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El sindrome de la cimitarra en lactantes y nifos
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RESUMEN

Introduccion
El sindrome de la cimitarra (SC) puede presentar un perfil clinico diferente de acuerdo ¢y,

la edad de presentacién.

Objetivo
Comparar aspectos clinicos y terapéuticos entre los nifios menores y mayores de 1 afio.

Material y métodos

En el perfodo 1997-2003 se diagnosticaron 14 pacientes consecutivos con SC. Se dividierop
en dos grupos: Grupo I: 9 pacientes con edad X: 2 meses (rango 2 dfas-7 meses) y grupo II. 5
pacientes con edad X: 4,8 afios (rango 1 afio-12,7 afios). Se compararon la presencia de insy.
ficiencia cardfaca (IC), hipertensién pulmonar (HP), la necesidad de embolizacién de colate.
rales sistémicas, cirugias y evolucién clinica.

Resultados

Ingresaron con IC 9 pacientes, todos del grupo I (p = 0,0012). Presentaron HP 7 pacientes,
Grupo I: 7/9 y grupo II: 0/5 (p = 0,005).

Se realizaron 20 embolizaciones de colaterales sistémicas. Grupo I: 17 procedimientos ep
9/9 pacientes, 5 de ellos necesitaron 2 o mas embolizaciones por repermeabilizacién de las
colaterales. Grupo II: 3 embolizaciones en 2/5 pacientes (p = 0,008).

Fueron operados 11 pacientes. Grupo I: 8/9 y grupo II: 3/5 (p = 0,52). Se reinterving
quirtrgicamente a un paciente del grupo I por obstruccién de la tunelizacién. No hubo mor-.
talidad quirtrgica.

Fallecié un paciente del grupo I con indicacién quirurgica, al que se le habian realizado 4

» embolizaciones de colaterales.
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Conclusién

Los pacientes menores de 1 afo presentaron mayor incidencia de IC, HP y colaterales )
requirieron un niimero mayor de embolizaciones de colaterales. Los pacientes mayores de ]
afio presentaron una evolucién clinica mas benigna.
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INTRODUCCION bronquiales y puede coexistir con otras cardiopatias

congénitas. (1, 2, 3)

El sindrome de la cimitarra (SC) es una cardiopatia
congénita poco frecuente, que ocurre en aproximada-
mente 2/100.000 nacidos vivos. (1) Se caracteriza por
presentar anomalfa total o parcial del retorno venoso
pulmonar derecho a la vena cava inferior, a menudo
asociada con dextroposicién cardfaca, hipoplasia de la
arteria pulmonar, hipoplasia del pulmén derecho, co-
laterales a6rticas al pulm6n derecho y anormalidades

Dupuis y colaboradores (2-4) clasifican el SC de
acuerdo con la edad de presentacién de los pacientes
en forma “infantil” en los menores de 1 aio y en for-
ma “adulta” en los mayores de 1 ano.

La forma clinica de presentacion es variable, desde
el paciente asintomético hasta la insuficiencia cardia-
ca (IC) severa, con dependencia de la edad en la cual se
manifiesta y de la presencia de patologia asociada.
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El objetivo del presente trabajo es comparar los
aspectos clfnicos, la evolucién y el tratamiento del
sindrome de la cimitarra en nifios menores y mayo-
res de un ano.

MATERIAL Y METODOS

El disefio del trabajo fue retrospectivo, descriptivo y obser-
vacional.

En el periodo 1997-2003 se evaluaron en el Hospital de
Pediatria “Prof. Dr. Juan P. Garrahan” 14 pacientes consecu-
tivos con sindrome de la cimitarra (SC) con una edad X: 1,7
anos (rango 2 dias-12,7 afios). Se dividieron acorde con la edad
en dos grupos: Grupo I (menores de 1 afio): 9 pacientes, edad
X: 2 meses (rango 2 dias-7 meses) y grupo II (mayores de 1
ano): 5 pacientes, edad X: 4,8 arfos (rango 1-12,7 anos).

De la revisién de las historias clinicas se obtuvieron los
siguientes datos: examen clinico, radiografia de térax,
ecocardiograma Doppler color con el cual se realizé el diag-
néstico y cateterismo cardiaco para confirmarlo, identificar el
curso del drenaje anémalo, determinar la presencia de este-
nosis de venas de la cimitarra, hipertensién pulmonar (HP),
monto del cortocircuito de izquierda a derecha y detectar cual-
quier anormalidad cardiaca asociada, asi como los procedi-
mientos terapéuticos realizados y cirugias efectuadas.

