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A sindrome da cimitarra, embora rara, é importante de ser conhecida por pediatras e pneumologistas,
pois a imagem radioldgica, apesar de sugerir o diagndstico, pode ser mal-interpretada, levando a
falsos diagndsticos. A partir da suspeita diagnostica, a investigacdo com ecocardiograma e angiografia
¢ fundamental, mesmo no paciente assintomatico, pois pode-se evidenciar hipertensdo pulmonar
importante, de tal forma que o tratamento cirurgico ¢ indicado para evitar complicagdes futuras
irreversiveis. Crianca, apesar das dificuldades diagndsticas iniciais, foi operada precocemente, havendo
excelente evolucdo durante o seguimento ambulatorial.

(J Pneumol 2000;26(6):000-000)

Scimitar syndrome: case report with false
diagnoses and adequate procedure

Scimitar syndrome s rare, but knowledge about it is important to pediatricians and
pneumologists. X-ray can suggest diagnosis, but the interpretation can be wrong. If a diagnosis is
made, further anomalies must be investigated with echocardiography and angiography, even if
the patient is asymptomatic. This child showed evidence of pulmonary hypertension and required
surgery. Postoperative evolution was excellent.

Descritores — Sindrome da cimitarra. Cirurgia. Doenca pulmonar
(especialidade). Diagnéstico.

Key words — Scimitar syndrome. Surgery. Pulmonary disease (spe-
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INTRODUCAO

A sindrome da cimitarra é uma anomalia parcial da
drenagem venosa do pulmdo direito para a veia cava in-
ferior (vc1), acompanhada de hipoplasia pulmonar direi-
ta, anormalidade na arvore bronquica, dextrocardia, su-
primento arterial sistémico para o pulmao direito origina-
rio da aorta ou artérias braquiais). Raramente, a drena-
gem venosa andmala ocorre para o atrio direito (AD), seio
coronario, veia porta e veia hepatica®.

Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho

VCI - Veia cava inferior

AD - Atrio direito

AE - Atrio esquerdo

CIA - Comunicacdo interatrial

Shunt E-D - Shunt sanguineo da esquerda para a direita

Ocorrem, concomitantemente, anomalias cardiacas
congénitas em um terco dos casos, tais como: defeito do
septo ventricular e/ou atrial, ducto arterial patente, coar-
tagdo da aorta e tetralogia de Fallot®#.

Outras malformacdes que podem estar associadas a essa
sindrome sdo: eventracdo do hemidiafragma direito, anor-
malidades vertebrais, hipospadias, ureter duplo e duplica-
¢do uretral(>o),
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A primeira descricdo dessa sindrome foi feita por Coo-
per e Chassinat em 18367% e o primeiro tratamento ci-
rurgico foi descrito por Kirling et a/ em 19560

A sindrome da cimitarra representa cerca de 3% dos
casos de drenagem andémala das veias pulmonares('? e ¢é
encontrada em 0,4% a 0,7% das autdpsias em adultos!'".
Ha predominancia no sexo feminino (1,4:1,0) e descri-
cdo de ocorréncia familiar(121),

O objetivo deste trabalho ¢ relatar um caso de sindro-
me da cimitarra, no qual houve inicialmente varias inter-
pretacdes diagndsticas errdneas, que, porém, no final foi
bem conduzido. Apds diagnostico correto, apesar de a
paciente ser assintomatica, as investigacdes evidenciaram
importante hipertensdo pulmonar, havendo indicacdo de
tratamento cirurgico, com excelente evolucdo durante o
seguimento ambulatorial até o momento.

RELATO DO CASO

Crianca de dois anos, feminina, nascida de parto cesa-
reo, sem intercorréncias, com peso atual no percentil 2,5-
10 e estatura no percentil 10-25. Negava doencas pré-
vias. Com 1a5m apresentou vomitos seguidos de engas-
go, cianose e febre. Um dia apds, foi realizada radiogra-
fia de tdrax, que evidenciou velamento a direita, desvio
de traquéia para o mesmo lado e pincamento de espagos
intercostais. Nessa ocasido foi realizada broncoscopia, por
suspeita de corpo estranho, contudo, sem ter sido encon-
trado material aspirado.

