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Tetralogia de Fallot asociada a sindrome de cimitarra
Tetralogy of Fallot associated with scimitar syndrome

Jaiber Gutiérrez, MD.; Walter Mosquera, MD. V; Gabriel Santiago, MD. ; Claudia Guerrero, MD. V;

Ana Milena Bravo, MD.

Cali, Colombia.

Se expone el caso de un nifio de catorce meses de edad, con tetralogia de Fallot asociada a sindrome
de cimitarra, cuyo diagnostico se realizé6 mediante ecocardiografia, cateterismo cardiaco y angio-TAC.
Se hace referencia a las consideraciones clinicas y quirargicas de este caso que hasta la fecha es el

quinto reportado en la literatura.
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We describe the case of a fourteen-month-old boy with tetralogy of Fallot associated with scimitar
syndrome, whose diagnosis was made by echocardiography, cardiac catheterization and angio-CT. We
relate the clinical and surgical considerations in this case which is so far the fifth reported in the literature.
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Introduccion

El sindrome de cimitarra es una rara condicién descrita
por primera vez por Coopery Chassinaten 1836 (1). Se
caracteriza en su forma completa por un drenaje venoso
anémalo del pulmén derecho ala porcién suprahepdtica
de la vena cava inferior (2), irrigacién arterial aberrante
de la aorta abdominal al pulmén derecho, hipoplasia
del pulmén derecho y dextroposicion del corazén, con
o sin secuestro pulmonar (3). Se han reportado varios
defectos cardiacos congénitos en asociacién con este
sindrome (2, 3). En este sentido, se ha informado acer-
ca de la asociacién con tetralogia de Fallot en cuatro
ocasiones; en este articulo se presenta el quinto caso
de esta inusual asociacién y se describen las ayudas
diagnésticas utilizadas y el procedimiento quirGrgico de
reparacién total.
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Reporte del caso

Paciente de catorce meses, de género masculino, asin-
tomdtico, excepto por pobre ganancia pondoestatural,
a quien, a sus tres meses de vida, le descubren soplo
cardiaco y le diagnostican tetralogia de Fallot mediante
ecocardiografia, tras lo cual le remiten a la institucién
para estudio y manejo. Al examen fisico se encontré a un
menor de 6 kilogramos (-3DS) de peso, con saturacién
88-90% al aire ambiente, cianosis perioral y acrocianosis
leve; la auscultacion cardiaca reveld soplo sistélico 4/6
més audible en foco pulmonar.

En el ecocardiograma se hall6 comunicacién
interauricular amplia tipo seno venoso inferior con
shunt de izquierda a derecha, sin dilatacién auricular ni
venosa; las conexiones son concordantes. Se demostrd
la llegada de la vena pulmonar inferior derecha a la
vena cava inferior en frente de las venas suprahepdticas;
de igual manera, de la aorta descendente se demostré
una colateral larga con obstruccién moderada con
gradiente de 55 mm Hg y flujo continuo que penetra el
diafragmay se dirige a la base pulmonarinferior derecha.
Hay comunicacién interventricular subaértica amplia
con shunt de derecha a izquierda; no hay dilatacién
de las cavidades ni obstrucciones interventriculares, y
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existe cabalgamiento adrtico del 59% sobre el septum
interventricular. Se demuestra obstruccién del infundibulo
ventricular derecho por hipertrofia septal, con un
gradiente pico de 80 mm Hg. El tronco de la arteria
pulmonar confluye a dos ramas; la derecha de 5 mm
y la izquierda de 8 mm de didmetro. La insuficiencia
tricuspidea permitié estimar una presion del ventriculo
derecho a nivel sistémico.

Posteriormente se realizé cateterismo cardiaco iz-
quierdo y derecho, asi como arteriografia pulmonar
con los siguientes hallazgos: tetralogia de Fallot con
estenosis pulmonar moderada, con gradiente de 40
mm Hg; presién del ventriculo derecho que corresponde
aproximadamente a 75% de la presién sistémica. Adi-
cionalmente se observé que el l6bulo medio e inferior
del pulmén derecho se perfundia por colaterales de la
aorta abdominal sin flujo dual (Figuras 1y 2) y el drenaje
venoso de estos l6bulos se dirigia hacia la vena cava
inferior (Figura 3).

