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PALABRAS CLAVE Resumen
Sindrome de la Objetivos: Describir morfolégicamente un bloque visceral toracoabdominal de un caso de sin-
cimitarra; drome de la cimitarra. Proponer una hipotesis patogenética que explique el desarrollo de las
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las venas pulmonares
derechas;

Hipoplasia y displasia
del pulmon derecho;
Cardiopatia
congénita;

México

conexiones venosas pulmonares de este sindrome.

Método: El espécimen anatomico se describid con el sistema secuencial segmentario. Se deter-
mino6 el situs, las conexiones entre los segmentos cardiacos y las anomalias agregadas. Se
describi6 la anatomia de ambos pulmones, incluida la conexion venosa pulmonar. Se elabord
una hipédtesis patogenética que explica la conexion venosa pulmonar a través de una correlacion
entre la patologia del sindrome y el desarrollo normal de las venas pulmonares.

Resultados: El situs fue solitus, las conexiones entre los segmentos cardiacos fueron normales,
existio hipoplasia y displasia del pulmoén derecho con secuestro del lobulo inferior; las venas
pulmonares derechas drenaron a un colector curvo en la porcion suprahepatica de la vena
cava inferior y las venas pulmonares izquierdas lo hicieron a la auricula izquierda. El secuestro
pulmonar recibid irrigacion a través de una colateral aortopulmonar. Existié una comunicacion
interauricular.

Conclusiones: La hipotesis patogenética propone que las conexiones venosas pulmonares de
este sindrome representan la persistencia del horizonte xiv de Streeter (28-30 dias de desarro-
llo), periodo en el que el seno de las venas pulmonares presenta conexion venosa doble con
la auricula izquierda y con un colector de la conexion primitiva que desemboca en la vitelina
derecha de la que se deriva la porcion suprahepatica de la vena cava inferior.
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Abstract

Objectives: To describe morphologically a toracoabdominal visceral block of a scimitar’s syn-
drome case. We propose a pathogenetic theory wich explains the development of the pulmonary
venous connection in this syndrome.

Method: The anatomic specimen was described with the segmental sequential system. The situs
was solitus, the connections between the cardiac segments and the associated anomalies were
determined. The anatomy of both lungs, including the venous pulmonary connection, was des-
cribed. A pathogenetic hypothesis was made, which explains the pulmonary venous connection
throw a correlation between the pathology of this syndrome and the normal development of

Results: The situs was solitus, the connections of the cardiac chambers were normal; there
were hypoplasia and dysplasia of the right lung with sequestration of the inferior lobe; the right
pulmonary veins were connected with a curved collector which drainaged into the suprahepatic
segment of the inferior vena cava; the left pulmonary veins were open into the left atrium. The
sequestered inferior lobe of the right lung received irrigation throw a collateral aortopulmonary

Conclusions: The pathogenetic hypothesis propose that the pulmonary venous connection in this
syndrome represent the persistent of the Streeter’s horizon xiv (28-30 days of development),
period in which the sinus of the pulmonary veins has double connection, with the left atrium
and with a primitive collector into the right viteline vein which forms the suprahepatic segment

© 2015 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Published by Masson Doyma México

Mexico -
the pulmonary veins.
vessel. There was an atrial septal defect.
of the inferior vena cava.
S.A. All rights reserved.
Introduccion

El sindrome de la cimitarra se caracteriza por la conexion
anémala de las venas pulmonares derechas en la porcion
suprahepatica de la vena cava inferior o a la auricula dere-
cha, por encima de la desembocadura de esta vena (fig. 1). El
sindrome incluye dextroposicion del corazon debido al grado
de hipoplasia del pulmén derecho y de la rama derecha de
la arteria pulmonar, anomalias sistémicas de la irrigacion
arterial del pulmon derecho (arterias colaterales aortopul-
monares que pueden originar cortocircuito de izquierda a
derecha), secuestro broncopulmonar del ldbulo inferior con
displasia de los bronquios derechos superior o medio y otras
alteraciones extracardiacas y cardiacas; entre estas Ultimas
la mas frecuente es la comunicacion interauricular. El colec-
tor venoso que recoge la sangre de las venas pulmonares
derechas tiene un trayecto curvo que se evidencia en la
radiografia y que ha sido comparado por su forma con la
cimitarra, nombre dado a una daga turca'"® (fig. 2).