Aos dois anos apresentou tosse e febre, sendo exami-
nada por médico, que solicitou radiografia de torax e a
encaminhou para este servico. Foi visualizada a mesma
imagem vista ha sete meses, sendo indicada tomografia
de térax, que mostrou diminui¢do de volume pulmonar a
direita e imagem suspeita de corpo estranho. Realizada
broncoscopia, que evidenciou o bronquio do lobo supe-
rior direito rodado, posteriormente, com dstio em fenda,
e brénquio do lobo médio com obstrucdo extrinseca e em
fenda, com cerca de 90% de oclusdo. A paciente apre-
sentou pneumotdérax como complicagdo da broncoscopia.

Em funcdo da observacdo de obstrucdo extrinseca, foi
indicada nova tomografia (trés meses apos a 12). Esta
evidenciou imagens arrendondadas (ndédulos sélidos), su-
gestivas de metastases, especialmente junto aos hilos,
aspecto ndo visto na tomografia prévia. A crianga foi in-
vestigada com ultra-som abdominal no sentido de encon-
trar tumor primario, porém o exame foi normal. Indicada
toracotomia para realizacdo de bidpsia dos nédulos, quan-
do entdo foi visualizado vaso de grosso calibre, arroxea-
do, com drenagem de pequenos vasos do parénquima,
indo em direcdo craniocaudal, fazendo uma curva de con-
vexidade voltada para fora. Fez-se, entdo, o diagndstico
de sindrome da cimitarra e optou-se por fechamento de
toracotomia para posterior estudo.
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Realizaram-se, entdo, exames para avaliar outras pato-
logias cardiopulmonares associadas a sindrome. O eco-
cardiograma confirmou imagem suspeita de veia andma-
la drenando para vl proximo a entrada no atrio direito
(AD), ndo sendo visualizada nenhuma malformagéo car-
diaca. A arteriografia confirmou o diagndstico de sindro-
me da cimitarra com drenagem an6émala do retorno ve-
noso do pulméo direito para a regido inferior do AD, jun-
to & vcl, aumento da resisténcia vascular pulmonar (tron-
co pulmonar dilatado) e shunt sanguineo da esquerda para
a direita (shunt E-D) maior que 50% e com a relacdo do
fluxo pulmonar/aorta igual a 2/1. A correcdo cirurgica
da drenagem andmala de veia pulmonar foi realizada com
dois anos e seis meses com auxilio de circulagdo extracor-
porea com hipotermia moderada, parada cardioplégica
sanguinea e a técnica utilizada foi de Cooley, isto €, con-
feccdo de uma comunicacdo interatrial (C1A) e um tanel
com pericardio bovino ligando este a desembocadura and-
mala da veia pulmonar, redirecionando assim o fluxo san-
guineo.

Nos 14 meses de acompanhamento ambulatorial a
crianga ndo apresentou intercorréncias.

DiscussAo

Dupuis et a/*1? classificaram a sindrome da cimitarra
em duas formas: a infantil, que ocorre em criangas me-
nores de um ano e cursa geralmente com hipertensao
pulmonar, acarretando pior progndstico, e a forma adul-
ta, que na maioria das vezes cursa assintomatica, com
bom progndstico. A hipertensdo pulmonar ocorre devido
a estenose da veia pulmonar com suprimento arterial sis-
témico para o pulmio direito e aumento da circulacdo
pulmonar, resultado da drenagem anormal associada a
malformagdes cardiacas!’'¥.

No presente caso trata-se da forma infantil, pois du-
rante as investigacdes foi evidenciada hipertensdo pul-
monar, mesmo nhao apresentando malformacgédo cardiaca.

A sintomatologia ¢ pobre na maioria dos pacientes,
mas podem ocorrer desde leve dispnéia, fadiga, baixo de-
senvolvimento pondero-estatural, pneumonias de repeti-
cdo e até faléncia cardiaca congestiva. Os sintomas sdo
na maioria das vezes devidos as malformagdes cardia-
cas*7®), No caso apresentado, o diagnostico foi feito du-
rante a investigacdo do achado radiolégico de hipoplasia
pulmonar, ja que a crianca era assintomatica.

