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CASO CLINICO

Sindrome de cimitarra, valoracion con

ecocardiografia transesofagica

intraoperatoria. Informe de caso

Scimitar syndrome; intraoperative transesophageal echocar-

diography assessment.Case report

Walter Damian Rodriguez', Silvina Longo?, Maximiliano Dohmen.!

ABSTRACT

9 year old patient diagnosed with scimitar syndrome through transthoracic
echocardiogram and cardiac catheterization. Surgical correction is performed by
anastomosing the collector of the pulmonary right vein to Al through the interatrial
septum, tunneling it with a pericardic patch. The study findings and echocardio-
graphic images of such surgical repair and the spectrum of pulsed Doppler differen-
tiating between right and left pulmonary veins will be shown below. The connec-
tion through the septum was evidenced, simulating an interatrial communication.
A difference was found among the measured points S, D, A and between the left
and right pulmonary veins, without this resulting in a stenosis during the repair.

RESUMEN

Paciente de 9 afios de edad el cual es diagnosticado con sindrome de cimi-
tarra a través de ecografia transtoracica y cateterismo cardiaco. Se realiza cirugia
correctora la cual se anastomosa el colector de vena pulmonar derecha hacia Al a
través del septum interauricular, tunelizandolo con parche pericardico. A contin-
uacion se muestran los hallazgos e imégenes ecocardiograficas de tal reparacion
y el espectro doppler pulsado diferenciado entre las venas pulmonares derechas
e izquierdas. Se pudo evidenciar la conexion a través del septum, simulando una
comunicacion interauricular. Se hallé una diferencia entre los puntos medidos S,
D, A entre las venas pulmonares izquierdas y derechas, sin que esto significara
una estenosis en la reparacion.
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Introduccion

| sindrome de cimitarra es una rara patologia en

su frecuencia. Cerca de 3-6% de las anomalias

parciales de retorno venoso pulmonar(1]y el 05-
2% de las cardiopatias congénitas[6]. Fue descripta
por primera vez en 1836 por G. Cooper[2], no tiene
predisposicion genética ni racial y es mas frecuente en
el sexo femenino[3].

Probablemente se presenta por alteraciones en
la embriogénesis por 1) persistencia, en el lugar de
la obliteracién normal de la comunicacién primitiva
entre la aorta y el plexo vascular pulmonar y 2) oblite-
racion prematura de la vena pulmonar comun y per-
sistencia de la via de drenaje primitiva del pulmén en
la vena cava inferior[2].

Se lo reconoce como un sindrome desde 1960 pre-
sentando: drenaje venoso anémalo de venas pulmona-
res derechas a la vena cava inferior, hipoplasia del l6bu-
lo inferior derecho del pulmén 'y de la arteria pulmonar
derecha con una anatomia traqueobronquial anémala,
irrigacion sistémica arterial anémala del lébulo inferior
derecho directamente desde la aorta o de sus ramas
principales y dextroposicion cardiacal5].

La sintomatologia y gravedad del cuadro depende
de la asociaciéon con otras patologias cardiacas (insu-
ficiencia cardiaca por cortocircuito izquierda-derecha,
hipertensién pulmonar, alteraciones del crecimien-
to, distress respiratorio e infecciones respiratorias
recurrentes)[3]. Los nifios y los adultos pueden pre-
sentarse oligosintomaticos (sin insuficiencia cardiaca
ni hipertensién pulmonar), con soplos cardiacos o in-
fecciones respiratorias recurrentes e incluso asintoma-
tico en los cuales el diagnoéstico es un hallazgo casual
en una radiograffa de rutina[3]-[7]. La indicacién o no

de cirugia va a depender de los defectos del septo
arterial, la HTP o la estenosis de la vena andmala[8].

