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El síndrome de la cimitarra en lactantes y niños
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RESUMEN

Introducción
El síndrome de la cimitarra (SC) puede presentar un perfil clínico diferente de acuerdo con
la edad de presentación.

Objetivo
Comparar aspectos clínicos y terapéuticos entre los niños menores y mayores de 1 año.

Material y métodos
En el período 1997-2003 se diagnosticaron 14 pacientes consecutivos con SC. Se dividieron
en dos grupos: Grupo I: 9 pacientes con edad X: 2 meses (rango 2 días-7 meses) y grupo II: 5
pacientes con edad X: 4,8 años (rango 1 año-12,7 años). Se compararon la presencia de insu-
ficiencia cardíaca (IC), hipertensión pulmonar (HP), la necesidad de embolización de colate-
rales sistémicas, cirugías y evolución clínica.

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 en
9/9 pacientes, 5 de ellos necesitaron 2 o más embolizaciones por repermeabilización 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 reintervino
quirúrgicamente a un paciente del grupo I por obstrucción de la tunelización. No hubo mor-
talidad quirúrgica.
Falleció un paciente del grupo I con indicación quirúrgica, al que se le habían realizado 4
embolizaciones de colaterales.

Conclusión
Los pacientes menores de 1 año presentaron mayor incidencia de IC, HP y colaterales y
requirieron un número mayor de embolizaciones de colaterales. Los pacientes mayores de 1
año presentaron una evolución clínica más benigna.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de la cimitarra (SC) es una cardiopatía
congénita poco frecuente, que ocurre en aproximada-
mente 2/100.000 nacidos vivos. (1) Se caracteriza por
presentar anomalía total o parcial del retorno venoso
pulmonar derecho a la vena cava inferior, a menudo
asociada con dextroposición cardíaca, hipoplasia de la
arteria pulmonar, hipoplasia del pulmón derecho, co-
laterales aórticas al pulmón derecho y anormalidades

bronquiales y puede coexistir con otras cardiopatías
congénitas. (1, 2, 3)

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

La forma clínica de presentación es variable, desde
el paciente asintomático hasta la insuficiencia cardía-
ca (IC) severa, con dependencia de la edad en la cual se
manifiesta y de la presencia de patología asociada.
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ABREVIATURAS

CIA Comunicación interauricular
IC Insuficiencia cardíaca
HP Hipertensión pulmonar
SC Síndrome de la cimitarra

El objetivo del presente trabajo es comparar los
aspectos clínicos, la evolución y el tratamiento del
síndrome de la cimitarra en niños menores y mayo-
res de un año.

MATERIAL Y MÉTODOS

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

En el período 1997-2003 se evaluaron en el Hospital de
Pediatría “Prof. Dr. Juan P. Garrahan” 14 pacientes consecu-
tivos con síndrome de la cimitarra (SC) con una edad X: 1,7
años (rango 2 días-12,7 años). Se dividieron acorde con la edad
en dos grupos: Grupo I (menores de 1 año): 9 pacientes, edad
X: 2 meses (rango 2 días-7 meses) y grupo II (mayores de 1
año): 5 pacientes, edad X: 4,8 años (rango 1-12,7 años).

De la revisión de las historias clínicas se obtuvieron los
siguientes datos: examen clínico, radiografía de tórax,
ecocardiograma Doppler color con el cual se realizó el diag-
nóstico y cateterismo cardíaco para confirmarlo, identificar el
curso del drenaje anómalo, determinar la presencia de este-
nosis de venas de la cimitarra, hipertensión pulmonar (HP),
monto del cortocircuito de izquierda a derecha y detectar cual-
quier anormalidad cardíaca asociada, así como los procedi-
mientos terapéuticos realizados y cirugías efectuadas.

Estadística
Los datos se recolectaron y registraron en una base de datos
ad hoc. Para el análisis estadístico se utilizaron variables
descriptivas (proporciones) y pruebas de significancia para
la comparación de proporciones (chi cuadrado o prueba de
probabilidad exacta de Fisher), analizados en el programa
EpiInfo, Versión 6.0. El nivel de significación adoptado fue
de p < 0,05.

RESULTADOS

Presentación y cuadro clínico

Grupo I
Presentaron taquipnea y signos de IC 8/9 pacientes, 3
de los cuales eran sintomáticos desde el período
neonatal. La radiografía de tórax mostró cardiomegalia
en 8/9, dextroposición en 8/9, hipoplasia pulmonar en
7/9, hiperflujo pulmonar en 9/9 y ninguno mostró ima-
gen típica de cimitarra. Presentaron patología asocia-
da 7 pacientes, comunicación interauricular (CIA),
ductus y coartación de la aorta (Tabla 1).