A nomenclatura de cimitarra € simbdlica devido a ima-
gem radiologica de uma curva descendente, vertical, com
banda paralela ao diafragma, localizada a direita do cora-
cdo, lembrando o saber oriental de cimitarra. Essa curva
foi descrita por Neil et a/ em 1960 e representa a ano-
malia da drenagem venosa do pulméo direito para a vai(".
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Figura 1 - Radiografia de tdrax revelando hipoplasia pulmonar a
direita, imagem tubuliforme tortuosa em projecdo de hemitorax
direito (sinal da cimitarra), desvio de traquéia para a direita e pin-
camento dos espacos intercostais

A suspeita diagnostica € feita habitualmente pela radio-
grafia de torax, na qual se evidencia pulmdo direito pe-
queno, desvio de mediastino para a direita e a imagem da
cimitarra (Figura 1)0'9. No presente caso esta imagem tu-
buliforme tortuosa em proje¢do de hemitdrax direito (si-
nal da cimitarra) passou despercebida e a diminui¢do de
volume pulmonar associada ao quadro clinico de engas-
go foi inicialmente confundida com aspiracdo de corpo
estranho, sendo realizada a broncoscopia. A tomografia
computadorizada de torax, indicada pelo encontro de obs-
trugdo extrinseca, também foi mal-interpretada, pois as
imagens que sugeriam metdstases, na realidade, eram os
lagos sanguineos devidos a dilatagdo de vasos em conse-
qiiéncia do retorno venoso pulmonar anémalo. E impor-
tante ressaltar que na 12 tomografia (trés meses antes) a
vascularizagdo se apresentava aparentemente normal.

A cateterizagdo cardiaca e a angiografia sdo essenciais
para confirmacdo diagndstica e tratamento dos pacientes
sintomaticos, pois elucidam a anormalidade anatémica, a
malformacdo cardiaca e determinam o tamanho do shunt
E-D e o grau de elevagdo da resisténcia vascular pulmo-
nar'®. No caso relatado, a arteriografia, além de confir-
mar a anormalidade anatomica, mostrou resisténcia vas-
cular elevada e shunt E-D maior que 50%.

O tratamento mais efetivo ndo estd bem estabelecido.
A indicacgdo cirtrgica ¢ feita para pacientes com shunt E-
D maior que 500, infeccdes pulmonares recorrentes,
hemoptises, malformacdes cardiacas e sindrome da cimi-
tarra na forma infantil sintomatical'®.

Por ser uma lesdo rara, a maioria dos cirurgides tem
pouca experiéncia quanto a técnica de correcdo. As téc-
nicas cirurgicas descritas e recomendadas sdo: implanta-
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¢do da veia andmala para o atrio esquerdo (AE), anasto-
mose da veia anémala ao AE por meio de um tubo de
politetrafluoretileno através do defeito do septo atrial e
divisdo ou reimplantacdo da veia anémala para o AD com
desvio para redirecionar o fluxo para o AE(719)

Neil et a/V recomendam dois estagios de correcdo no
grupo infantil: inicialmente, ligacdo da circulacdo colate-
ral e, apds, reparacdo da anormalidade venosa.

Haworth et a/'” descreveram que, antes do redirecio-
namento da veia pulmonar andmala, a artéria sistémica
deve ser conectada a artérias intrapulmonares para me-
Thor distribuicdo sanguinea pulmonar.

Nos casos de infeccdes pulmonares de repeticdo a téc-
nica cirurgica mais descrita é pneumectomia parcial ou
total a direital’®.

A indicagdo cirurgica do caso relatado foi devida a hi-
pertensdo pulmonar importante na forma infantil da sin-
drome da cimitarra e shunt E-D maior que 50% com a
relacdo do fluxo pulmonar/aorta igual a 2/1 e a técnica
cirurgica realizada foi a de Cooley, isto ¢, confeccdo de
uma CIA e de um tunel com pericardio bovino ligando
este a desembocadura an6mala da veia pulmonar, redire-
cionando assim o fluxo sanguineo.

A complicacdo cirtrgica mais freqiiente € a trombose
na anastomose da veia andomala que, quando ocorre, re-
quer lobectomia emergencial(.

No presente caso, a cirurgia transcorreu sem intercor-
réncias e durante o seguimento por 14 meses ndo houve
quaisquer complicacdes. Este caso mostra que a sindro-
me da cimitarra nem sempre ¢ de facil diagnostico, sendo
importante a realizagdo de ecocardiografia e arteriografia
para confirmacdo diagndstica e orientacdo terapéutica,
mesmo em pacientes clinicamente assintomaticos, pois a
indicagdo cirurgica precoce permite bom prognostico.
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