Estadistica

Los datos se recolectaron y registraron en una base de datos
ad hoc. Para el andlisis estadistico se utilizaron variables
descriptivas (proporciones) y pruebas de significancia para
la comparacién de proporciones (chi cuadrado o prueba de
probabilidad exacta de Fisher), analizados en el programa
Epilnfo, Versién 6.0. El nivel de significacién adoptado fue
de p < 0,05.

RESULTADOS

Presentacién y cuadro clinico

Grupo /

Presentaron taquipnea y signos de IC 8/9 pacientes, 3
de los cuales eran sintomaticos desde el periodo
neonatal. La radiografia de térax mostré cardiomegalia
en 8/9, dextroposicién en 8/9, hipoplasia pulmonar en
7/9, hiperflujo pulmonar en 9/9 y ninguno mostré ima-
gen tipica de cimitarra. Presentaron patologia asocia-
da 7 pacientes, comunicacién interauricular (CIA),
ductus y coartacién de la aorta (Tabla 1).

Grupo /I
Ningan paciente de este grupo presentaba signos de
IC ni HP. Tenfan antecedentes de neumonias a repeti-
ci6én 2 pacientes y 1 con disnea. La radiografia de t6-
rax mostr6 imagen tfpica de la cimitarra en todos los
pacientes, dextroposicién en 2/5, hiperflujo pulmonar
en 3/5, hipoplasia pulmonar en 3/5 (Tabla 1), Presen-
taron comunicacién interauricular (CIA) 3 pacientes.
Se encontré una diferencia significativa en cuanto a
la presencia de IC (p = 0,0012), HP (p = 0,005) y dis-
nea (p = 0,008) en el grupo I con respecto al grupo II.
En la Tabla 2 se muestran las caracterfsticas clfni-
cas de los pacientes.

ABREVIATURAS

CIA  Comunicaci6n Interauricular
IC  Insuficiencia cardiaca

HP  Hipertensién pulmonar

SC  Sindrome de la cimitarra

TABLA 1
Caracteristicas del sindrome de la cimitarra
Asociaciones Grupol Grupo Il
m=9) (n=35)
Drenaje a VCI 5 4
Drenaje a VCI en unién a AD 4 1
Colateral aortopulmonar 9 3
Hipoplasia pulmonar derecha 7 3
Dextroposicién 8 2
Hipoplasia de la arteria pulmonar
derecha 7 1
Comunicacién interauricular 7 3

VCI: Vena cava inferior. AD: Auricula derecha.

TABLA 2
Caracteristicas de los pacientes y hallazgos clinicos
Grupo I Grupo II Total
Menor Mayor n=14
de un ano de un afno
n=9 n=35
Edad 2d-6m27d laTm-12a
Sexo
Femenino 3 3 6
Masculino 6 2 8
NMN a repeticion 3/9 2/5 5
(p = 0,80)
Disnea 8/9 1/5 9
" (p = 0,009
IC 8/9 0/5 8
(p = 0,0012)
HP 7/9 0/5 7
(p = 0,005
Mal progreso de peso 2/9 0/5 2
(p = 0,25

NMN: Neumonias a repeticién. IC: Insuficiencia cardiaca. HP:
Hipertensién pulmonar.

Estudio hemodinamico y procedimientos
intervencionistas

Grupo |

Se efectud cateterismo diagnéstico a todos los pacien-
tes al momento del ingreso, con edad X: 2 meses (2
dias-7 meses). Tuvieron elevacién significativa de la
presién pulmonar 7/9 pacientes, presién media de ar-
teria pulmonar de 38,2 mm Hg (26-60 mm Hg), y el
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Qp/Qs medio fue de 2,5/1 (1,7-3,7) y saturacién en
la arteria pulmonar del 87,8%.

Se realizaron embolizaciones de colaterales adrticas
con cotls de Gianturco en todos los pacientes durante
ol cateterismo diagnéstico (Figura 1). Requirieron mis
de un procedimiento 5 pacientes por repermeabi-
lizacion de colaterales luego del procedimiento inicial
v todas fueron ocluidas exitosamente.

Luego del cierre de las colaterales por cateterismo
mejord la IC en 68 pacientes y la HP en 5/7. A s6lo 2
pacientes se les tuvo que indicar cirugifa en forma in-
mediata.

Grupo Il

Fueron cateterizados todos los pacientes a una edad
X: 4,8 afios (1-12 afios). La presién pulmonar no mos-
tré aumentos significativos, presién media arteria
pulmonar de 20 mm Hg (10-24 mm Hg), el Qp/Qs
medio fue de 1,9/1 (1,2-3,7) y saturacién en la arteria
pulmonar del 90%.

Requirieron embolizacién de colaterales 2 pacien-
tes y s6lo uno debi6 ser sometido a un segundo procedi-
miento para reembolizacién con 100% de efectividad.

