neumonía
LID

Dextrocardia,
vena anómala

Vena anómala

Tomograffa
pulmonar

Imagen
tubular
paracardíaca
der.,
condensación
alveolar en
LID

Imagen
tubular
paracardíaca
der.

Broncografía

Aplasia del
bronquio del
LSD,
divertículo.

Aplasia del
bronquio del
LSD

Gammagrafía
pulmonar

Falta de
perfusión en
el LSD

Hipoplasia e
hipoactividad
del pulmón
der.

LSD falta de
perfusión en
LID, que
capta en la
fase arterial
angiogamma-
gráfica

(LSD = lóbulo superior derecho; LID = lóbulo inferior derecho.)

tico una angiogammagrafía torácica con pertecnetato, su-
giriendo la existencia de un secuestro pulmonar que se
confirmó con la angiografía convencional.

El diagnóstico definitivo se obtuvo en cinco casos por
angiografía por sustracción digital (ASD) (fig. 3), y en

los restantes por estudio arteriográfico convencional (fig.
4). Los resultados se reflejan en la tabla II; un paciente
sólo presentaba el drenaje venoso pulmonar anómalo
parcial derecho, constituyendo un signo de la cimitarra.

Dos pacientes precisaron corrección quirúrgica: el caso
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6, con cierre de la CIV y colocación de un colector de
dacron entre la vena anómala y la aurícula izquierda, su-
primiendo el cortocircuito izquierda-derecha. Y el caso
5, ya intervenido de estenosis pulmonar (EP) a los 1'/-i

años, es operado a los seis años, por infecciones respira-
torias de repetición, con canalización de la vena anómala
mediante un colector a la aurícula izquierda, que poste-
riormente se trombosa y la paciente fallece en la reinter-
vención.

Otro exitus de nuestra serie corresponde al caso 1 por
hipertensión pulmonar severa y fallo cardíaco.

Discusión

La primera descripción del síndrome de la cimi-
tarra fue hecha por Cooper y Chassinat en 19366'7,
si bien, fueron Neill et al2 los primeros en llamar la
atención sobre la semejanza entre una cimitarra
turca y la vena anómala observada en las radiogra-
fías posteroanteriores de tórax.

Las manifestaciones clínicas del síndrome son
diversas y su severidad es variable, dependiendo
de la gravedad de las malformaciones cardíacas
asociadas. Frecuentemente, los pacientes son asin-
tomáticos y se detecta la entidad en la radiografía
torácica de rutina, siendo su incidencia mayor en
mujeres', como en nuestra serie.

Sólo un tercio de los síndromes de la cimitarra
son diagnosticados en la infancia, normalmente
por infecciones del tracto respiratorio8'9, al igual
que cuatro de nuestros casos. Aunque raro, pue-
den presentarse con fallo cardíaco, hipertensión
pulmonar o ambos10, como en el caso 1.

La vena anómala, la más constante anormalidad
del síndrome, puede ser el único drenaje del pul-
món derecho, o parte del él puede drenar normal-
mente por las venas pulmonares a la aurícula iz-
quierda", como ocurre en todos los enfermos de
nuestra serie. También se ha descrito la vena anó-
mala izquierda1. Este cortocircuito izquierda-dere-
cha suele ser pequeño y sin repercusión hemodiná-

mica12. La vena anómala es, habitualmente, visible
en la radiografía posteroanterior de tórax, como en
siete de nuestros casos, si bien, puede estar enmas-
carada por el contorno cardíaco derecho, adheren-
cias pleurales o patología parenquimatosa6. Esta
vena anómala, viene representada, a nivel del ter-
cio medio del pulmón derecho, por múltiples rami-
ficaciones vasculares que aumentan de calibre al
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TABLA II
Angiografía por sustración digital (ASD) y angiografía convencional

Caso Vena anómala

(dvpap)
Malformaciones arteriales pulmonares, sistémicas y cardiacas asociadas

6
7

8
9

10

dvpap der. abocando a VCI
infradiafragmáticamente

dvpap der. a VCI infradiaf.
(ASD).

dvpap. der. a VCI infradiaf.

dvpap der. a VCI (alto)

dvpap der. a VCI

dvpap der. a VCI
dvpap. der. a VCI (ASD)
dvpap der. a VCI (ASD)
dvpap. der. a VCI (ASD)
dvpap der. a VCI (ASD) aboca
en la unión VCI-AD

Hipoplasia arteria pulmonar der.
PCA.
Secuestro inferior der., con aporte arterial sistémico.

Hipoplasia arteria pulmonar der.

Hipoplasia arteria pulmonar der.
Secuestro pulmonar der. con gran vaso arterial que sale de la aorta abdominal.

Hipoplasia arteria pulmonar der.
CÍA.
Secuestro pulmonar inferior der., irrigado por arterias sistémicas.

1.a angiografía: CÍA y EP.
2.a angiografía: CÍA y vena anómala (EP corrección quirúrgica).
3.a angiografía: obstrucción del colector a aurícula izquierda.

