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SINDROME DE CIMITARRA: RELATO DE CASO
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Introducdo A Sindrome de Cimitarra (SC) é uma malformacdo rara caracterizada por
hipoplasia do pulméo direito (HPD) e drenagem anomala parcial das veias pulmonares
direitas para veia cava inferior. A literatura sugere que sua origem esteja ligada a erros
durante o desenvolvimento embrionario da brotacdo pulmonar. Incidéncia de 1 a 3:100.000
nascidos vivos, com predominio do sexo feminino. A suspeita diagnostica se inicia na
radiografia (Rx) de térax com veia pulmonar anémala curva e paralela & borda direta do
coracdo, que forma uma imagem hipotransparente e remete a uma cimitarra. E é confirmada
pela AngioTomografia (AngioTC) de Toérax e Ecodopplercardiograma (ECO). Este estudo
tem como objetivo apresentar um caso clinico raro e destacar as principais manifestacdes da
sindrome, com foco no manejo pulmonar. Relato de caso TVRC, feminina, 8 anos,
diagnosticada com Cardiopatia intrauterina via Ultrassom, nasceu com apgar 9/10,
entretanto, evoluiu com dispneia e permaneceu internada para investigagdo. Durante
internacdo foi confirmado o diagnostico de SC, apds realizacdo do ECO, AngioTC e
cateterismo (CAT) que evidenciaram: comunicacdo interatrial, HPD com dextrocardia e
dextroapex, SC com sequestro pulmonar por fistula no nivel da artéria mesentérica irrigando
segmento inferior do pulméo direito, estenose bilateral de ramos pulmonares e hipertenséo
pulmonar (HP) grave. Recebeu alta aos 4 meses com acompanhamento pela Cardiologia e
Pneumologia. Em 2018 realizou CAT, por embolizacdo da fistula para correcdo do
Sequestro Pulmonar. Paciente evoluiu com sibilancia recorrente e infeccdes respiratorias de
repeticdo, necessitando de diversas internagdes, inclusive em Unidade de Terapia Intensiva.
No momento esta estdvel e em uso continuo de corticoide inalatorio, Beta 2 agonista,
Sidenafila e Furosemida. Optado pela Cardiologia por tratamento conservador sem
abordagem cirdrgica. Discussdao A SC é uma anomalia congénita rara que, em sua forma
infantil, cursa geralmente com HP e tem pior progndstico, como no caso relatado. Ja na
forma adulta, a maioria é assintomatica, com bom progndstico. A recorréncia de
descompensacdes respiratérias, caracterizados por sibilancia e infeccbes de repeticdo, pode
ser resultado da HP e HPD com limitacdo do fluxo aéreo, o que exigiu introducéo de terapia
inalatdria continua com corticosteroides e beta-2 agonistas. Embora intervengdes cirdrgicas
sejam consideradas, optou-se neste caso por tratamento conservador devido ao quadro
estavel atual. O caso apresentado ilustra a complexidade da SC na infancia, destacando a
importancia do diagnostico precoce, acompanhamento multidisciplinar e individualizacdo do
tratamento. A paciente, apesar das multiplas anomalias anatdmicas e clinicas associadas,
encontra-se atualmente estavel clinicamente, com controle parcial dos sintomas respiratorios
e cardiovasculares. No entanto, é necessario seguimento rigoroso com exames de imagem
seriados e monitoramento da fungdo pulmonar e cardiaca.
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