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Relato de casos

Sinal radiol6gico da“arcada’ na
sindrome da cimitarra e sua
importanciaem cirurgia.
Apresentacdo de trés casos.

SAo apresentados 3 casos de sindrome da cimitarra; 2 com uma veia do pulméo direito drenando,
normal mente, no &trio esquerdo e a outra abrindo-se anormal mente, na veia cavainferior e, 1 caso, com
duas veias anormais desembocando respectivamente nas veias cavas superior e inferior.

A veia da parte alta do pulmao direito, que drena no atrio esquerdo ou na veia cava superior,
anastomosa-se com a que drena na veia cava inferior, constituindo-se numa arcada venosa visivel nas

radiografias e tomografias (sinal da “arcada”).

Consideractes sdo feitas sobre a facilidade do diagnéstico radioldgico da condigéo e sobre o tipo de
intervencéo cirurgica benigna empregado quando existe o sinal da arcada.

A sindrome da cimitarrafoi descrita pela primeiravez
por Cooper, em 1836 *. Congtitui-se de hipoplasiado pulméo
direito, drenagem venosa andmala do referido pulméo na
velacavainferior e dextroposi ¢do cardiaca. Depois, muitas
publicacBes foram feitas quanto a imagem radiol6gica
caracteristica, araridade da condicéo e as possibilidades
cirargicas?®.

Em 1960, Neill e col .° adotaram adenominacéo sindrome
da cimitarra, porque a vela anbmala se projetava, nas
radiografiasfrontais, como umasombraem formadefoice
ou afanje ou de l&mina de cimitarra (essa Ultima, espada
curva outrora usada pelos turcos).

Antes de ser aceita essa denominacdo, publicou-se, em
1956, o trabalho fundamental de Halasz e col. *°, baseado
nanecropsiade 3 casos nos quais se obtiveram moldes de
parafinacoloridado sistemabrénquico edasarvoresarteria
e venosa, estabelecendo todas as alteracBes displasticas
do pulméo direito. Esses autores constataram ausénciaou
segmentagdo incompl etado mesmo, ausénciado bronguio
do lobo médio que se apresentou reduzido a um pegueno
diverticulo nos 3 casos (pneurnémero lobar médio
primério); hipoplasia bronquica generalizada, havendo
bronguectasias nos segmentos basais. Em relagdo ao
sistemaarterial, observaram-se estenose ou hipoplasiada
artéria pulmonar direita e seus ramos e 2 ou 3 artérias
brénquicas, originarias da aorta abdominal, atravessando
o diafragma para irrigarem, extensamente, o territorio
pulmonar de drenagem venosa andmala. Quanto asveias,

todas convergiam para um calibroso tronco que
atravessava o diafragmae se abrianavelacavainferior.

Os achados de Halasz e cal. ° foram confirmados nos
trabalhos subsequientes, exceto quanto ao modo como se
faziaadrenagem venosaandmalado pulmao direito. Kiely e
col.** e Mathey e cal.*? revisando, respectivamente, 67 e 57
casos da literatura e muitas publicacGes ulteriores 4,
permitiram estabel ecer ostiposde drenagem venosaandmala
nasindrome de cimitarrarepresentados nafigura 1.

A facilidade de observar arcadas venosas nas
radiografias e tomografias, a possibilidade de determinar
suas conexdes com o atrio esquerdo eaveiacavainferior,
Ou com as velas cava superior e inferior, ou com o &trio
direito e a vela cava inferior, mediante o cateterismo
cardiaco e a cineangiocardiografia e, finalmente, a
importanciacirdrgicado sinal daarcada sdo motivos para
a publicacdo deste trabalho.

Apresentacao dos casos

Em 19 casos de sindromes dacimitarra, diagnosticados
no periodo de 1960 a 1982, no Servi¢o de Radiodiagndstico
do Ingtituto Dante Pazzanese de Cardiol ogia, verificaram-
se 3 casoscom arcadavenosa: em 2, unindo o atrio esquerdo
comaveiacavainferior e, em 1, aveiacavasuperior coma
inferior (fig. 1CeE).