CIV.
Hipoplasia arteria pulmonar der.
Hipoplasia arteria pulmonar der.
Hipoplasia arteria pulmonar der.

(dvpap = drenaje venoso pulmonar anómalo parcial; VCI = vena cava inferior; PCA = persistencia conducto arterioso; CÍA = comunicación
interauricular; EP = estenosis pulmonar; CIV = comunicación interventricular; AD = aurícula derecha.)

descender, para confluir en un amplio canal adya-
cente a la aurícula derecha13, canal que clásica-
mente se describe en forma de cimatarra turca.

Otro componente frecuente del síndrome es un
cierto grado de hipoplasia pulmonar derecha, evi-
denciada en la radiografía torácica posteroanterior
por una disminución de los espacios intercostales

derechos, dextrocardia, prominencia de la aurícula
derecha por el cortocircuito izquierda-derecha, y
un pulmón izquierdo voluminoso, pictórico e hi-
perinsuflado4.

Esta hipoplasia pulmonar derecha conlleva una
alteración en la segmentación broncopulmonar, ta-
maño y número de bronquios1"'11 y una arteria
pulmonar derecha hipoplásica, ectásica o au-
sente5 '4. La arteria pulmonar derecha tiene un ca-
libre normal sólo en el 40 % de los casos; en nues-
tra serie sólo un 30 % eran normales.

El último componente del síndrome es la pre-
sencia de ramas arteriales sistémicas originadas en
la aorta abdominal o torácica, irrigando la porción
inferior del pulmón derecho, o todo el pulmón de-
recho, o un secuestro pulmonar3'4'10'14. Cerca del
25 % de los enfermos con síndrome de la cimitarra
presentan malformaciones cardíacas asociadas, en
nuestra serie 4 (40 %) mostraron anormalidades
cardíacas, siendo la malformación más frecuente la
comunicación interauricular (CÍA)". Menos co-
munes son: la tetralogía de Fallot, la persistencia
del conducto arterioso (PCA), coartación aórtica,
comunicación interventricular (CIV), etc.15'16.

Otras alteraciones no cardiovasculares compren-
den anormalidades diafragmáticas: eventración
diafragmática, como en nuestro caso 2, hernia de
Bochdalek, hemidiafragma accesorio8 •12 '13, adhe-
rencias pleuropericárdicas o pleurales postinflama-
torias13'17 y hemivértebras16, como en el caso 3 de
nuestra serie.

La tomografía pulmonar puede ayudar a visuali-
zar la vena anómala con mayor calidad de imagen.
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Mardini et al1, opinan que el signo de la cimitarra
es diagnóstico cuando se ve. Sin embargo, para
Steinberg, los hallazgos radiológicos e incluso la
tomografía, son informativos pero no dan el diag-
nóstico definitivo3, ya que esta imagen radiológica
convencional del signo de la cimitarra puede ser si-
mulado por: un drenaje venoso pulmonar a la
aurícula con trayecto anómalo17, fístula arterio ve-
nosa pulmonar del lóbulo inferior derecho18, arte-
rias anómalas originadas en la aorta abdominal
que atraviesan el diafragma para irrigar un pulmón
derecho hipoplásico'9, varicosidades de las venas
pulmonares, etc.

La ecografía es una técnica de imagen no inva-
siva que puede, en circunstancias selectivas, suge-
rir el diagnóstico de drenaje venoso anómalo al vi-
sualizar una vena accesoria con trayecto
transdiafragmático confluyendo en la vena cava in-
ferior y, a la vez, detectar anomalías cardíacas aso-
ciadas20. Asimismo, los estudios de medicina nu-
clear, gammagrafía pulmonar y angiogammagrafía,
pueden ayudar a intuir la entidad, completándose
con las técnicas de radiología convencional.

Los patrones broncográficos" de este síndrome
son variables: puede estar minimizado el árbol
bronquial izquierdo, con el bronquio principal de-
recho hipoarterial y anormalmente largo y distri-
bución lingular. Otras anormalidades son divertí-
culos, estenosis o bandas atrésicas en tráquea o
bronquios; menos común es la presencia de bron-
quiectasias.

Actualmente, existen en la literatura estudios del
síndrome de la cimitarra mediante la tomografía
computarizada12'21. Y si bien esta técnica de ima-
gen ayuda a demostrar la relación epibronquial de
la arteria pulmonar derecha, el curso y finalización
de la vena anómala, ausencia de cisuras, y anormal
lobulación y distribución bronquial, la angiografía
por sustracción digital (ASD) por vía endovenosa
es una técnica más sensible en la detección de la
vena anómala, e incluso de las malformaciones
cardíacas asociadas.

El estudio hemodinámico cardíaco o angiografía
convencional quedará postergado a aquellos pa-
cientes sintomáticos con lesiones cardiovasculares
severas22.

El tratamiento quirúrgico está reservado a aque-
llos pacientes con síntomas severos. Las infeccio-
nes pulmonares de repetición pueden requerir una
neumectomía, y un cortocircuito izquierda-dere-
cha hemodinámicamente significativo, puede obli-
gar a canalizar la vena anómala a la aurícula iz-
quierda, así como corregir los defectos septales12,
como en los casos 5 y 6 de nuestra serie.
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