Se han descrito variantes en este sindrome; por ejemplo,
el ubicado a la izquierda, en el que las venas pulmona-
res izquierdas desembocan en un colector que drena en
la vena cava inferior’, la presencia de 2 colectores curvos
paralelos’, una rama del colector que se conecta con la auri-
cula izquierda?, la presencia de estenosis en el colector® o
la conexion del colector con una vena sacrocardinal pél-
vica en un paciente con ausencia de la porcion hepatica
de la vena cava inferior®. También se ha descrito multiple
conexion andémala en un paciente: supracardiaca, car-
diaca e infracardiaca’. La vena cimitarra curvilinea puede
ser enmascarada por la dextroposicion del corazéon dere-
cho; este signo radioldgico no es especifico del colector
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Figura1 Esquema frontal de un corazon que muestra la cone-
xion anomala de las venas del pulmoén derecho a la porcion
suprahepatica de la vena cava inferior. AD: auricula derecha;
Al: auricula izquierda; VCI: vena cava inferior; VCS: vena cava
superior; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

anémalo curvo, ya que puede representar a una vena vari-
cosa conectada normalmente con la auricula izquierda'®.
La etiologia de este sindrome no es clara, es una anoma-
lia que involucra fundamentalmente al desarrollo pulmonar
principalmente del pulmén derecho, aunque puede estar
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Figura 2 Radiografia de torax de un caso con sindrome de la
cimitarra. Obsérvese en el hemotorax derecho el trayecto curvo
del colector venoso (flechas).

afectado el pulmon izquierdo?; el dafo ocurre temprana-
mente durante el desarrollo de las venas pulmonares en la
cuarta y quinta semanas del desarrollo prenatal'’. Existe
preponderancia del sexo femenino en una proporciéon de
1.4:1°,

El sindrome de la cimitarra se clasifica en 3 grupos de
acuerdo con la edad de los pacientes. El grupo | constituye la
forma adulta sin hipertension arterial pulmonar y con comu-
nicacidn interauricular pequefa, que es el mejor tolerado'?;
el grupo 1 se caracteriza por su asociacion con cardiopatias
congénitas complejas, lo que modifica la historia natural y
la sintomatologia; el grupo i es el infantil, esta caracteri-
zado por hipertension arterial pulmonar severa y presenta
mal pronostico; los sintomas mas frecuentes son los respira-
torios y la disnea progresiva'>. Los estudios diagndsticos por
imagen establecen las caracteristicas de este sindrome.

La patogénesis es la parte de la embriopatologia que
estudia las alteraciones de los procesos del desarrollo
embrionario que originan las malformaciones congénitas;
son ejemplos de mecanismos patogenéticos la desviacion
anterior del septum infundibular, que origina la tetralogia
de Fallot; la falta de crecimiento de las almohadillas endo-
cardiacas auriculoventriculares, que origina la ausencia de
la tabicacion auriculoventricular; y la atresia del canal auri-
culoventricular derecho, que origina la ausencia de conexion
auriculoventricular derecha' ">,

En este trabajo se presenta una teoria que explica la
patogénesis de la conexion de las venas pulmonares presente
en este sindrome. Esta hipotesis esta basada en el conoci-
miento del desarrollo de las venas pulmonares’'"6-18,

Material y método

Se describe morfoldgicamente un bloque visceral toracoab-
dominal que muestra el sustrato anatéomico del sindrome
de la cimitarra perteneciente a la coleccion patologica del
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. El cora-
zon fue estudiado con el sistema secuencial segmentario
empleado en el diagndstico de las cardiopatias congénitas'®.
Se determind el situs auricular y abdominal, las

Figura 3  Fotografia de un bloque visceral post mortem con
sindrome de cimitarra. Obsérvese el colector curvo (asterisco)
y la arteria que irriga el secuestro pulmonar (2 asteriscos). AD:
auricula derecha; H: higado; PD: pulmén derecho; VCI: vena
cava inferior; VCS: vena cava superior; VD: ventriculo derecho.

conexiones auriculoventriculares y ventriculoarteria-
les, el retorno venoso pulmonar, los tabiques cardiacos y
las anomalias agregadas. Se consigno el tamano del pulmén
derecho y la estructura lobar, bronquial y vascular. Se
elabord una correlacion anatomoembrioldgica en la que se
establecio la correspondencia entre la alteracion anatomica
y el desarrollo de la conexion venosa pulmonar, que sirvio
de base para explicar hipotéticamente la patogénesis de las
alteraciones presentes en este sindrome.