Dos 16 casos restantes, em 9 notou-se que
todo o pulméo direito drenava na veia cava

Trabalho realizado no Servico de Radiodiagnéstico do Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia.
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Fig. 1 - Tipos de drenagem venosa anémala do pulmao direito na sindrome
da cimitarra. A - Uma calibrosa veia drena todo o sangue do pulméo direito
na veia cava inferior. B - Duas veias drenam, uma no étrio esquerdo e outra
na veia cava inferior. C - As duas veias que drenam, uma no étrio esquerdo e
outra na veia cava inferior, conectam-se por uma calibrosa anastomose,
formando uma arcada. D -Duas ou mais anastomoses conectam as duas veias
gue drenam, uma no &trio esquerdo e outra na veia cava inferior, formando-
se mais uma arcada. E - Duas veias drenam; uma, na veia cava superior e
outra, na inferior formando uma arcada. F - Duas veias drenam, uma no &trio
direito e outra na cava inferior, unidas por uma anastomose, que forma uma
arcada. G - Uma calibrosa veia drena todo o sangue do pulméo direito na veia
hepética direita. H - Uma calibrosa veia drena todo o sangue do pulméo
direito na veia grande azigos. | - Duas veias drenam; uma, na veia grande
azigos e outra, na veia cava inferior.

inferior aravésdecdibrosavelae, em7, duasvelasabriam-
se, umano étrio esquerdo e outranaveiacavainferior (fig.
1A eB).

Em todos os casos, foram feitas radiografias
convencionaisnasincidénciasfrontal (PA), obliquas(OAD
eOAE) epefil (LE). Redizaram-setomografiaebroncografia
no caso 3 e cateterismo cardiaco e cineangiocardiografia
com venografia pulmonar, noscasos2 e 3.

O 1.° paciente era uma menina de 3 anos, com
desenvolvimento fisico e psiquico normais, acianéticasem
deformidade precordial, sopro sistélico getivo no foco
pulmonar, figado e baco ndo palpaveis. Apresentava
infecces respiratdrias de repeticdo. O eletrocardiograma
(ECG) mostrava ritmo sinusal com discreto distarbio de
conducdo pelo ramo direito. Naradiografia de térax (fig.
2A) observava-seimagem tipicado sindromedacimitarra
com o sinal da arcada que, por sua extensdo, fazia supor
gue unisse 0 atrio esquerdo com a veia cava inferior;

126

cardiomegaliadiscretae extraposi ¢do moderada, hemitorax
esguerdo mais expandido do que o direito e sinais de
hiperfluxo sangiiineo no pulméo esquerdo; hemiclpula
frénicadireitaretificadaeelevada

O segundo caso era o de umamulher de 32 anos, com
desenvolvimento fisico e psiquico normal, em bom estado
geral, aciandtica, sem deformidade precordial; figado e
baco ndo palpéveis; sopro sistélico suave no 3.° e 4.°
EIE, 2.2bulhacom desdobramento varidvel, normofonética
no foco pulmonar. No ECG observava-se distirbio de
conducgéo pelo ramo direito. A radiografia de torax
mostrava (fig. 2B) imagem tipicade sindrome dacimitarra
com o sinal da arcada; cardiomegalia moderada;
dextraposi¢éo cardiacadiscreta; contorno do étrio direito
impreciso, sombra hilar do pulméo esquerdo aumentada
aimagem daartériapulmonar direitacontinuando-se com
a lobar inferior, superposta com a veia cava superior,
enfisema nas metades superiores dos pulmdes. A arcada
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venosa era de pequeno calibre e sua visibiliza-
¢ao era precaria na parte superior, devido ao
enfisema pulmonar.

Pelo cateterismo cardiaco, notou-se elevada
concentracdo de O, na parte proximal da veia cava
inferior (82%), &trid direito (80%), ventriculo direito

(70%) e artéria pulmonar (79%).

A pressdo no atrio direito (7/5), ventriculo di-reito (32/
15) mostrou-se normal. Foi introduzido o cateter naarcada
venosa pela vela safena e vela cava inferior e injetado o
contraste, que demonstrou a conex&o da mesma com 0

Fig. 2 - Radiografias do 1°e 2.° vaso com o sina da arcada (anastomose que
comunicava o &rio esguerdo com a veia cava inferior).

atrio esquerdo eavelacavainferior.

