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Síndrome de la cimitarra

CÉSAR VIEGAS1

Agradezco al Comité Editor por la distinción que me
otorgan al permitirme escribir este editorial sobre el
síndrome de la cimitarra, patología poco frecuente
pero que requiere una intervención profesional
multidisciplinaria (pediatras, neumonólogos, cardió-
logos, hemodinamistas, cirujanos torácicos y cardio-
vasculares, infectólogos, kinesiólogos, etc.).

Desde 1960 (1) se lo reconoce como un síndrome
que, en su forma completa, presenta: anomalía par-
cial o total del retorno venoso pulmonar derecho,
disgenesia del pulmón derecho (parenquimatosa, bron-
quial y arterial), dextroposición o mesoposición car-
díaca, irrigación arterial aberrante del lóbulo pulmo-
nar inferior derecho y pulmón izquierdo “enfisema-
toso” por función vicariante.

La anomalía de conexión venosa pulmonar se pro-
duce a través de un colector anómalo vertical que, tí-
picamente, transcurre paralelo al borde derecho del
mediastino, ligeramente convexo hacia la derecha, que
aumenta progresivamente de diámetro hasta su co-
nexión con la vena cava inferior, semejando una espa-
da turca o cimitarra, y determina un cortocircuito de
izquierda a derecha (CCID) obligatorio. Los primeros
casos comunicados de anomalía del retorno venoso
infradiafragmática se remontan a 1836, (2, 3)  aunque
el término cimitarra fue utilizado por primera vez
por Neill y colaboradores. (1)

La disgenesia del pulmón derecho es variable, con
hipoplasia, anomalías de lobulación, ausencia de ló-
bulos, quistes, presencia de divertículos bronquiales,
anomalías de arborización bronquial (4) e infrecuen-
temente ausencia de arteria pulmonar derecha,
bronquiectasias o pulmón en herradura (fusión de
ambos pulmones por la base).

La dextroposición o la mesoposición cardíacas se
atribuyen a desplazamiento mediastínico. Se han
descripto casos con levocardia.

La irrigación arterial sistémica aberrante del ló-
bulo inferior del pulmón derecho desde la aorta
subdiafragmática o de sus ramas principales (“secues-
tración”) (5) incrementa el CCID y la presión pul-
monar.

El pulmón izquierdo deviene “enfisematoso” por
función vicariante. (2)

Se observaron asociaciones (6) con patologías car-
díacas y extracardíacas como comunicación inter-au-
ricular, ductus permeable con CCID o reverso, comu-

nicación interventricular, síndrome de hipoplasia del
ventrículo izquierdo, coartación de la aorta, tetralogía
de Fallot, origen anómalo de la arteria coronaria
circunfleja desde la arteria pulmonar, eventraciones
diafragmáticas, hemivértebras, onfalocele, enfermedad
de Hirschsprung, situs indeterminado y fístulas
arteriovenosas de pulmón, entre otras.

Es una malformación compleja del pulmón dere-
cho y de su irrigación arterial y venosa. (7) Su pato-
genia es poco clara, pero es probable que se deba a
una alteración precoz del desarrollo pulmonar. (8)

Existen dos grandes grupos de pacientes: 1)
lactantes (9) muy sintomáticos, con insuficiencia car-
díaca por CCID, falla de crecimiento, hipertensión
pulmonar, cardiopatías congénitas asociadas, distrés
respiratorio (habitualmente del tipo obstructivo
asmatiforme), cianosis, taquipnea e infecciones res-
piratorias, y 2) niños o adultos (10) poco sintomáticos
(sin insuficiencia cardíaca ni hipertensión pulmonar)
que presentan soplos cardíacos o infecciones pul-
monares recurrentes, o incluso asintomáticos, a quie-
nes se les realiza el diagnóstico en forma casual. En
este grupo de pacientes no deberían realizarse estu-
dios diagnósticos invasivos, el pronóstico es favorable
y pueden llevar, en algunos casos, una vida normal
con cirugía o sin ella.

El cuadro clínico depende de la severidad de la
disgenesia y la hipoplasia del pulmón derecho, de las
infecciones recurrentes, del grado de CCID, de las
cardiopatías congénitas asociadas y del desarrollo o
no de hipertensión pulmonar.

El electrocardiograma presentará Q profundas o
QS en D1, D2 y aVL en presencia de dextroposición
cardíaca. En la radiografía de tórax (frontal) se
visualizará la dextroposición cardíaca y/o el signo de
la cimitarra (colector). (11) El pulmón derecho
hipoplásico puede presentar zonas atelectásicas y el
izquierdo, ligera hiperinsuflación.

El ecocardiograma bidimensional y el Doppler co-
lor podrán demostrar la presencia de varios de los com-
ponentes principales del síndrome y valorarán la pre-
sión pulmonar, el CCID y las cardiopatías asociadas.
El diagnóstico también puede sospecharse en el
ecocardiograma fetal.

El centellograma de perfusión pulmonar informa
acerca de las características de la perfusión de cada
pulmón y de la relación entre ambos.

1 Médico pediatra y cardiólogo infantil
E-mail: cviegas@intramed.net.ar
División Cardiología. Hospital de Niños de Buenos Aires “Dr. Ricardo Gutiérrez”



168 REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGÍA  /  VOL 73 Nº 3  /  MAYO-JUNIO 2005

La tomografía computarizada de pulmón se ha
utilizado en algunos pacientes, pero no de rutina,
dado que no aporta datos sobre la anatomía y la
función cardíacas.

La resonancia magnética cardiovascular es un
método de diagnóstico incruento que debe tener un
papel importante, en especial en pacientes poco
sintomáticos (Figura 1). Podrán obtenerse imágenes
morfológicas, angiográficas y mapeo de velocidad que
permitirán visualizar las venas pulmonares, el colec-
tor anómalo, los vasos sistémicos aberrantes, las arte-
rias pulmonares y las cámaras cardíacas, con lo que se
realiza un análisis anatómico y funcional completo.
(12, 13)

El cateterismo cardíaco diagnóstico está indicado
en pacientes pequeños, muy sintomáticos, o en aque-
llos en quienes no pudo realizarse una evaluación pre-
cisa con métodos incruentos. Sin embargo, el
cateterismo terapéutico es de elección para el cierre de
los vasos secuestrantes (embolización), en interacción
con la cirugía.

La cirugía cardiovascular, realizada por primera
vez en 1964, (14) se indica para corregir cardiopatías
asociadas y/o para conectar el colector anómalo a la
aurícula izquierda (cuando el Qp/Qs es mayor de 1,5).

Lataza y colaboradores (15), en el trabajo “El sín-
drome de la cimitarra en lactantes y niños”, que se

presenta en este número de la Revista, analizan
excelentemente las diferencias en el diagnóstico, el
tratamiento y la evolución de los dos grupos mencio-
nados y la estrategia terapéutica utilizada en sus pa-
cientes es la ampliamente aceptada.

Es probable que el pronóstico (10) del paciente no
se defina con la cirugía cardiovascular, puesto que per-
sistirá la disgenesia pulmonar y la probabilidad de que
se desarrollen insuficiencia ventilatoria e infecciones
respiratorias severas y recurrentes, con mala respues-
ta clínica, que requerirán tratamientos prolongados y,
excepcionalmente, neumonectomía. (16)
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Fig. 1. Resonancia magnética cardiovascular. Angiografía
volumétrica con gadolinio, reconstrucción 3D. Obsérvese el co-
lector anómalo (flecha) con forma de cimitarra. Varón, 11 años,
mesocardia.