Grupo II
Ningún paciente de este grupo presentaba signos de
IC ni HP. Tenían antecedentes de neumonías a repeti-
ción 2 pacientes y 1 con disnea. La radiografía de tó-
rax mostró imagen típica de la cimitarra en todos los
pacientes, dextroposición en 2/5, hiperflujo pulmonar
en 3/5, hipoplasia pulmonar en 3/5 (Tabla 1). Presen-
taron comunicación interauricular (CIA) 3 pacientes.

Se encontró 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 características clíni-
cas de los pacientes.

Estudio hemodinámico y procedimientos
intervencionistas

Grupo I
Se efectuó cateterismo diagnóstico a todos los pacien-
tes al momento del ingreso, con edad X: 2 meses (2
días-7 meses). Tuvieron elevación significativa de la
presión pulmonar 7/9 pacientes, presión media de ar-
teria pulmonar de 38,2 mm Hg (26-60 mm Hg), y el

TABLA 1
Características del síndrome de la cimitarra

Asociaciones Grupo I Grupo II
(n = 9) (n = 5)

Drenaje a VCI 5 4
Drenaje a VCI en unión a AD 4 1
Colateral aortopulmonar 9 3
Hipoplasia pulmonar derecha 7 3
Dextroposición 8 2
Hipoplasia de la arteria pulmonar

derecha 7 1
Comunicación interauricular 7 3

VCI: Vena cava inferior. AD: Aurícula derecha.

TABLA 2
Características de los pacientes y hallazgos clínicos

Grupo I Grupo II Total
Menor Mayor n = 14

de un año de un año
n = 9 n = 5

Edad 2 d-6 m 27 d 1 a 7m-12 a
Sexo

Femenino 3 3 6
Masculino 6 2 8

NMN a repetición 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: Neumonías a repetición. IC: Insuficiencia cardíaca. HP:
Hipertensión pulmonar.
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Qp/Qs medio fue de 2,5/1 (1,7-3,7) y saturación en
la arteria pulmonar del 87,8%.

Se realizaron embolizaciones de colaterales aórticas
con coils de Gianturco en todos los pacientes durante
el cateterismo diagnóstico (Figura 1). Requirieron más
de un procedimiento 5 pacientes por repermeabi-
lización de colaterales luego del procedimiento inicial
y todas fueron ocluidas exitosamente.

Luego del cierre de las colaterales por cateterismo
mejoró la IC en 6/8 pacientes y la HP en 5/7. A sólo 2
pacientes se les tuvo que indicar cirugía en forma in-
mediata.

Grupo II
Fueron cateterizados todos los pacientes a una edad
X: 4,8 años (1-12 años). La presión pulmonar no mos-
tró aumentos significativos, presión 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 saturación en la arteria
pulmonar del 90%.

Requirieron embolización de colaterales 2 pacien-
tes y sólo uno debió ser sometido a un segundo procedi-
miento para reembolización con 100% de efectividad.

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

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

Luego de las embolizaciones hubo mejoría clíni-
ca en 7 pacientes a quienes se les indicó la correc-
ción quirúrgica en un tiempo medio de 19 meses.

Cirugía
La cirugía se indicó para corrección de la anomalía del
drenaje venoso pulmonar cuando el QP/QS fue mayor
de 1,5/1 y para reparación de defectos asociados (CIA -
ductus).

Grupo I
Fueron operados 8/9 pacientes, edad quirúrgica X: 27,5
meses (5-93 meses), a quienes se les efectuó la tune-
lización de las venas pulmonares a la aurícula izquierda
a través del foramen oval o de la CIA. Ningún pacien-
te requirió ligadura de colaterales.

Un paciente falleció antes de la cirugía por HP re-
fractaria a pesar de embolizaciones previas. Se reoperó
sólo a un paciente a los 10 días por obstrucción de la
tunelización; se efectuó una ampliación de ésta con
parche de pericardio con buena evolución posterior.

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

Grupo II
Requirieron cirugía para cierre de la CIA y corrección
de la cimitarra 3/5 pacientes, con buena evolución 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 I
Los pacientes presentaron buena evolución clínica
posquirúrgica.