Serealizé angio-TAC de pulmones con reconstruccién
3D delaviaaérea, enel cual se observé arteria pulmonar
derecha de menor calibre que la contralateral y rama
sistémica con origen en la aorta abdominal que irrigaba
la regién posterior del pulmén derecho, asi como drenaje
venoso anémalo del pulmén derecho, con unarama que
ingresaba a la vena cavainferior suprahepdtica. Enel lado
derecho, alteraciéon en la segmentacién de la via aérea
con el bronquio fuente bifurcandose aproximadamente
a 19 mm de la carina en dos ramas, encontrédndose, al
parecer, divido parcialmente por una cisura. La porcién
anterosuperior de éste estaba irrigada por ramas de
la arteria pulmonar y la porcién inferoposterior por la
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rama sistémica. Se observé asimetria en el volumen del
campo pulmonar izquierdo, y se hallaron atelectasias
subsegmentarias basales izquierdas y lobulacién del
hemidiafragma derecho adyacente al sitio del paso de
los vasos aberrantes al abdomen. Los anteriores hallaz-
gos sugirieron sindrome de cimitarra con arterializacién
parcial (Figura 4).

Una vez estudiado el caso, el paciente se llevé a ciru-
gia donde se realizé reparacién total de la cardiopatia,
procedimiento que incluyé cardioplegia; posteriormente
se hizo ventriculotomia derecha con amplia reseccién
infundibular a través de la cual se observé una comu-
nicacién interventricular subaértica que se cerré con un
parche de poliéster. Se observé comunicacién interauri-
cular tipo seno venoso inferior que se amplié resecando
la ldmina de la fosa oval; luego se tunelizaron las venas
derechas de la cimitarra con un parche de pericardio
hacia la auricula izquierda. Cabe anotar que el drenaje
de la vena cava inferior y de las venas suprahepdticas se
realizé mediante la introduccién de una cénula venosa
en la vena cava inferior, y el uso de dos aspiradores:
uno para drenar las venas suprahepdticas y otro para
drenar las venas pulmonares derechas. Seguidamente,
se purgaron las cavidades izquierdas y se desclamped la
aorta, terminando la reparacién con el corazén latiendo.
La evolucién posquirdrgica del paciente fue favorable y
hasta el momento se encuentra estable.

Discusion
El sindrome de cimitarra se asocia hasta en 30% de

los casos con cardiopatias congénitas como la comu-
nicacién inferauricular e interventricular (3), el ductus

Figura 1. Angiografia pulmonar derecha selectiva en la que se observa
perfusién del 16bulo pulmonar superior y medio.

Figura 2. Angiografia en la colateral aortopulmonar; se aprecia lébulo
inferior derecho y parte del l6bulo medio derecho.



Revista Colombiana de Cardiologia
Noviembre/Diciembre 2012

Vol. 19 No. 6
ISSN 0120-5633 331

Figura 3. Drenaje venoso del l6bulo inferior derecho hacia la vena cava
superior.

arterioso persistente, la coartacién de aorta, la tetralogia
de Fallot, la vena cava superior izquierda persistente, las
fistulas arteriovenosas pulmonares, la estenosis pulmonar,
la ausencia de vena cava inferior, la continuacién de
la &cigos hacia la vena cava superior y el sindrome de
Shone (3, 6). De forma individual la tetralogia de Fallot
se asocia en 0,6% a drenaje venoso anémalo pulmonar
y son més raros aun los casos relacionados con sindrome
de cimitarra (4, 5). En general, los pacientes con esta
asociacion presentan caracteristicas clinicas aisladas de
Fallot, lo cual se debe a que el hipoflujo pulmonar es
la lesion dominante incluso cuando el retorno venoso
pulmonar es obstructivo (6). Hasta el momento, en la
revision de la literatura de los reportes de casos de te-
tralogia de Fallot asociado a sindrome de cimitarra, se
observa como factor comin el uso combinado de ayudas
diagndsticas invasivas y no invasivas para realizar el
diagnéstico (angiotomografia, angiorresonancia, cate-
terismo cardiaco), ademas del estudio ecocardiografico
inicial (6, 7). Debido al escaso nimero de pacientes con
este frastorno, el cirujano se enfrenta a un refo para la
correccién quirdrgica total utilizando circulacién extra-
corpérea vy, en el caso que se expone, a la técnica de
canulacién descrita.

Figura 4. AngioTAC de pulmones con reconstruccién 3D de la via aérea;
se observa imagen de retorno venoso pulmonar anémalo hacia la vena
cava inferior.

Una vez corregido el defecto es importante tener en
cuenta el riesgo a desarrollar diferentes grados de hi-
pertensién pulmonar debido al flujo arterial que aporta
la circulacién colateral aortopulmonary a los diferentes
grados de hipoplasia pulmonar asociados al defecto (6).
Porlotanto, es necesario realizar un seguimiento estrecho
de estos pacientes, sin descartar la posibilidad de una
futura embolizacién de estos vasos colaterales, seguido
de una lobectomia pulmonar.
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