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Sindrome de cimitarra: uma doenca rara
Scimitar syndrome: a rare disease
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Figura 1. Imagens do térax. (A) Radiografia de térax em posteroaterior demonstrando estrutura tubular calibrosa
e levemente arqueada, com trajeto relativamente paralelo ao contorno cardiaco direito, dirigindo-se a juncéo
cavoatrial, associada a sinais de aumento do étrio direito; (B) Imagem tomogréfica com projecéo de intensidade
méxima, reformatacéo coronal, mostrando veia andmala de grosso calibre com trajeto levemente arqueado no
pulmao direito, drenando na regido da juncéo cavoatrial; (C e D) Reformatacées tridimensionais de tomografia
de térax com utilizacéo de contraste iodado endovenoso, projecdes anterior (C) e obliqua anterior direita (D),
revelando veia andmala de grosso calibre com trajeto arqueado ao longo do eixo craniocaudal do pulmao direito,
drenando na jungéo cavoatrial, compativel com cimitarra

Paciente de 34 anos com historico de asma, em uso de corticoide inalato-
rio e broncodilatador, apresentava piora de dispneia (classe funcional III)
e relatos de sincope. Ao exame fisico, a ausculta pulmonar era normal com
oximetria de pulso de 96% em ar ambiente. Na ausculta cardiaca, o ritmo era
regular, com B2 desdobrada fixa e sopro sistlico 2+/6+ em borda esternal
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esquerda. Ao exame abdominal, o figado era palpa-
vel 2cm abaixo do rebordo costal direito. Nao havia
outros sinais de insuficiéncia cardiaca. Foi realizada
radiografia de torax durante a investigacao, que eviden-
ciou estrutura tubular calibrosa levemente arqueada em
direcao ao atrio direito e parte da area cardiaca ocupan-
do o hemitérax direito (Figura 1A). Tomografia de
toérax revelou veia andmala de grosso calibre no pul-
mao direito, drenando na juncio cavoatrial (Figura 1B).
A tomografia tridimensional utilizando contraste in-
travenoso mostrou veia andmala espessa arqueada ao
longo do eixo craniocaudal do pulmao direito, dre-
nando na juncado cavoatrial, compativel com cimitarra
(Figuras 1C e 1D).

A paciente foi submetida a cateterismo cardiaco
direito e esquerdo, que evidenciou comunicacdo inte-
ratrial (CIA) do tipo ostium secundum 18mm, fluxo
esquerda-direita com repercussao em camaras direitas
e drenagem andmala de veias pulmonares direitas para
veia cava inferior. Um ramo arterial do tronco celiaco
de fino calibre irrigava pequena por¢ao do lobo inferior
do pulmao direito. Foi evidenciado hiperfluxo pulmonar
com medidas de pressao de artéria pulmonar de 30x15 e
média de 21, resisténcia vascular pulmonar (RVP) ade-
quada (0,95W) com capilar pulmonar de 10 e pressao
em atrio direito de 8. O Qp/Qs (fluxo pulmonar/sis-
témico) era de 1,74, indicando o shunt esquerda-direita.

A sindrome de cimitarra ¢ uma doenca rara caracte-
rizada pela drenagem venosa andmala do pulméao direto
para veia cava inferior. A nomenclatura da sindrome
vem da semelhanca do formato da imagem a uma espa-
da turca curva ou cimitarra (Figura 1A). A doencga pode
estar associada a hipoplasia pulmonar direita, anorma-
lidades na arvore bronquica, dextrocardia, anormali-
dades cardiacas e suprimento arterial sistémico ao pul-
mao direito originario da aorta ou artérias bronquicas.

A paciente do caso apresenta defeito no septo in-
teratrial, sendo a anormalidade cardiaca mais comum
(65%) descrita por um estudo multicéntrico que in-
cluiu 68 pacientes com cimitarra submetidos a abor-
dagem cirtrgica.?®
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Os sintomas sao variados e, na maioria das vezes,
ocorrem devido as malformagoes cardiacas, com o diag-
nostico sendo realizado geralmente na infancia (forma
infantil). Os pacientes que apresentam a forma infantil
tendem a apresentar doenga mais grave e de pior prog-
noéstico, associada a hipertensao pulmonar. O diagnds-
tico na vida adulta (forma do adulto) é menos comum,
e, geralmente, os pacientes apresentam sintomas mais
leves ou sdo assintomaticos.®

A intervencao cirdrgica pode ser um tratamento
seguro e eficaz para os casos selecionados e, na maior
parte das vezes, € realizada ainda na infancia. As in-
tervencoes na idade adulta também podem ser indica-
das geralmente em individuos sintomaticos.® O tipo de
intervencao depende das anomalias associadas, sendo
que o tratamento basicamente consiste em redirecionar
o retorno venoso para o atrio esquerdo. As abordagens
podem ser realizadas por meio de cirurgia ou por mé-
todos endovasculares que visam a oclusao da circulagao
colateral aortopulmonar.®
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