Actualmente se encuentran asintomáticos, en cla-
se funcional I y sin medicación cardiológica. Sólo 2
pacientes tienen signos ecocardiográficos de HP, de
grado leve en el paciente que fue reoperado pero sin
obstrucción de la tunelización ni estenosis de las ve-
nas pulmonares y moderada en el otro paciente, aso-
ciada con malformación vascular hepática.

Grupo II
No se observó mortalidad en este grupo. Todos los
pacientes se encuentran en clase funcional I, asin-
tomáticos y sin medicación.

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

TABLA 3
Cateterismo y cirugía

Grupo I Grupo II Valor
Menor Mayor de p

de un año de un año

Cateterismo diagnóstico 9/9 4/5 0,16
Embolizaciones 9/9 2/5 0,008
Reembolizaciones 5/9 1/5 0,19
Cirugía 8/9 3/5 0,52
Reintervención quirúrgica 1/9 0/5 0,43
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DISCUSIÓN

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

Múltiples factores son probablemente los respon-
sables de los síntomas y de la HP severa; ellos inclu-
yen el cortocircuito de izquierda a derecha por la ano-
malía del retorno venoso pulmonar, las colaterales
sistémicas al pulmón derecho y las anomalías congé-
nitas asociadas, la restricción del lecho vascular debi-
do a hipoplasia pulmonar con subsecuente sobrecarga
de volumen del pulmón contralateral, la presencia de
obstrucción venosa pulmonar y la persistencia de cir-
culación fetal. (5)

En nuestra serie, los pacientes menores de 1 año
requirieron significativamente un número mayor de
embolizaciones, que permitieron el manejo clínico de
la IC y la HP y posponer la cirugía correctora para
una edad mayor.

Dickinson, Levine y Pfmmatter y sus respectivos
colaboradores enfatizaron la importancia de las cola-
terales y documentaron mejoría de la HP y la IC luego
de su embolización o ligadura en pacientes sin ano-
malías 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 oclusión 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 debería ser la oclu-
sión de las colaterales en un primer paso siempre que
la circulación pulmonar lo permita y luego la correc-
ción de las anomalías cardíacas asociadas. (12)

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

Zubiate y Kay (15) describieron en 1962 la técnica
de tunelización intraauricular de las venas pulmonares
a través de una CIA. Se operaron 11 pacientes con
esta técnica y los resultados obtenidos fueron exitosos.
Sólo un paciente requirió reintervención quirúrgica
por obstrucción de la tunelización de la vena cava in-
ferior, complicación posquirúrgica que también se des-
cribió en 8 de 32 pacientes en la serie comunicada por
Najm y colaboradores. (14-16)

CONCLUSIONES

El SC es una patología poco frecuente que se mani-
fiesta en forma diferente según la edad de presenta-
ción y la patología asociada.

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

El cateterismo cardíaco debe realizarse en forma
precoz para confirmar el diagnóstico, descartar mal-
formaciones asociadas y como primer paso en el trata-
miento mediante la embolización de colaterales para
mejorar los síntomas de IC e HP y programar la co-
rrección quirúrgica.

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 systemic
collateral embolizations. Patients older than one year had
better clinical outcome.

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

En la Nueva España, los primeros que ejercieron la medicina fueron los frailes, que de curar
las almas, curaban el cuerpo; era muy común que en la portería del Convento de San Fran-
cisco en Guadalajara se les enseñara a los indios, se les diera comida a la gente pobre,
consuelo a los necesitados y medicina a los dolientes. El primer médico que llegó a estas
tierras vino con la expedición de Núñez de Guzmán, su nombre no se conoce, pero a través
de las crónicas, se sabe que enseñó a los frailes a curar a los enfermos.

De 1582 a 1583 fue médico y barbero del Cabildo Eclesiástico 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 últimos 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 existía, pero el oficio era des-
empeñado por “gente baja y plebeya” y nunca por “persona ilustre o caballero que lo ejercita-
ra”. Estos saludadores ejercían su oficio en plazas públicas, afuera de los templos, en las
calles y también acudían a las casas de los enfermos. “Ahí signaban y persignaban al enfermo,
recitaban oraciones que ellos sabían y soplaban con la boca sobre ellos; y como los embusteros
sostenían que a fuerza de soplido correspondía más grande eficacia, y como según ellos se
engrandecía la fuerza del soplido, empezaban sus curaciones engullendo copiosos tragos de
vino”.