A 3.2 paciente tinha 22 anos, estava em bom estado
geral. No apresentava cianose ou deformidade precordial .
A auscultaeranormd. O figado e o bago ndo eram palpaves.
A presentava epi sddios de hemopti ses como Unicaqueixa.
OECG eranormal. A radiografiadetorax (fig. 3A) mostrava
imagem tipica de sindrome da cimitarra com o sinal da
arcada, coragdo de dimensdes normais com auséncia de
dextroposi¢&o, ausénciadasombrahilar do pulmé&o direito,
condensagdes na base do pulméo direito (provaveis
bronquiectasias). Na tomografia observava-se a arcada
venosacom nitidez (fig. 3B). Nabroncografiaencontraram-
se as ateragdes caracteristicas da displasia do pulméo
direito, hipoplasiabronquicageneralizada, bronquiectasias
no segmento basal Interno (fig. 3C). Pelo cateterismo
cardiaco, notou-se alta concentragéo de O , naveia cava
superior (87%), ariodireito (88%), parte przoxi mal daveia
cava inferior (88%), ventriculo direito (79%), artéria
pulmonar (79%). A pressdo no ariodireito (5/2), ventriculo

direito (33/8), artéria pulmonar (33/8) mostrou-se nor-
mdl.

A introducéo do cateter para realizacdo da
cineangiocardiografia foi feita pela veia braquial e cava
superior, mas ndo foi possivel atingir aarcada. A injecéo
de contraste no tronco pulmonar ndo permitiu que no
levograma se determinassem as conexdes da arcada
venosa, entretanto, as concentrages altas de O naveia
cavasuperior einferior, contaminando as cAmaraddireitas,
indicaram que a arcada venosa conectava a veia cava
superior com a inferior. A peguena extensdo da mesma,
vista na PA, em PE e na tomografia, robustece essa
impress3o.

Comentarios

Com respeito a incidéncia dos diferentes tipos de
drenagem venosa andmala do pulmé&o direito na
sindrome da cimitarra, Mathey e col. ? verificaram, em
57 casos da literatura, a seguinte distribuicdo: todo o
pulm&o drenando na veia cava inferior, 36 casos; no
atrio esquerdo e na veia cava inferior, 12; nas veias
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Fig. 3 - Sina da arcada (anastomose que unia as veias cavas superior e inferior) no 3.°
caso. A — radiografia do térax em incidéncia postero-anterior. B — tomografia. C —
radiografia do térax em perfil esquerdo. D — broncografia mostrando as bronquiectasias
no segmento basal interno do pulméo direito.

cavas superior e inferior, 1; na grande zigos e veia
cavainferior, 1; drenagem n&o definida, 5. Ca-
sos com drenagem andémala numa veia hepética, na
grande azigos, nessa e na veia cava inferior foram,
posteriormente, descritos por Gazzanig e col. %5, Wood e
col. 5, Mathey ecol. 2, 1 caso de cadaanomalia.

Na sindrome da cimitarra, a drenagem anémala do
pulm&o direito naveiacavainferior,no ario direito, numa
velahepética, nagrande &zigos, i solada ou em associagéo,
faz com que o sangue retornante do pulm&o direito, no
todo ou em parte, recircule pelas cdmarasdireitas, tronco e
circuito pulmonar, principal mente, do pulméo esquerdo.
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O volume do sangue que descreve esse curto-circuito
Vicioso variacom aextensdo daareade drenagem anémala
do pulmao direito e com o grau de hipoplasiado mesmo.

Veias anbmalas drenando na vela cava inferior, étrio
esquerdo, atrio direito, veiacavasuperior, grande ézigose
veia hepética costumam ter saturages de oxigénio pouco
abaixo do normal (mais ou menos 90%), sendo chamadas
por Geedes *¢ veias brénquicas “ pulmonalizadas’.

O pulméo esquerdo hiperdesenvolvido apresenta
hiperfluxo sangiiineo, na proporcdo em que o direito é
hipopl astico e em concordancia com o volume de sangue
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querecircula, viciosamente. O hiperfluxo do pulmao esquer-
do é responsavel, muitas vezes, por infec¢des
respiratérias de repeticéo, como se notavano 1.° caso.

Bronquiectasias frequientes na base do pulméo direito
COStumMam Ser responsavels por processos infecciosos ou
por hemoptises 11217, como se verificou no 3.° caso.

