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RELATO DE CASO

A importdncia da radiografia de torax
no diagnostico da sindrome da cimitarra

The importance of chest radiograph in the diagnosis of scimitar syndrome

Eliane Lucas!, Andrea L. Teldeschi, Francisco Chamié3, Astolfo Serra3, Sérgio Ramos?,
Maria L.O. Silva4, Franco Sbaffi’

Resumo

Objetivo: Alertar sobre a importincia da radiografia de térax
no diagndstico da Sindrome da Cimitarra, apresentando como
elementos principais a drenagem andmala venosa do pulmio direito
para a veia cava inferior, hipoplasia do pulmao direito e da artéria
pulmonar, anomalias da segmentacdo bronquica e da vasculatura
arterial pulmonar.

Métodos: Os autores relatam um caso da Sindrome da Cimitar-
ra em um escolar de 8 anos e discutem os métodos diagndsticos e o
tratamento cirtrgico.

Resultados: A crianca apresentou evolugdo favoravel apds
abordagem cirdrgica e seguimento sem complicacdes.

Conclusio: A Sindrome da Cimitarra é uma entidade rara, que
pode cursar com manifestagdes clinicas pouco evidentes. Nesses
casos, a radiografia de térax torna-se um exame de grande relevan-
cia no rastreamento dessa anomalia, ji que demonstra uma persis-
tente imagem paracardiaca direita, conseqiiente a drenagem da veia
pulmonar direita na veia cava inferior (“Sinal da Cimitarra™).
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Introducao

A Sindrome da Cimitarra € uma rara anomalia congé-
nita pulmonar, que possui um amplo e varidvel espectro de
apresentacdes. Tem como elemento principal a drenagem
andmala venosa pulmonar direita para a veia cava inferior,
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Abstract

Objective: To emphasize the importance of chest X-Rays in the
diagnosis of Scimitar Syndrome. This anomaly is usually charac-
terized by the presence of anomalous venous drainage of the right
lung to the inferior vena cava, abnormal bronchial segmentation,
and alterations of pulmonary artery and right lung vascularization.

Methods: The authors report a case of Scimitar Syndrome in an
8 year-old-child, discussing its diagnostic methods and surgical
treatment.

Results: The child presented good outcome after surgical
therapy, with an uneventful follow-up.

Conclusion: The Scimitar Syndrome is a rare anomaly, which
may present few clinical manifestations. The chest X-Ray is a very
relevant tool in the screening of this disease, since it discloses a
persisting right paracardiac image, as a result of abnormal right
pulmonary venous drainage to inferior vena cava (“Scimitar sign”)
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que se associa freqiientemente a alteracdes como dextro-
cardia sem situs inversus, hipoplasia do pulmao direito e
da artéria pulmonar, anomalias do suprimento vascular do
pulmio direito e malformagdes da segmentacio bronqui-
cal"10 Os autores apresentam um caso de cujo diagndstico
suspeitou-se através da radiografia de torax.

Relato do caso

Crianca de 8 anos, peso de 28 kg, sexo masculino, cor
branca, encaminhada devido aos quadros de pneumonias
de repeticdo. Refere auséncia de internagdes anteriores e
diagndstico de asma bronquica a partir dos 2 anos de idade.
Ao exame fisico, apresentava-se com bom desenvolvi-
mento pondero-estatural, eupnéico e com discretos roncos
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a ausculta pulmonar. O exame cardiovascular mostrava
pulsos periféricos normais, ventriculo direito palpdvel
+/4, sopro sistélico de ejecdo 2+/6 em foco pulmonar com
a segunda bulha desdobrada variavelmente. A radiografia
de térax em PA revelava imagem convexa paracardiaca
direita (“sinal da cimitarra”) e tronco da artéria pulmonar
abaulado com moderado hiperfluxo pulmonar (Figura 1).
O eletrocardiograma era normal, e o ecocardiograma com
color-doppler mostrava septo interatrial integro e mode-
rada sobrecarga volumétrica das cavidades direitas. O
mapeamento color-doppler evidenciava fluxo sangiiineo
aumentado da veia cava inferior (VCI), que se encontrava
dilatada (Figura 2). No corte subcostal, observou-se ima-
gem sugestiva de drenagem andmala da veia pulmonar
direita para a veia cava inferior, na altura do diafragma. A
tomografia de térax evidenciou imagem de dilatacdo da
veia pulmonar direita, drenando na veia cava inferior
(Figura 3). O cateterismo cardiaco confirmou a suspeita
diagnéstica da Sindrome da Cimitarra e demonstrou o
seqiiestro do lobo inferior direito pulmonar visto através
da aortografia, com o suprimento dessa drea feito por
colaterais aorto-pulmonares (Figura 4A e 4B). O paciente
foi encaminhado para cirurgia, sendo reconectada a veia
pulmonar direita ao atrio esquerdo e realizada a resseccao
do lobo inferior direito pulmonar. A crianca apresentou
excelente evolucdo clinica.

