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RESUMEN 
El síndrome de cimitarra es una malformación cardiaca congénita, no tan frecuente constituyendo el 0.5 al 2% de las cardiopatías 
congénitas y el 3 al 5% de los casos de retorno anómalo de venas pulmonares. Ocasionada por un defecto en el desarrollo embrio-
lógico del seno venoso pulmonar, que condiciona la persistencia de las venas pulmonares aberrantes. Es caracterizado por la pre-
sencia de un drenaje anómalo de las venas pulmonares, que mediante la vena cava inferior es dirigido a la aurícula derecha. Clíni-
camente, se presenta de forma muy variable, desde un cuadro asintomático hasta uno de insuficiencia cardiaca severa, siendo la 
taquipnea la manifestación clínica más frecuentemente asociada y cuya inespecificidad dificulta el diagnóstico; características como 
la edad de presentación y las malformaciones que suelen coexistir con este síndrome son los principales factores determinantes de 
la severidad de las manifestaciones.  
En este documento describimos el caso de un neonato portador del síndrome de cimitarra, con énfasis en la evolución clínica apa-
rentemente benigna y el protocolo requerido para la determinación diagnostica. 
Palabras clave: Drenaje pulmonar anómalo; Síndrome de Cimitarra; Neonatología. 
 
ABSTRACT 

Scimitar syndrome is a congenital cardiac malformation, not so frequent, constituting 0.5 to 2% of congenital heart disease and 3 to 
5% of cases of anomalous return of pulmonary veins. It is caused by a defect in the embryological development of the pulmonary 
venous sinus, which conditions the persistence of aberrant pulmonary veins. It is characterized by the presence of an anomalous 
drainage of the pulmonary veins, which through the inferior vena cava is directed to the right atrium. Clinically, it presents very variably, 
from asymptomatic to severe heart failure, with tachypnea being the most frequently associated clinical manifestation and whose 
unspecificity makes diagnosis difficult; characteristics such as age at presentation and the malformations that usually coexist with this 
syndrome are the main determinants of the severity of the manifestations.  
In this paper we describe the case of a neonate carrier of scimitar syndrome, with emphasis on the apparently benign clinical evolution 
and the protocol required for diagnostic determination. 
Key words: Abnormal pulmonary drainage; Scimitar syndrome; Neonatology. 
. 
Introducción 

El síndrome de cimitarra es una de las malfor-

maciones comprendidas en el espectro de co-

nexiones anómalas de las venas pulmonares 

(CAVP), de las cuales se estima una incidencia 

de 2/100,000 nacimientos, correspondiendo a 

una cardiopatía congénita compleja en que to-

das o algunas venas pulmonares drenan en el 

atrio derecho o en una vena sistémica en lugar 

de hacerlo en la aurícula izquierda.1 

Este grupo de malformaciones cardiacas son 

clasificadas según el sitio de desembocadura 

de las venas pulmonares en supracardíacas 

(50%), cardíacas (30%), infracardíacas (15%) y 

mixtas (5%); con base al grado de compromiso 
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de las venas pulmonares las CAVP son dividi-

das en conexiones venosas anómalas de tipo 

total (CATVP) en la que todas las venas pulmo-

nares vierten su sangre a la circulación sisté-

mica y de tipo parcial (CAPVP) que incluye 

desde 1 a 3 venas pulmonares en el defecto.2 

Específicamente en el síndrome de cimitarra, 

las venas pulmonares derechas drenan clásica-

mente hacia la porción superior de la vena cava 

inferior, dando así la imagen radiológica carac-

terística (figura 1), que consiste en una opaci-

dad curvilínea proyectada por la vena anómala, 

que se extiende desde el hilio pulmonar dere-

cho hasta el ángulo cardiofrénico homolateral, 

semejando una cimitarra (cable curvo musul-

mán u oriental).3,8 

En este caso, describimos el curso clínico de un 

neonato con síndrome de cimitarra, así como el 

abordaje diagnóstico necesario. 