Quanto ao diagnoéstico da sindrome da cimitarra, o
exame radiol6gico, com radiografias convencionais
penetradas, permiteacerteza, nagrande maioriados casos.
Asincidéncias PA e OAE sdo as mais propicias ¢2,

A visiilizagdo do sind radiol égico daarcadafoi referida
por Bessolo e col. e Medeiros Sobr.?. Asvezes, arcadas
venosas pouco calibrosas localizam-se atras na sombra
cardiaca, principalmente por causa da dextroposi¢do do
coragdo ®.

Sob o ponto de vista clinico, a sindrome da cimitarra
apresenta-se de 3 maneiras. assintomética; com sintomas
discretos ou acentuados, dependendo do volume de
drenagem sangtiinea venosa anémala do pulméo direito
(dispnéia, cansaco ans esforgos, precordial gia, pal pitacdes,
infeccBes respiratérias de repeti¢do; com sintomas
discretos ou acentuados, dependendo da displasia do
pulméo direito (dispnéia, por enfisema ou aderéncias
pleurodiafragmaticas, ou hemoptises devidas a
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bronquiectasias ou, ainda, sintomas de processo
supurativo pulmonar instalado nas mesmas).

A operacdo pode visar a ablagdo de todo o pulméo
direito, de um lobo ou de um segmento do mesmo para
tratamento de bronquiectasias com segmento ou
supuragao 22" ou corrigir a drenagem venosaandmala,
caso 0s sintomas sejam cardiacos. Cirurgides,
pneumologistas e cardiologistas interessam-se por essa
sindrome.

Na corregdo da drenagem venosaandmala, 0s seguintes
procedimentos tém sido empregados 2#%: anastomose,
guando possivel, daveiaandmaa (que drenanavela cava
inferior) com o atrio esquerdo (fig. 4A); conexdo da veia
andmala (que drena na veia cava inferior) com o &trio
esquerdo mediante um tubo de pléstico (fig. 4B); conex&o
davelaandmala(quedrenanaveiacavainferior) como&trio
direito etrand adacdo daditaconex&o com o &trio esgquerdo,
mediante septoplastia (fig. 4C); construcdo de um tlnel de
dura-mater ou de pericardio conectando o orificio daveia
andmalanaveiacavainferior comum defeito do septo atrid,
exigenteou artificid (fig. 4D); ligaduradevelaandmala(que
drenanaveiacavainferior) logo acimado diafragma, caso
exista uma arcada venosa com o atrio esquerdo, presente
nas radiografias com sina da arcada (fig. 4E); conexdo de
umaveiaguedrene naveiacavasuperior ou no ario direito
com o &trio esquerdo e ligadurada veiaanémaaque drena
naveiacavainferior, logo acimado diafragma, caso exista

Fig. 4 - Tipos de operagOes para tratamento da sindrome da cimitarra (descrigdo no texto).

uma arcada venosa entre elas (sina ra-dioldgico de
“arcada’ curta) (fig. F).

Todos esses procedimentos cirdrgicos s80 mais ou
menos compl exos ante arel ativa benignidade da condicéo,
exceto 0 que consiste apenas ha ligadura anémala, logo

acimado diafragma, havendo arcada venosa entre o atrio
esquerdo eaveiacavainferior > (fig. 4E).

Essa ligadura, facil, da étimos resultados conforme a
experiéncia dos autores 1%,

A visibilizagdo do sinal da arcada na sin-
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drome da cimitarra €, assim, importante, de-
vendo-severificar, com o cateterismo cardiaco
e a cineangiocardiografia, seamesmaligao atrio esquerdo
aveia cavainferior, a veia cava superior a inferior ou o
ariodireito aveiacavainferior,

Ante abenignidade dessetipo deintervencdo cirdrgica
(ligaduradaveiaanémalaacimado diafragma) quefaz com
gue todo o sangue venoso do pulméo direito refluaparao
atrio esquerdo, amesma pode ser praticadamesmo quando
0s sintomas sdo discretos.

SUmmary

Three cases of scimitar syndrome are presented: two
cases with the right pulmonary vein draining normally in
the left atrium and the other opening abnormally in the
inferior vena cava and one case with two abnormal veins
emptying in the superior and inferior venae cavae.

Thevein from the superior portion of theright lung that
drained into the left atrium or in the superior vena cava
anastomosed with the lower one that crained into the
inferior venacavamaking: avenousarchway, thatisvisible
in theroentgenograms and tomogramswhich may becalled
the archway signal.

Considerations are made on the radiological diagnosis
of the condition and the best type of surgery to be
employed when the archway signal presents itself.
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