Paciente e historia hospitalaria

Se trata de un paciente de sexo masculino, de nue-
ve anos de edad, oriundo de la provincia de Mendoza,
Argentina. El cual a los 15 dias de nacido (16-3-2008)
es internado por primera vez con diagndéstico de neu-
monfa, donde por valoracién ecografica se sospecha
la anomalfa parcial del retorno venoso pulmonar de-
recho. Se realiza cateterismo y TAC 3D donde se con-
firma el diagndstico. Luego de una buena evolucion
clinica de la patologia respiratoria se decide dar el alta
con furosemida y programar el turno quirdrgico en
dos meses. El paciente no volvié a los controles pau-
tados, regresando a los 5 anos de edad, por lo que se
repite el cateterismo y se ratifica el diagnéstico. En los
siguientes afos hubo dos intentos de programar el
acto quirdrgico, pero por infecciones respiratorias de-
bieron suspenderse y luego se trasladaron a su lugar
de residencia fuera de la provincia, hasta que en 2018
se interna y realiza el acto quirdrgico.

Evaluacién diagnostica

La vena en cimitarra, generalmente, drena hacia
la porcién hepatica de la cava inferior[6], tal es el caso
de nuestro paciente (Figura 1). En el segundo catete-
rismo realizado (2013), a los 5 afos de edad, se pro-
duce el hallazgo de una colateral directa desde aorta
téracoabdominal a lébulo pulmonar inferior derecho
de tamafio grande (arteria sistémica anémala) y en

Figura 1. Iméagen radiolodgica y esquema que muestra el tipo de malformacion.
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Figura 2. Cierre con coil.

el mismo acto se procede al cierre con coil flipper
quedando un shunt residual inmediato minimo. Este
hallazgo es algo caracteristico que se asocia a este
sindrome[5] (Figura 2).

Intervencion terapéutica

Ya confirmado él diagndstico, se realizé la cirugia.
La induccion y mantenimiento fue por remifentanilo
endovenoso y sevofluorane inhalatorio, con concen-
traciones de oxigeno de 0,3 y ventilacion protectora
de atelectasias sin inconvenientes. En el acto quirdr-
gico, luego de la instauracion de circulacion extracor-

pdrea, clampeo y solucion cardiopléjica sin percances,
los cirujanos comienzan la inspeccién del septum (in-
tacto) con drenaje de colector de venas pulmonares
derechas en vena cava inferior. Se realiza comunica-
cion interauricular y se coloca parche de pericardio tu-
nelizando la vena pulmonar anémala hacia la auricula
izquierda.

En el inicio de la cirugia el primer plano tomado
de 4 cdmaras, se observa una imagen anexa al VD que
simulaba una cdmara. Se le aplicé doppler pulsado
que evidencié un espectro de flujo venoso, por lo que
se supuso que era la vena cava inferior dilatada. Esto
se confirmo con la diseccion quirdrgica (Figura 3). La
dilatacion también se observaba en venas suprahepa-
ticas e intrahepéticas (Figura 4).

En el desclampeo y comenzado de carga ventricu-
lar se comenz6 a visualizar el parche de tunelizacion a
través de la CIA (Figura 5).

En la salida de apoyo circulatorio hubo buena to-
lerancia hemodinamica con muy bajos requerimientos
de drogas inotrépicas. Se realizd maniobra de recluta-
miento pulmonar la cual finalizd con pardmetros res-
piratorios presién inspiratoria sobre PEEP: 10; PEEP: 4.
FR: 15/min FiO, 0,3%.

Luego de la salida de bomba se visualizo y aplicd
doppler pulsado en la desembocadura de la tuneli-

Figura 3. A) imagen de cdmara anexa; B) en planos de disecciéon vena cava inferior dilatada. C) espectro doppler.

Ver video 1: https://vimeo.com/320255601
Ver video 2: https://vimeo.com/320257709
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Figura 4. Ver video: https://vimeo.com/320258339

zaidn y se compardé con las venas pulmonares izquier-
das (Figura 6).

En el andlisis del espectro doppler pulsado se en-
contré una mayor velocidad en la anastomosis (Figura
7a) donde S: 1,05 m/s; D: 0,8 m/s y A: 0,81 m/s. Con
respecto al retorno venoso normal (Figura 7b) S: 0,75
m/s; D: 0,55 m/s; A: 0,3 m/s. El indice S/D fue igual en

Figura 6. Ver video: https://vimeo.com/320259033

los dos: 1,31 en la anastomosis y 1,37 en la vena nor-
mal. Esto lo interpretamos como una consecuencia
de una boca anastomética ancha. Para corroborarlo
tomamos el tiempo de la onda Sy D para llegar al pico
de velocidad y de éste para llegar a su minimo valor
(Figuras 8, 9, 10 y 11). Los tiempos medidos fueron
considerablemente mayor (por ejemplo 111 ms vs 37

Figura 5. Doppler color del defecto residual.