 

 
Figura 1. Signo radiográfico de la cimitarra, Patel 
et al 2020. 
 

 

PRESENTACIÓN DE CASO 

Se trata de recién nacido de madre de 42 años, 

originaria de Jalisco y residente de Culiacán, 

ocupación hogar, primaria clásica completa. 

Producto de la cuarta gestación, con antece-

dente ginecoobstétrico de productos macrosó-

micos en la primera y tercera gesta, así como 

aborto incompleto en la segunda gesta, control 

prenatal regular, con antecedente materno de 

infección activa por SARS-COV 2 y cervicova-

ginitis al momento de nacimiento.  Se programa 

para obtención por vía abdominal debido a pre-

sentación pélvica y antecedentes mencionados.  

Se obtiene producto masculino de 39 semanas 

de gestación, a través de vía abdominal, con sa-

lida de líquido amniótico claro, no llora ni respira 

al nacer pese a pasos iniciales de reanimación 

por lo que se administran tres ciclos con venti-

lación con presión positiva, se otorga APGAR 

de 6/9 al minuto y cinco minutos, así como Sil-

verman-Andersen de 2 puntos por quejido espi-

ratorio y tiraje intercostal, peso de 3,390 gra-

mos, talla de 48 centímetros, perímetro cefálico 

de 38 centímetros. A la exploración física con 

frecuencia respiratoria de hasta 80 respiracio-

nes por minuto, así como datos clínicos de difi-

cultad respiratoria a expensas de tiraje intercos-

tal y quejido espiratorio, con el resto de la explo-

ración física normal.  Se decide colocación de 

oxígeno suplementario a base de puntas nasa-

les en donde se mantiene en vigilancia durante 

periodo de transición neonatal con persistencia 

de polipnea de manera intermitente, decidiendo 
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su ingreso al área de la Unidad de Cuidados In-

tensivos Neonatales para realizar abordaje.   

 

A su ingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos 

Neonatales se descarta foco infeccioso sisté-

mico o pulmonar (prueba PCR COVID negativa 

y reactantes de fase aguda negativos), sospe-

chando de taquipnea transitoria del recién na-

cido. Radiografía de tórax inicial con datos de 

atrapamiento aéreo, así como fusión costal en-

tre la octava y novena costilla de hemitórax de-

recho por lo que se brinda únicamente trata-

miento con oxígeno. Al octavo día de vida se 

mantiene con polipnea al intentar retiro de oxí-

geno suplementario, agregándose a la explora-

ción soplo sistólico de baja tonalidad, por lo que 

se toman nuevos estudios de gabinete, con re-

sultados negativos para proceso infeccioso sin 

embargo con imagen radiopaca en región para-

hiliar de hemitórax derecho por lo que, de 

acuerdo a clínica, se inicia manejo para sepsis 

neonatal tardía cumpliendo esquema a base de 

cefotaxima y ampicilina durante 7 días. Se rea-

liza ecocardiograma encontrando defecto septal 

ventricular pequeño membranoso, iniciando tra-

tamiento con doble diurético debido a concomi-

tancia con proceso infeccioso pulmonar. Cum-

ple esquema antimicrobiano, sin   lograr remi-

sión de polipnea pese a tratamiento diurético, 

así como permanencia de imagen antes des-

crita en hemitórax derecho por lo que al día 23 

de vida se realiza tomografía de tórax simple 

con hallazgos sugestivos de drenaje anómalo 

de la vena pulmonar derecha. Se revalora por el 

servicio de Cardiología Pediátrica, encontrando 

en ecocardiograma venas pulmonares izquier-

das conectadas a la aurícula izquierda, una 

vena pulmonar derecha drenando en aurícula 

izquierda y probabilidad de drenaje de vena de-

recha pulmonar hacia vena cava inferior cerca 

de la desembocadura a la aurícula derecha por 

lo que se solicita angiotomografía de tórax; en 

la que se encontraron hallazgos correspondien-

tes con drenaje venoso pulmonar anómalo par-

cial infracardíaco, cardiomegalia, así como pre-

sencia de divertículo traqueal posterolateral de-

recho (Figura 2-4). Se realiza traslado a otra 

unidad para realizar corrección quirúrgica de 

defecto antes mencionado.  

