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Resumo: Introducdo: A sindrome da cimitarra (SC) é uma cardiopatia congénita rara e caracterizada como
anomalia parcial da drenagem venosa do pulméo direito para a veia cava inferior com pior
prognostico em menores de 1 ano de idade.<br>Objetivos: Paciente feminino, 19 dias,
procedente de Vitdria da Conquista — BA € internada por taquidispneia com 15 dias de vida e
radiografia de torax com velamento do hemitérax direito e uso de ventilacdo mecanica (VM)
invasiva. Na tomografia computadorizada (TC) de térax identificado reducdo volumétrica do
pulméo direito e lobo superior de aspecto hipopléasico. Ecocarcardiograma (ECO): comunicacdo
interatrial (CIA) pequena, hipoplasia de artéria pulmonar direita e dilatacdo das camaras
cardiacas direitas. Tentado extubacdo apds 15 dias de VM, falhando por crise convulsiva e
posterior quadro de infeccdo, € transferida para UTI pedidtrica em Salvador - BA para
broncoscopia e complementacdo diagnostica. Repete ECO que revela CIA ostium secundum,
hipertensdo pulmonar (HAP) importante , dilatacdo importante de camaras direitas. afastar SC.
Angiotomografia de torax evidenciado SC, atelectasia de todo o pulméo direito e grande
atelectasia na basal a esquerda, aém da presenca de uma artéria que emerge do segmento
proximal da artéria mesentérica superior para parte do segmento basal do pulmdo direito
(sugestiva de sequestro pulmonar) e CIA tipo ostium secundum. Broncoscopia normal. Equipe da
cirurgia pediatrica orienta necessidade de avaliacdo e compensacdo cardiolégica para depois
programar qualquer intervencdo. Cardiopediatria clinica e cirdrgica orientam conducdo inicia
com a cirurgia toracica pelo comprometimento pulmonar. Equipe da cirurgia toracica, identifica
bronquio esgquerdo longo que promove semiobstrucéo de fluxo sobre o corpo vertebral visto na
TC de térax e que diante de progndstico ruim, precocidade da sintomatologia da doenca e da
severidade da HAP e diante da resposta da cirurgia cardiaca, procedimento também sem
perspectivas por parte da torécica. Por tal, equipe de cuidados paliativos em concordancia com a
genitora, terminaliza paciente que vem a 6hito apds 2 meses do internamento.<br>M etodol ogia:
<br>Resultados: <br>Conclusdo: Na SC ha hipoplasia pulmonar direita, anormalidade na arvore
brénquica, dextrocardia e suprimento arterial sistémico para o pulmao direito originario da aorta
ou artérias braguiais. A forma infantil, que ocorre em menores de 1 ano, tem pior prognéstico e
cursa com HAP, A cateterizacdo cardiaca e a angiografia sGo essenciais para confirmagao
diagndstica e tratamento dos pacientes sintométicos pois. define anormalidade anatbmica,
determinam o tamanho do shunt E-D e o grau de elevagdo da resisténcia vascular pulmonar. O
tratamento mais efetivo ndo esta bem estabelecido, porém a indicagdo cirdrgica é feita para
pacientes com shunt E-D maior que 50%, infeccBes pulmonares recorrentes, hemoptises,
malformacbes cardiacas e SC na forma infantil sintomética Apesar de rara, sobrevida e
prognostico reservado corroboram com aidentificacéo precoce da patologia.
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