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Introducdo: A Sindrome da Cimitarra (SC) € caracterizada por drenagem venosa pulmonar
anbmala para veia cava inferior (VCl), e acompanhada por outras anomalias cardiopulmonares.
O presente relato aborda a apresentacdo clinica e achados radiol 6gicos da sindrome. Descri¢do do
caso: recém-nascida feminina, a termo, sem intercorréncias ao nascer, evoluiu com dessaturacéo
e esforgo ventilatério horas ap6s o parto. Solicitado radiografia de térax que evidenciavaimagem
hiperdensa em hemitorax direito e ecocardiografia que demonstrava defeito de septo
atrioventricular parcial, presenca de veia cava superior (VCS) esgquerda e hipertenséo arterial
pulmonar moderada. Solicitado, entdo, angiotomografia de térax que mostrava duplicacdo de
VCS, a direita drenando para étrio direito e a esguerda para 0 seio corondrio, artéria pulmonar
hipopl asica associada a hipoplasia de pulm&o direito, drenagem venosa direita anémala para VCl
e ramo pulmonar sistémico proveniente da aorta que irrigava parte do pulméo inferior direito,
com calibre de 0,3cm, compativel com sequestro pulmonar. Achados caracteristicos da sindrome
da cimitarra. Iniciado manejo para hipertensdo pulmonar com sildenafil e encaminhada paciente
para servico de cirurgia cardiovascular para correcdo das anomalias. Discussdo: SC tem
prevaléncia estimada em 1:100.000 nascidos vivos, sendo predominante no sexo feminino. Sua
etiologia ainda ndo é completamente compreendida, porém, possui ocorréncia familiar descrita.
Geramente se manifesta nos primeiros meses de vida, com sinais de insuficiéncia cardiaca
secundaria a hipertensdo pulmonar. Além da anomalia venosa, sdo encontrados variaveis graus
de hipoplasia e malformacbes das artérias pulmonares. Em até ¥4 dos casos, ha cardiopatia
congénita associada, como coarctacdo de aorta e defeito dos septos. Outras malformagdes podem
estar presentes e devem ser investigadas. O diagnostico é clinico associado a exames de imagem.
Formas complicadas com hipertensdo pulmonar necessitam correcdo cirargica. Conclusdo: este
relato ilustra o quadro clinico e os sinais radiol égicos que conduzem ao correto diagnéstico da
sindrome, importante para uma abordagem terapéutica adequada e precoce.
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