Figura 7. a) doppler de la boca anastomética; b) Drenaje de las venas pulmonares normales.
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Figura 8. 1) Tiempo para llegar al pico de gradiente; 2)
Tiempo para llegar a cero. Onda S. Drenaje normal.

Figura 9. Tiempo de onda D hasta llegar a cero. Drenaje
normal.

Figura 10. Tiempo para llegar al pico de gradiente; 2: Tiem-
po para llegar a cero. Onda S. Drenaje boca anastomética.

ms). De existir estenosis encontrariamos solo mayor
velocidad en menor o igual tiempo.

Planos

La anastomosis en el septum interauricular se ob-
tuvo en plano medio esofagico a 0° y se roto ligera-
mente hacia la derecha para alinear lo mas posible el
flujo, por lo tanto se obtuvo onda doppler positiva. La
otra vena pulmonar derecha pudo encontrarse a 68°
y se obtuvo doppler negativo.

Discusion

Los sintomas (infecciones respiratorias recurren-
tes) y métodos diagndsticos (ecocardiografia y cate-
terismo) fueron similares a otros centros[9].

Las Figuras obtenidas por doppler color y el anali-

Figura 11. Tiempo de onda D hasta llegar a cero. Drenaje
boca anastomdtica.

sis del espectro de las ondas S, D y A de la boca anas-
tomaotica mostraron una mayor velocidad con mayor
tiempo e indices S/D conservados. La importancia de
observar que hay mayor aumento de tiempo y veloci-
dad sin haber aliasing, en rangos habituales del limi-
te nyquist de doppler color, hizo que se interpretara
este fendmeno como una consecuencia de una boca
anastomotica ancha. Los hallazgos ecocardiograficos
certificaron una correcta reparacion quirdrgica, es
decir, un flujo venoso de drenaje adecuado, que se
correlacionaron con la buena evolucién clinica.

El paciente luego de la cirugia permanecio intuba-
do 12 horas. Fue dado de alta a la semana posterior
sin ninguna alteracién en los niveles exdamenes com-
plementarios, radiografia de térax, ni clinica. Por esto
mismo se puede afirmar que las diferencias en el flujo
del lado obtenidas, no fueron de implicancia clinica.
El paciente regresé a controles posoperatorios sema-
nales con excelente evolucién.
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Limitaciones

Si bien podia observarse el flujo adecuado de la
reparacion (Figura 6), no pudo obtenerse la alineacién
totalmente paralela. Las venas pulmonares izquierdas
no pudieron obtenerse adecuadamente, por lo que
no se pudo confiar en el valor obtenido.

Conclusiones

El trabajo en equipo es fundamental en la cirugia
cardiovascular. El rol del anestesiélogo ha evoluciona-
do hacia una valoracién hemodinamica mas comple-
ta. En cardiopatias congénitas no sélo es importante
estimar la funcién y la volemia, sino también corrobo-

rar que cortocircuitos o defectos residuales persisten
e impiden la correcta estabilidad hemodinamica, tan-
to en el postoperatorio inmediato como el mediato. El
ecocardiograma transesofégico intraoperatorio otor-
ga herramientas para tal fin y orienta al cirujano sobre
el estado anatomofisiolégico de la correccién. Tal fue
este caso donde se demostrd que el ecocardiograma
transesofagico pudo informar que la reparacion fue
exitosa y sin consecuencias (como por ejemplo este-
nosis de la desembocadura), y asi también aporté da-
tos importantes como velocidad de venas pulmonares
la cual ayudo a predecir la buena evolucion y destete
precoz de la ARM.

Consentimiento informado: Se adjunta el consenti-
miento de la madre del paciente.
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