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Sindrome de Cimitarra: um relato de caso

Scimitar Syndrome: a case report
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RESUMO

Relatamos o caso de uma crianca, do sexo masculino, nove anos de idade, apresentando cansago
aos moderados esforcos, que melhorava ao repouso. Na investigacao diagnostica, a radiografia de
torax evidenciou reducdo volumétrica do pulmdo direito, com desvio da traqueia e mediastino para
esse lado, além de veia anémala na base pulmonar direita, com aspecto de cimitarra. Prosseguiu-
se investigacdo diagnostica com angiotomografia de torax, a qual evidenciou drenagem anémala
parcial da veia pulmonar direita e hipoplasia do pulmao ipsilateral, confirmando o diagnéstico de
Sindrome de Cimitarra.

Palavras- chaves: Sindrome de Cimitarra, Angiografia por Tomografia Computadorizada.

ABSTRACT

We report the case of a male child, nine years old, presenting fatigue to moderate efforts, which
improved at rest. In the diagnostic investigation, the chest radiography showed volumetric
reduction of the right lung, with deviation of the trachea and mediastinum to this side, in addition
to an anomalous vein at the right lung base, with a scimitar aspect. Diagnostic investigation was
continued with chest angiotomography, which showed partial anomalous drainage of the right
pulmonary vein and hypoplasia of the ipsilateral lung, confirming the diagnosis of scimitar
syndrome.

Keywords: Scimitar Syndrome, Computed Tomography Angiography.

1 INTRODUCAO

A Sindrome de Cimitarra € uma rara doenca congénita, na qual ha anomalia parcial da
drenagem venosa do pulmé&o direito para a veia cava inferior, podendo estar associada a hipoplasia
pulmonar ipsilateral e a outras malformac6es cardiovasculares.

Apresenta duas formas de manifestacéo clinica: a infantil e a da crianca/adulto. A variante
infantil é diagnosticada nos primeiros meses de vida, tendo sintomas mais graves e alta
mortalidade. A variante da crianga/adulto é mais branda, com 0s pacientes assintomaticos ou
apresentando sintomas leves, sendo a maioria diagnosticada incidentalmente, possuindo 6timo

prognostico.

2 RELATO DE CASO

Trata-se de uma crianca, do sexo masculino, nove anos de idade, procedente da cidade de
Olimpia, Sdo Paulo — Brasil. Foi encaminhada ao nosso servico para investigacao de cansaco aos
moderados esforcos, que melhora ao repouso.

Ao exame fisico, apresentava-se em bom estado geral, corado, hidratado, anictérico,

aciandtico, afebril, orientado no tempo e espaco, com Glasgow 15.
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Na avaliagdo do sistema respiratdrio, havia acentuada diminui¢cdo do murmario vesicular
no hemitorax direito, matendo-se eupneico, com saturacdo de 96% em ar ambiente. A ausculta
cardiaca ndo tinha alteracdes, porém estava desviada a direita.

Na investigacdo diagnostica, observou-se na radiografia de térax reducdo volumétrica do
pulmao direito, com desvio da traqueia e mediastino para esse lado. Notou-se também a presenca
de veia andbmala na base pulmonar direita.

Frente aos achados de imagem, a hipdtese diagnostica da Sindrome de Cimitarra foi
considerada. Complementou-se a investigacdo com angiotomografia de térax, a qual evidenciou
drenagem andomala parcial da veia pulmonar direita e hipoplasia do pulméo ipsilateral,
confirmando o diagndstico.

Frente aos achados de imagem, a hipétese diagnostica da Sindrome de Cimitarra foi
considerada. Complementou-se a investigacdo com angiotomografia de térax, a qual evidenciou
drenagem andmala parcial da veia pulmonar direita e hipoplasia do pulméo ipsilateral,
confirmando o diagndstico (figuras 2, 3 e 4).

Figura 1 — Radiografia mostrando veia andmala na base do pulmao direito, com aspecto da cimitarra (seta).
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Figura 2 — Angiotomografia, corte axial, evidenciando drenagem andmala parcial da veia pulmonar direita e
hipoplasia do pulméo

Figura 3 — Angiotomografia, corte coronal, evidenciando drenagem andmala parcial da veia pulmonar direita e
hipoplasia do pulmao ipsilateral

Braz. J. Hea. Rev, Curitiba, v. 3, n. 6, p.20132-20138. nov./dez. 2020. 1SSN 2595-6825




JRrazilian Journal of health Deview

Figura 4 — Reconstrucdo em trés dimensdes mostrando drenagem an6mala parcial da veia pulmonar direita.

3 DISCUSSAO

A Sindrome de Cimitarra € uma condicdo rara e complexa, na qual ha anomalia parcial da
drenagem venosa do pulmé&o direito para a veia cava inferior, podendo estar associada a hipoplasia
pulmonar direita, dextrocardia, anormalidades na arvore brénquica, suprimento arterial sistémico
para o pulmao direito e malformac6es cardiacas [1]. Em raros casos, a drenagem venosa anémala
pode ocorrer para a veia azigos, atrio direito, veias hepaticas, seio coronario e veia porta [2].

E assim chamada devido & presenca da veia pulmonar andmala, de aspecto curvo,
localizada paralela a borda direita do coracao, cursando em direcdo ao seio cardiofrénico direito,
formando uma persistente imagem hipotransparente na radiografia de torax que remete a aparéncia
de uma espada turca (cimitarra) [1].

Existem duas apresentacdes clinicas principais da sindrome: a infantil e a da crianca/adulto
[4].

A forma infantil é a de pior progndstico, sendo diagnosticada nos primeiros meses de vida.
Os sintomas sdo graves e ocorrem devido a associagdo com cardiopatias congénitas e hipertenséo
pulmonar.

Dentre as anomalias cardiovasculares, a mais comum é o defeito no septo atrial, seguida
pela persisténcia do ducto arterioso, defeito no septo ventricular e estenose das veias pulmonares
[4].

A forma da crianga/adulto € um espectro mais brando da sindrome, ndo apresentado as

malformacdes cardiovasculares e hipertensdo pulmonar da forma infantil. Assim, a maioria dos
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pacientes sdo assintomaticos ou apresentam sintomas leves, como dispneia e fadiga, sendo a
maioria dos casos diagnosticados de maneira incidental. Possui 6timo prognéstico e baixa
mortalidade [3].

A suspeita diagnostica normalmente ocorre pela radiografia de térax, com achados de
hipoplasia pulmonar e do sinal da cimitarra. A confirmacdo diagnostica ocorre atraves da
ecocardiografia e da angiotomografia de térax, sendo importantes também para detectar outras
anomalias congénitas associadas.

A realizagdo arteriografia ndo é obrigatoria, contudo, além de confirmar o diagnostico,
fornece uma 6tima analise hemodinamica da doenca, essencial para o planejamento terapéutico
dos pacientes sintomaticos [4].

O tratamento pode ser conservador em pacientes assintomaticos com pequeno shunt
esquerda-direita e pressao arterial pulmonar normal.

Nos pacientes com a forma infantil da sindrome, a intervencdo cirurgica deve ser
considerada, assim como naqueles com infec¢des de repeticdo, bronquiectasias e anormalidade no

suprimento arterial pulmonar [3].
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