Los pacientes del grupo I presentaron un niimero
mayor de colaterales y requirieron mas procedimien-
tos intervencionistas respecto del grupo II (p = 0,008).

Las presiones pulmonares estuvieron significati-
vamente aumentadas en el grupo I en relacién con el
grupo II (p = 0,005).

Fig. 1. Colaterales de la aorta descendente que irrigan el
16bulo pulmonar inferior derecho.

Luego de las emholizaciones hubo mejorfa clfp;,
ca en 7 pacientes a quienes se les indico la corpg,
cién quirdrgica en un tiempo medio de 19 megeg,

Cirugla
La cirugfa se indic6 para correcci6n de la anomalia g
drenaje venoso pulmonar cuando el QP/QS fue Mayop
de 1,5/1 y para reparacion de defectos asociados (C[4 .
ductus).

Grupo /

Fueron operados 8/9 pacientes, edad quirirgica X: 27 5
meses (5-93 meses), a quienes se les efectud la tune.
lizaci6n de las venas pulmonares a la auricula izquierdy
a través del foramen oval o de la CIA. Ningun pacien.
te requiri6 ligadura de colaterales.

Un paciente fallecié antes de la cirugia por HP re.
fractaria a pesar de embolizaciones previas. Se reopers
s6lo a un paciente a los 10 dias por obstruccién de la
tunelizacion; se efectué una ampliacién de ésta con
parche de pericardio con buena evolucién posterior.

La mortalidad quirurgica fue del 0% (Tabla 3).

Grupo Il

Requirieron cirugia para cierre de la CIA y correccién
de la cimitarra 3/5 pacientes, con buena evolucién pos-
terior. La mortalidad operatoria fue del 0% (Tabla 3).

Seguimiento
El tiempo medio de seguimiento fue de 17,6 meses (3-
36 meses).

Grupo /
Los pacientes presentaron buena evolucién clinicg
posquirdrgica.

Actualmente se encuentran asintométicos, en ¢lg.
se funcional I y sin medicacién cardiolégica. Sélo 2
pacientes tienen signos ecocardiogrdficos de HP de
grado leve en el paciente que fue reoperado pero sip
obstruccién de la tunelizacién ni estenosis de las ve.
nas pulmonares y moderada en el otro paciente, aso-
ciada con malformacién vascular hepdtica,

Grupo Il

No se observé mortalidad en este grupo. Todos los
pacientes se encuentran en clase funcional 1, wsin.
tomdticos y sin medicacion.

TABLA 3
Cateterismo y cirugia
Grupo | Grupo I Valor
Menor Mayor dop
doun ano  de un ano
Catoterismo dingndstico 9/9 4/5 0,16
Embolizaciones 9/9 2/5 0,008
Reembolizaciones 6/9 1/56 0,19
Cirugfa 8/9 3/5 0,52
Reintervencién quirdrgica 1/9 0/5 0,43
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DISCUSION

En nuestra serie de 14 pacientes consecutivos, el
grupo I presentd IC e HP con una diferencia signifi-
cativa con respecto al grupo Il y nuestros resulta-
dos en parte confirman los hallazgos comunicados
por otros autores con una muestra similar. (5)

Multiples factores son probablemente los respon-
sables de los sintomas y de la HP severa; ellos inclu-
yen el cortocircuito de izquierda a derecha por la ano-
malfa del retorno venoso pulmonar, las colaterales
sistémicas al pulmén derecho y las anomalias congé-
nitas asociadas, la restriccién del lecho vascular debi-
do a hipoplasia pulmonar con subsecuente sobrecarga
de volumen del pulmén contralateral, la presencia de
obstruccién venosa pulmonar y la persistencia de cir-
culacién fetal. (5)

En nuestra serie, los pacientes menores de 1 afno
requirieron significativamente un nimero mayor de
embolizaciones, que permitieron el manejo clinico de
la IC y la HP y posponer la cirugia correctora para
una edad mayor.

Dickinson, Levine y Pfmmatter y sus respectivos
colaboradores enfatizaron la importancia de las cola-
terales y documentaron mejoria de la HP y la IC luego
de su embolizacién o ligadura en pacientes sin ano-
malias asociadas; (6-8) por el contrario, Haworth y
Huddleston y sus colaboradores no obtuvieron los
mismos beneficios con el tratamiento de las colatera-
les. (9, 10)

Algunos pacientes necesitaron reembolizaciones
para la oclusién definitiva de las colaterales, como fue-
ra comunicado por Perry y colaboradores. (11)

A pesar de las diferencias, todos coinciden en que
la estrategia con estos pacientes deberia ser la oclu-
sién de las colaterales en un primer paso siempre que
la circulacién pulmonar lo permita y luego la correc-
cién de las anomalias cardiacas asociadas. (12)

