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RESUMO: Paciente adolescente foi operada para correcdo de drenagem andémala parcial de veias
pulmonares direitas em veia cava inferior, com insergao supra-diafragmatica. A cirurgia foi realizada com o
auxilio da circulagao extracorpérea e resultou em ampla comunicagéo entre a veiaandmala e o atrio esquerdo.
Os autores discutem as abordagens diagndstica e cirurgica desta anomalia.
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INTRODUGAO

A sindrome da cimitarra, malformagao rara e, as
vezes, de dificil diagnéstico ' caracteriza-se pela
drenagem venosa pulmonar anémala parcial ou total
do pulmao direito em veia cava inferior 247

RELATO DO CASO

Paciente feminina, com 15 anos de idade, apre-
sentando histéria de cansago e dispnéia aos grandes
esforgos desde os 11 anos, que evoluiu para dispnéia
aos médios esforgos e, aos cinco meses antes da
internagao, episdédios de taquicardia paroxistica e
cianose perioral.

Ao exame fisico, apresentava cianose +/6, ritmo
cardiaco regular, com segunda bulha desdobrada e
fixa e sopro sistélico ++, mais audivel em borda
esternal esquerda. O eletrocardiograma mostrava

ritmo sinusal sem sobrecarga de camaras. A radio-
grafia de térax mostrou area cardiaca normal e au-
mento da circulagao pulmonar.

Vérios estudos ecocardiograficos, inclusive tran-
sesofagico, sugeriram diagndsticos diversos (fistula
coronario-cavitaria e canal arterial persistente), e ndo
foram conclusivos.

Foi realizada planigrafia de térax, cujo diagnés-
tico foi de drenagem anémala parcial de veias pul-
monares, porém nao esclarecendo o local de drena-
gem. A paciente foi, entdo, submetida a estudo cine-
angiocoronariografico, que mostrou drenagem ané-
mala parcial das veias pulmonares direitas em veia
cava inferior, acima dos éstios das veias supra-
hepaticas. As pressdes em tronco pulmonar foram:
sistélica 33 mmHg, diastdlica 13 mmHg, média 19
mmHg e presséao capilar pulmonar 15 mmHg. Havia
um salto oximétrico de veia cava inferior (77%) para
o atrio direito (89%).
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Acirurgia foirealizada comviade acesso através
de toracotomia mediana transesternal. A abertura de
pleura direita permitiu a visibilizagéo externa da veia
andémala, local em que havia aderéncia que dificul-
tava a abordagem cirdrgica externa. Foi estabelecida
circulagéo extracorpérea com canulagdo da aorta
ascendente e veias cavas superiore inferior e hiportemia
sistémica de 18°C.

Apos atriotomia direita, estendendo-se para a
parede anterior de veia cava inferior, identificou-se a
drenagem venosa na parade lateral de veia cava
inferior, logo acima do éstio das veias supra-hepa-
ticas. O septo interatrial era integro.

Para a corregdo da drenagem andémala, uma
comunicagéo interatrial de aproximadamente 2,5cm
de diametro foi criada com ressecgao do septo inter-
atrial ao nivel da fossa oval. Com um retalho de

PTFEE, fez-se um tlinel conectando a veia anémala
com o atrio esquerdo, através da nova comunicagao
interatrial. Um periodo de parada circulatéria total de
50 minutos foi utilizado para facilitar a realizagao da
sutura junto a veia cava inferior. A atriotomia direita
foi suturada, incluindo-me um retalho de pericardio
bovino, para ampliar a veia inferior e o atrio direito.

Apds aquecimento da paciente para 37°C, a
circulagao extracorpdrea foi interrompida e realizada
a sintese da toracotomia.

A evolugao pds-operatéria foi boa, sem inter-
corréncias. Antes da alta hospitalar, um novo estudo
cineangiografico foi realizado e mostrava ampla co-
municagao da veia pulmonar anémala com o atrio
esquerdo. A drenagem da veia cava inferior e das
veias supra-hepéticas fazia-se normalmente no atrio
direito.

Fig. 1 — Cineangiocardiografias pre e ps-operatérias. Observam-se as veias pulmonares direitas (A) com drenagem em veia cava inferior (B). Na
cineangiocardiografia pés-operatéria (C e D) observa-se a drenagem das veias pulmonares direitas no atrio esquerdo através do tinelintra-

atrial direito.
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COMENTARIOS

A sindrome da cimitarra, neste caso, apresen-
tou, como Unica alteragdo anatémica, a drenagem
andmala parcial de veias pulmonares direitas em
veia cava inferior cominsergao supra-diafragmatica.
N&o estavam presentes outras alteragdes encon-
tradas nesta sindrome, tais como hipoplasia de
ventriculo direito, de artéria pulmonar, ou comuni-
cagao interatrial **.

Embora, aos raios X de térax, houvesse ima-
gem de opacificagado no pulmao direito junto a mar-
gem da silhueta cardiaca, s6 se conseguiu o diag-
néstico definitivo apds realizagao de planigrafia de
térax, pois os exames ecocardiograficos, inclusive
o trans-esofdgico, ndo foram esclarecedores e
mostravam diagndsticos totalmente diversos.

O estudo hemodinamico, além de confirmar o
diagndstico, foi Gtil no sentido de melhor avaliagao
da anatomia angiografica e pressées do sistema
arterial pulmonar e, sobretudo, da determinagéo do
local da drenagem anémala com relagao a insergao
venosa em posigao infra ou supradiafragmatica, de

extrema importancia para o planejamento do ato
operatério. Aindicagao cirlrgica, neste caso, deveu-
se a progressao dos sintomas 7. A presenga de
aderéncias no local de entrada de veia an6mala na
veiacava inferior, quando inspecionada pela abertura
da pleura, impediu que fosse realizada desinsergao
da veia anémala da veia cava inferior e posterior
reimplante no atrio esquerdo.

A técnica operatéria utilizada neste caso foi de
simples realizagdo. O material utilizado (PTFEE) foi
facilmente moldavel, resultando em ampla comuni-
cagao da veia anémola com o atrio esquerdo.

A utilizagao de parada circulatéria total (PCT)
permitiu, com a retirada da canula da veia cava
inferior, que a sutura do patch junto a veia cava
fosse realizada sem risco de lesar as veias supra-
hepaticas.

Devido a rara freqiiéncia com que esta sindrome
é encontrada, poucos autores tém larga experiéncia
pessoal e a técnica, assim como o risco operatério,
vao depender das alteragbes anatomicas encon-
tradas em cada caso’.
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ABSTRACT: Teenager, presenting congenital anomalous partial drainage of the right pulmonary veins to
inferior vena cava in supradiaphragmatic position. The surgical approach was made with the use of
extracorporeal circulation and resulted in a wide communication between the anomalous vein and the left
atrium. The authors discuss the diagnostic and surgical approach of this rare anomaly.
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