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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome de Cimitarra é uma sindrome congénita rara, que se caracteriza por
drenagem venosa pulmonar andmala, geralmente para a veia cava inferior, em detrimento do
ario esquerdo. DESCRICAO DO CASO: Lactente, 1 més e 18 dias, foi submetida a
ecocardiograma durante investigacdo de exposicdo vertical ao citomegalovirus, que evidenciou
dextrocardia e estenose de ramo pulmonar direito. Com 1 més de vida, observou-se taquidispnéia
durante mamadas e novo ecocardiograma constatou Comunicagdo Interatrial (CIA) ampla,
hipertensdo pulmonar e hipertrofia de ventriculo direito, sendo internada para investigacdo. A
tomografia de térax revelou dextrocardia, cardiomegalia, sinais de hipertensdo arterial pulmonar
e importante hipoplasia pulmonar direita. A angiotomografia mostrou veia pulmonar direita
desaguando na veia pulmonar inferior esquerda, hipoplasia de artéria pulmonar direita e irrigagdo
arterial da base do pulméo direito proveniente do tronco celiaco. O cateterismo confirmou a
sindrome, com sequestro pulmonar, pulmdo em ferradura e estenose bilateral de ramos
pulmonares. Paciente foi encaminhada para servi¢co de cirurgia cardiaca visando correcéo
cirtrgica. DISCUSSAO: A drenagem venosa pulmonar da paciente apresenta-se de forma atipica,
j& que a veia pulmonar direita desagua na veia pulmonar esguerda, o que nd é comum na
sindrome. Porém, ela apresenta as malformagdes mais comumente descritas, que sdo hipoplasia
pulmonar direita, dextroposicdo cardiaca, hipoplasia da artéria pulmonar direita e colaterais
aortopulmonares, aém de ateragdes menos comuns, como pulmédo em ferradura e CIA. A
presenca de hipertensdo pulmonar esta associada a pior prognéstico. As principais opgoes
terapéuticas sdo a reorientagdo cirdrgica da drenagem andmala e as intervengdes endovascul ares
por cateterismo. Nao existe consenso na literatura quanto a melhor alternativa, ja que depende da
gravidade dos sintomas, do grau de hipertensdo pulmonar e das ateracOes cardiacas.
CONCLUSAO: A Sindrome de Cimitarra é rara, mas deve ser pensada como diagnostico
diferencial diante um lactente com dextrocardia e hipoplasia pulmonar.
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