Resultados

El situs auricular cardiaco y abdominal fue solitus, las cone-
xiones auriculoventriculares y ventriculoarteriales fueron
concordantes, las venas pulmonares izquierdas desembo-
caron en la auricula izquierda, y las del pulmén derecho
drenaron en un colector curvo que desembocé en la vena
cava inferior, por encima del diafragma (fig. 3). Estuvo pre-
sente una comunicacion interauricular a nivel del orificio
oval. Existio hipoplasia del pulmon derecho y displasia de
los bronquios medio y superior derechos, asi como secuestro
pulmonar, que afecté al lébulo pulmonar inferior dere-
cho, que fue irrigado por una arteria originada de la aorta
abdominal (colateral aortopulmonar). La auricula derecha
presentd un crecimiento moderado y el ventriculo derecho
estuvo dilatado e hipertrofiado (fig. 3).
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Discusion

La correlacion anatomoembriologica establece la corres-
pondencia entre el rasgo anatoémico de la conexion venosa
pulmonar doble que presenta este sindrome y la embriogé-
nesis de las venas pulmonares. Esta correlacion constituye
la herramienta metodoldgica para formar la hipdtesis pato-
genética que explica la formacion del sindrome.

En el horizonte xi de Streeter del desarrollo embrionario
humano (25-27 dias)? aparece el esbozo de los pulmones
como una evaginacion endodérmica de la porcion mas cau-
dal del piso de la faringe primitiva; dicho esbozo se asocia
con mesénquima esplacnico, del cual se originan los angio-
blastos que forman los vasos sanguineos del plexo pulmonar.
Al mismo tiempo, del techo de la auricula izquierda surge

VA VCAD

Figura 4 Vista posterior de un esquema que muestra las
conexiones primarias entre el seno de las venas pulmonares
y las venas sistémicas embrionarias. Los colectores primarios
estan representados del 1 al 9. Obsérvese el origen de la vena
pulmonar primitiva (asterisco). AD: auricula derecha; Al: auri-
cula izquierda; CD: cuerno derecho; Cl: cuerno izquierdo; CV:
conducto venoso; H: higado; PD: pulmoén derecho; Pl: pulmén
izquierdo; SVP: seno de las venas pulmonares; TVBI: tronco
venoso braquiocefalico izquierdo; VCAD: vena cardinal ante-
rior derecha; VCAI: vena cardinal anterior izquierda; VCPD:
vena cardinal posterior derecha; VCPI: vena cardinal posterior
izquierda; VPo: vena porta. 1: colector hacia la futura vena
cava superior; 2: colector hacia el cayado de la vena acigos; 3:
colector hacia la vena cava superior; 4: colector hacia la por-
cion sinusal de la auricula derecha; 5: colector hacia la porcion
suprahepatica de la vena cava inferior; 6: colector hacia la vena
porta; 7: colector hacia el conducto venoso; 8: colector hacia
el seno venoso coronario; 9: colector hacia la vena vertical.

una evaginacion endotelial que constituye el primordio de
la vena pulmonar comin (VPC) (fig. 4). Cuando el embrién
alcanza la edad del horizonte xii de Streeter (27-29 dias)?' se
inicia la vasculogénesis pulmonar, que incluye una extensa
red capilar situada entre ambos pulmones; los capilares de
esta zona se fusionan entre si y forman una pequefia camara
denominada seno de las venas pulmonares (SVP), que tiene
origen extrapulmonar y extracardiaco; este seno establece
conexiones con las venas sistémicas bilaterales en desarro-
llo: cardinal anterior y comdn derechas, que originan a la
vena cava superior y cardinal posterior derecha que forma
el cayado de la vena acigos; cardinal anterior izquierda,
de la que surgen las venas cavas superior izquierda y ver-
tical; la vena vitelina derecha, que origina el segmento
suprahepatico de la vena cava inferior; las venas hepaticas,
suprahepaticas y porta y los cuernos sinusales del corazon,
el izquierdo, que origina el seno venoso coronario, y el

