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Caso 5/ 2017 - Sindrome da Cimitarra e Sequestro Pulmonar em
Evolucao Natural de Mulher com 68 Anos de Idade

Case 5/ 2017 - Scimitar Syndrome and Pulmonary Sequestration in Natural Progression in a 68-Year-Old Woman
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Dados clinicos

Cansaco aos grandes esforcos, acompanhado de
palpitacoes, iniciados ha cerca de 20 anos, sem progressao.
Episédios esparsos de hemoptise de pequena monta neste
periodo. Em uso de enalapril para tratamento de hipertensao
arterial e Metformina para diabetes.

Exame fisico: bom estado geral, eupneica, acianética.
Peso: 56 Kg, Alt.: 160 cm, PA (membro superior direito):
140x90 mm Hg, FC: 95 bpm, SO2 99%.

Precordio: ictus cordis nao palpado, sem impulsoes
sistélicas. Bulhas cardiacas normofonéticas, sem sopros
cardfacos. Figado ndo palpado e pulmdes limpos.

Exames Complementares

Eletrocardiograma: ritmo sinusal, FC 113bpm, sem
sobrecargas cavitarias, PR: 0,12, QRS: 0,89; AP = +60°,
AQRS = +40°, AT = +60° (Figura TA).

Radiografia de térax: drea cardiaca de tamanho normal,
desviada para a direita em decorréncia de hipoplasia do
pulmao direito. O pulmao esquerdo é vicariante e no lobo
inferior direito visualiza-se uma imagem vascular em forma
de Cimitarra (Figura 1B).

Ecocardiograma: cavidades cardfacas normais exceto
por discreto aumento biatrial, funcao biventricular normal.
Aorta = 32 mm, AE = 34, VD = 28, VE = 53, septo = parede
posterior = 10 mm, FEVE = 68%. Observou-se fluxo discreto
do AE para o AD.

Tomografia computadorizada do térax: Situs solitus em
levocardia, com coragao dextroposto. Drenagem venosa
pulmonar anémala a direita com confluéncia das veias
pulmonares para um coletor venoso de grosso calibre
(maior didmetro 11 x 10 mm), com trajeto paramediastinal
descendente, drenando no segmento supra-hepético da veia
cava inferior (Cimitarra) (Figura 1C).

Tronco pulmonar normal (22 mm). Artéria pulmonar esquerda
dilatada (27 mm), com aumento da relagao artéria-brénquio
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intrapulmonar, podendo representar redirecionamento de fluxo
ou aumento da pressao pulmonar. Artéria pulmonar direita
hipoplasica e tortuosa, medindo 10 mm na sua porcao proximal
e 9 mm no terco médio (Figura 1D).

Presenca de ramo arterial calibroso (13 x 13 mm) proveniente
da aorta abdominal, acima da emergéncia do tronco celfaco,
e trajeto ascendente para a regiao péstero-inferior do pulmao
direito (sequestro pulmonar aneurismatico).

Pulmao direito hipoplasico e pulmao esquerdo vicariante.

Descontinuidade da porgao péstero-lateral do diafragma
a direita, sugestiva de hérnia de Bochdalek.

Diagnoastico Clinico
Sindrome de cimitarra com hipoplasia do pulmao direito
e sequestro pulmonar do lobo inferior direito.

Raciocinio Clinico

Paciente oligossintomética, sem definicao de diagnéstico
clinico, devido auséncia de sinais sugestivos de qualquer
cardiopatia congénita e com ECG normal. A radiografia de
térax tornou-se capital para o diagnéstico da sindrome de
cimitarra, confirmado pela angio-tomografia. A repercussao
clinica discreta da anomalia, que permitiu a longa evolugao
natural, decorre da pequena comunicagao interatrial e do
hipofluxo pulmonar a direita.

Diagnéstico diferencial

Cardiopatias congénitas de discreta repercussao podem
apresentar a mesma evolugdo a longo prazo, extensivo
as cardiopatias acianogénicas com discreta passagem
da esquerda para a direita, como na Comunicagao
Interatrial (CIA), Comunicacao Interventricular (CIV) e
Persisténcia do Canal Atrial (PCA).

Conduta

Em virtude da discreta repercussao clinica e hemodinamica
da anomalia venosa pulmonar, considerou-se conduta
clinica expectante.

Comentarios

A sindrome da cimitarra é uma anomalia da drenagem
venosa do pulmdo direito para a veia cava inferior
acompanhada de hipoplasia pulmonar direita, anormalidade
na arvore bronquica, dextrocardia, suprimento arterial
sistémico para o pulmao direito origindrio da aorta abdominal.
Ocorrem, concomitantemente, anomalias cardiacas
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Figura 1 - Eletrocardiograma normal (A). Radiografia de térax (B) em péstero-anterior salienta area cardiaca de tamanho normal, a direita, hipoplasia pulmonar direita
e estrutura vascular em forma de Cimitarra (seta). Angiotomografia salienta a veia pulmonar direita em forma de Cimitarra (seta), drenando na veia cava inferior (C) e 0
contraste de tamanho entre as artérias pulmonares (D). TP: tronco pulmonar; APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda.

congénitas em um tergo dos casos, tais como: defeito do septo
ventricular e/ou atrial, persisténcia do canal arterial, coartagao
da aorta e tetralogia de Fallot. Outras malformagoes que
podem estar associadas a essa sindrome sdo: eventragao do
hemidiafragma direito, anormalidades vertebrais, hipospadia,
ureter duplo e duplicacao uretral.

A primeira descrigao dessa sindrome foi feita por Cooper

e Chassinat em 1836 e o primeiro tratamento cirdrgico foi
descrito por Kirkling et al.,” em 1956.

Dupuis et al.,? classificaram a sindrome da cimitarra em
duas formas: a infantil, que ocorre em criangas menores de
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