 
Figuras 2 y 3. Inserción anómala de venas pulmo-

nares angiotomografía, elaboración propia. 
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Figura 4. Defecto en la inserción venosa en re-
construcción en 3D, elaboración propia 

 

DISCUSION  

La fisiopatología de esta entidad está dada por 

un aumento en el flujo pulmonar como conse-

cuencia de la recirculación de la sangre oxige-

nada a través de las cavidades derechas.3 Con 

base a su presentación clínica el síndrome de 

Cimitarra se ha dividido en: forma infantil en la 

que se incluyen a los pacientes que se diagnos-

tican antes del primer año de vida y en la forma 

adulta en la que se incluyen todos los pacientes 

mayores a un año. Presentándose típicamente 

un peor pronóstico en las formas infantiles, de-

bido a su frecuente asociación a otros defectos 

cardiacos congénitos (75%); manteniendo una 

tasa de mortalidad estimada del 45%.4,5  

Clásicamente el síndrome infantil es diagnosti-

cado durante los primeros meses de vida, con 

una media de presentación a los 2 meses. La 

falla en el crecimiento, taquipnea y falla car-

diaca son los componentes dominantes en la 

presentación, pudiendo acompañarse además 

de cianosis; sin embargo, en ambos casos los 

pacientes tienden a ser asintomáticos o con 

presentación de síntomas leves.6,7  

El establecimiento del diagnóstico de este sín-

drome, como en el resto de malformaciones 

cardiacas congénitas, requiere estudios de ima-

gen complementarios; como parte del protocolo 

de estudio de las cardiopatías se suele utilizar 

el ecocardiograma como herramienta para la 

evaluación inicial, requiriendo adicionalmente 

estudios específicos útiles para la detección de 

las alteraciones anatómicas propias de la enfer-

medad como radiografía de tórax, capaz de pro-

porcionar la imagen del signo de cimitarra, la 

angiotomografía, que ayuda a detectar anoma-

lías cardiacas, pulmonares y vasculares, angio-

grafía, que ayuda a detectar anomalías cardia-

cas, pulmonares y vasculares, la gammagrafía 

de ventilación/perfusión y la resonancia magné-

tica.1,8  

El manejo de las CAVP es fundamentalmente 

quirúrgico, indicado de presentar un cociente 

entre el flujo pulmonar y el sistémico (Qp/Qs) es 

mayor que 1.5:1. Específicamente en el sín-

drome de cimitarra la intervención quirúrgica 

debe ser individualizada debido a la frecuente 

coexistencia con otros defectos congénitos.3 

 

CONCLUSIÓN 

El síndrome de Cimitarra a pesar de ser un diag-

nóstico poco frecuente entre la población neo-
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natal, es de suma importancia debido a su aso-

ciación con mal pronóstico para la vida y la fun-

ción en el neonato implicando un riesgo para 

sistemas vitales mediante el compromiso vas-

cular provocado, así como por complicaciones 

determinadas por las frecuentes malformacio-

nes coexistentes. Dada a su usual naturaleza 

asintomática, es complicada su distinción me-

diante la clínica, por lo que es importante tener 

en cuenta a esta entidad para que así sea posi-

ble identificar los datos sugestivos, como la per-

sistencia de taquipnea, tal y como se presenta 

en el este caso; o mediante herramientas utili-

zadas comúnmente, como lo es la radiografía 

de tórax, mediante la cual es posible identificar 

el signo de la cimitarra.  
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