SVP

Figura5 Esquemas que muestran la conexion venosa pulmo-
nar secundaria con la auricula izquierda a través de la vena
pulmonar comun. A) Acercamiento de la vena pulmonar comin
con el seno venoso pulmonar. B) Conexion de la vena pulmonar
comun (flecha) con el seno venoso pulmonar; obsérvese la atre-
sia de los colectores primitivos de la conexion venosa pulmonar
primaria (lineas discontinuas). C y D) Incorporacion del seno
venoso pulmonar al techo de la auricula izquierda. AD: auricula
derecha; Al: auricula izquierda; SVP: seno de las venas pulmo-
nares; VPC: vena pulmonar comun; 1: colector hacia la futura
vena cava superior; 2: colector hacia el cayado de la vena aci-
gos; 3: colector hacia la vena cava superior; 4: colector hacia la
porcion sinusal de la auricula derecha; 5: colector hacia la por-
cion suprahepatica de la vena cava inferior; 6: colector hacia
la vena porta; 7: colector hacia el conducto venoso; 8: colec-
tor hacia el seno venoso coronario; 9: colector hacia la vena
vertical.
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derecho, que forma la porcion sinusal de la auricula derecha
(fig. 4). En este horizonte la VPC crece hacia el SVP. En los
horizontes de Streeter xiv (28-30 dias) y xv (30-32 dias)?* la
VPC canalizada se conecta con el SVP. Se inicia la involucion
de los canales de la conexién venosa pulmonar primaria con
los plexos cardinal y umbilicovitelino.

Durante los horizontes de Streeter xvi al xvii (32-37 dias)??
el SVP pierde la mayor parte de sus conexiones con las venas
sistémicas y se conecta con la auricula izquierda a través
de la VPC; se inicia la integracion del SVP con la auricula
izquierda a nivel de su techo para constituir su porcion sinu-
sal, en la cual penetran separadamente las venas de ambos
pulmones (fig. 5).

La premisa para que se desarrolle cualquier tipo de
conexion anoémala de las venas pulmonares es la falta de
crecimiento y desarrollo de la VPC, lo que impide el estable-
cimiento de la conexion venosa secundaria. En el sindrome
de la cimitarra ocurre la persistencia del colector que recibe
las venas del pulmon derecho que desemboca en la porcion
suprahepatica de la vena embrionaria vitelina derecha de la
que deriva esa porcion de la vena cava inferior, y ademas se
desarrolla la VPC del techo de la auricula izquierda que se
conecta con la parte izquierda del SVP; de esta manera la
sangre de este seno drena del lado derecho hacia el colec-
tor curvo y en su extremo izquierdo drena hacia la auricula
izquierda. La disminucion del flujo sanguineo en la parte

®

- .
= Commaon pulmonany vein

Figura 6

Esquemas que ilustran la hipdtesis sobre la morfogénesis de la conexion venosa pulmonar del sindrome de la cimitarra.

A) Muestra la persistencia del colector que une el seno de las venas pulmonares con la porcion suprahepatica de la vena cava
inferior y el inicio de la conexion entre dicho seno y la auricula izquierda. B y C) Muestran la separacion del seno venoso pulmonar.
D) El seno venoso pulmonar queda separado en 2 porciones, la izquierda se conecta a la auricula izquierda y la derecha se contintia
con el colector venoso pulmonar curvo. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; CVP: colector venoso pulmonar;
D: diafragma;H: higado; SVP: seno de las venas pulmonares; VCI: vena cava inferior.fbibl
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central del SVP determina una reduccion en su calibre, y
esta estrechez progresiva produce una separacion ulterior
del mismo; la parte derecha se integra al colector curvo y
la izquierda conecta las venas del pulmon izquierdo con la
auricula izquierda (fig. 6).

En el desarrollo pulmonar operan 5 procesos morfogené-
ticos que conducen el desarrollo anatémico e histologico de
este organo. Estos procesos son: las interacciones inducto-
ras epitelio-mesénquina, el crecimiento, la diferenciacion
celular, el movimiento y la apoptosis?>~?’. La primera es la
responsable de la construccion y diferenciacion del arbol
bronquial y del establecimiento del epitelio respiratorio;
cuando este proceso se altera origina la displasia y la hipo-
plasia del organo, el secuestro pulmonar, las alteraciones
vasculares intrapulmonares y la diferenciacion del epitelio
respiratorio es anormal?%°,

Conclusiones

La hipdtesis patogenética presentada en este trabajo explica
suficientemente las conexiones venosas pulmonares que
caracterizan a este sindrome. Estas representan la persis-
tencia del patrdn vascular que opera durante el horizonte xiv
de Streeter (28-30 dias de desarrollo), cuando la VPC de la
auricula izquierda se conecta con el SVP y, a la vez, continta
permeable el canal primitivo de la conexion venosa pulmo-
nar primaria que desemboca en la porcion suprahepatica de
la vena cava inferior.
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