Figura 1 - Radiografia de térax em PA demonstra o “Sinal da
Cimitarra” (seta)

Discussao

A Sindrome da Cimitarra ¢ uma malformacio rara e
caracteriza-se pela anomalia da drenagem venosa do
pulmio direito para a veia cava inferior. Geralmente, o
vaso de drenagem € tnico e desemboca na VCI abaixo do
diafragma (Figura 5). Em outras situagdes, poderemos ter
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Figura 2 - TC de térax demonstra a veia pulmonar direita
andmala (seta) conectada na veia cava inferior, que
se encontra bastante dilatada

mais de um vaso de drenagem venosa, isto é, um dirigindo-
se para o atrio esquerdo, e o outro, anormalmente, para a
VCI. O suprimento arterial pulmonar também podera
variar amplamente!-3, podendo se originar da artéria pul-

VCS

Figura 3 - Anatomia da Sindrome da Cimitarra
AD: éatriodireito
AE: atrio esquerdo
VD: ventriculo direito
VE: ventriculo esquerdo
VCI: veia cava inferior
VCS: veia cava superior
VPD: veia pulmonar direita
VPE: veia pulmonar esquerda
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Figura 4 - A) Cateterismo cardiaco. A injecdo na veia pulmo-
nar direita andmala (asterisco), conectada na veia
cava inferior, caracterizando o “sinal da Cimitarra”.
B) Demonstra suprimento arterial do lobo inferior
direito através de colaterais (setas) origindrias da
aorta descendente (AQO), produzindo o seqiiestro
pulmonar

monar, das artérias bronquicas ou de vasos sistémicos
andmalos origindrios da aorta, isto €, como o caso descri-
to, produzindo um seqiiestro pulmonar direito. Em cerca
de metade dos casos, o tamanho do pulmao direito é
discretamente reduzido, porém existem situacdes com
hipoplasia pulmonar severa e conseqiiente dextroposi¢io
cardiaca®*. J4 foi relatada a rara associagio da Sindrome
da Citarra com “Pulmio em Ferradura” (Horsehoe Lung),

Jornal de Pediatria - Vol. 74, N°6, 1998 481

em que existe uma fusdo congénita de ambos os pulmdes,
cruzando a linha média, e, nesses casos, extremamente
raros, o prognéstico é bastante ruim!9.

O diagnéstico da Sindrome da Cimitarra geralmente é
suspeitado em criangas maiores e adultos devido a realiza-
¢do ocasional de uma radiografia de térax, em que se
detecta o “sinal da Cimitarra”!-2, Esse grupo de pacientes
sdo oligo ou assintomaticos>*9. Lactentes e criancas
menores, ao contrario do grupo anterior, geralmente apre-
sentam sintomas precoces e severos. Nesses casos, 0O
diagndstico é precoce e o progndstico é ruim. A gravidade
dos sintomas € devida a diversas causas, dentre elas, a
presenca de hipertensdo pulmonar, anomalias complexas
do suprimento vascular pulmonar, estenose de veias pul-
monares e associacdo com outras cardiopatias congéni-
tas>*2. Os defeitos cardiacos congénitos descritos sdo a
comunicacdo interatrial, e, mais raramente, a comunica-
¢do interventricular; a persisténcia do canal arterial; as
estenoses pulmonares periféricas miltiplas e a tetralogia
de Fallot. Malformagdes diafragmaticas, tais como even-
tragdes e hérnia de Bochdalek, j4 foram relatadas3-19,

Em pacientes pouco sintomdticos, como o caso relata-
do, hé suspeita do diagnéstico quando, na avaliagdo da
radiografia de térax, existe uma persistente imagem hipo-
transparente paracardiaca direita - Sinal da Cimitarra -,
que muitas vezes € confundida como drea de condensacio
pneumdnica. A tomografia computadorizada pode auxi-
liar no diagnéstico, porém, em alguns casos, ndo se
consegue definir exatamente o local da drenagem da veia
andmala na VCIZ*8, Apesar de nio ter sido realizada em
nosso paciente, muitos trabalhos enfatizam que a resso-
nancia magnética é um excelente exame para o estabele-
cimento do diagnéstico. A ecocardiografia color-doppler
€ importante ndo sé para diagndstico, mas principalmente

!
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na investigacdo de defeitos cardiacos congénitos associa-
dos. Ressaltamos, porém, que o cateterismo cardiaco é o
exame de eleicdo para confirmagdo anatdmica e avaliagdo
dos dados hemodindmicos, que terdo o papel fundamental
para a programacio da conduta clinica ou cirdrgica®*10,
A cirurgia € indicada nos pacientes sintomdticos. A pneu-
mectomia deve ser avaliada na presenga de pulmao hipo-
plasico, infec¢des de repeticao, bronquiectasias e anorma-
lidades no suprimento arterial pulmonar.

O nosso caso possibilitou a corregdo fisiol6gica com a
anastomose da veia de drenagem no étrio esquerdo e a
ressec¢do do lobo inferior direito pulmonar. O paciente
apresentou excelente evolucao clinica.

Os autores ressaltam a importancia da Sindrome, que
pode ser suspeitada com uma simples radiografia de térax,
e demonstram que, devido ao seu amplo e complexo
espectro de apresentacdes, devem ser realizados todos os
exames complementares para melhor andlise do caso e
orientacdio terapéutica.
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