Con respecto a los defectos cardiacos asociados, no
hubo diferencia entre los grupos, no tuvieron patolo-
gia izquierda ni malformacién pulmonar severa como
muestran otros trabajos publicados. (13, 14)

Zubiate y Kay (15) describieron en 1962 la técnica
de tunelizacién intraauricular de las venas pulmonares
a través de una CIA. Se operaron 11 pacientes con
esta técnica y los resultados obtenidos fueron exitosos.
Sélo un paciente requirié reintervencién quirdrgica
por obstruccién de la tunelizacién de la vena cava in-
ferior, complicacion posquirGrgica que también se des-
cribi6 en 8 de 32 pacientes en la serie comunicada por
Najm y colaboradores. (14-16)

CONCLUSIONES

El SC es una patologfa poco frecuente que se mani-
fiesta en forma diferente segtn la edad de presenta-
cién y la patologfa asociada.

Los pacientes con la forma infantil muestran sig-
nos de IC, HP notoriamente significativas con respec-
to al grupo adulto.

183

El cateterismo cardfaco debe realizarse en forma
precoz para confirmar el diagnéstico, descartar mal-
formaciones asociadas y como primer paso en el trata-
miento mediante la embolizacién de colaterales para
mejorar los sintomas de 1C e HP y programar la co-
rreccion quirdrgica.

SUMMARY
The Scimitar Syndrome in infants and children

Background
Scimitar syndrome (SS) has a variable clinical profile based
on age of presentation.

Objective
To compare the different clinical aspects and treatment be-
tween infants younger and older than one year.

Material and methods

From 1997 to 2003, SS was diagnosed in 14 consecutive pa-
tients which were divided into two groups: Group I: 9 patients,
mean age 2 months (range 2 days-7 months) and Group II: 5
patients mean age 4.8 years (range 1-12.7 years). The pres-
ence of heart failure (HF), pulmonary hypertension (PH),
systemic collateral embolization, surgical treatment and clini-
cal outcome were assessed.

Results

Nine patients were admitted with HF, all belonging to group
I(p = 0.0012). PH was present in 7 patients; Group I: 7/9 and
group II: 0/5 (p = 0.005). Twenty systemic collateral emboli-
zations were performed; Group I: 17 procedures in 9/9, 5 of
them needed two or more embolizations due to re-permeabi-
lization of the collateral, Group II: 3 embolizations in 2/5 pa-
tients (p = 0.008). Eleven patients underwent surgical re-
pair; Group I: 8/9 and Group II: 3/5 (p = 0.52). One patient of
Group I needed a reoperation because of obstruction of the
baffle. There was no surgical mortality. One patient in Group
I, who had had several collateral embolizations and had indi-
cation for surgery, died because of PH and HF.

Conclusion

Patients younger than one year had a higher incidence of
HF, PH and collaterals, requiring larger number of systemie
collateral embolizations. Patients older than one year had
better clinical outcome.

Key words: Scimitar syndrome - Pulmonary hypertension -
Embolism
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MEDICOS Y CHARLATANES EN EL NUEVO MUNDO

En la Nueva Espaiia, los primeros que ejercieron la medicina fueron los frailes, que de curar
las almas, curaban el cuerpo; era muy comin que en la porteria del Convento de San Fran-
cisco en Guadalajara se les ensefara a los indios, se les diera comida a la gente pobre,
consuelo a los necesitados y medicina a los dolientes. El primer médico que llegd a estas
tierras vino con la expediciéon de Nufnez de Guzman, su nombre no se conoce, pero a traves
de las crénicas, se sabe que ensei6 a los frailes a curar a los enfermos.

De 1582 a 1583 fue médico y barbero del Cabildo Eclesiastico don Gonzalo de Valenzuela. A
partir de entonces, muchos religiosos ejercieron la medicina en estas tierras.

También en ese tiempo estaban al servicio de la gente los hechiceros, magos y brujos
“saludadores”; estos Gltimos eran hombres que imaginaban curar enfermedades a base de
bendiciones, santiguaciones y soplidos. Su especialidad era curar la rabia, pero también cura-
ban otras enfermedades en humanos y animales; la veterinaria existia, pero el oficio era des-
empefiado por “gente baja y plebeya” y nunca por “persona ilustre o caballero que lo ejercita-
ra”. Estos saludadores ejercian su oficio en plazas publicas, afuera de los templos, en las
calles y también acudian a las casas de los enfermos. “Ahi signaban y persignaban al enfermo,
recitaban oraciones que ellos sabfan y soplaban con la boca sobre ellos; y como los embusteros
sostenfan que a fuerza de soplido correspondia més grande eficacia, y como segin ellos se
engrandecfa la fuerza del soplido, empezaban sus curaciones engullendo copiosos tragos de
vino”,
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