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Le syndrome du cimeterre est une entité rare avec une incidence de 2 pour 100 000 naissances (1,2) et représente 0,06% (3) des malformations
cardiaques congénitales. Il est caractérisé par une hypoplasie pulmonaire droite et par un retour veineux droit anormal dans la veine cave inférieure.
Une sténose de |la veine de cimeterre est rarement associéee (4-6).

CAS CLINIQUE

Nous décrivons une patiente, née prématurément a 31 SA, adressée a 1 mois de vie au
centre de référence des maladies respiratoires rares (RespiRare) pour exploration d’une
hypoplasie pulmonaire droite associée a une dextroposition cardiaque (Figure 1, image
A).

Le scanner thoracique et I’échographie cardiaque (Figure 1, images B et C) ont permis de
diagnostiquer un syndrome du cimeterre sans séquestration pulmonaire. Une
communication interauriculaire (CIA) était associée.

Alors gu’elle était asymptomatique, elle a développé a partir de I'age de 3 mois une
détresse respiratoire sifflante progressive et une staghation pondérale malgré un
traitement par aérosolthérapie.

A 7 mois, un cathétérisme cardiague a permis de mettre en évidence une hypertension Figure ,1' Im.agerle.thoraCIqu.e pre-chlrurglcale
A : Radiographie thoracique. Hypoplasie pulmonaire droite et

artérielle pulmonaire (HTAP) infrasystémique avec une pression artérielle pulmonaire O N e T
moyenne (PAP) a 45 mmHg liée a une sténose de la veine de cimeterre a son reconstitution 3D (C). Veine de cimeterre (fleche); D : cathétérisme

. g . \ i e epe aep N cardiaque. Sténose de la veine de cimeterre (fleche).
abouchement dans la veine hépatique et a un shunt gauche-droit significatif a travers la : ( )

CIA (Figure 1, image D).
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Devant une détérioration rapide de son état respiratoire avec oxygénodépendance, une
prise en charge chirurgicale en urgence sous circulation extra-corporelle a été réalisée
avec une anastomose latero-latérale de la veine pulmonaire droite a l'oreillette droite avec
tunnelisation de la veine pulmonaire droite a travers la CIA pour rediriger le flux sanguin

vers |'oreillette gauche. ' B | /
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Les suites post-opératoires ont été marquées par une régression rapide des symptomes " ¥
respiratoires malgré une paralysie diaphragmatique droite transitoire (Figure 2, image A). . . . ) .

(s . Al ges s te 2 . : . . . Figure 2 : Imagerie thoracique post-opératoire
Un cathétérisme cardiaque de controle a été réalisé 3 mois apres la chirurgie et montrait . . . . . .

o . i o o . A : Radiographie thoracique. Hypoplasie pulmonaire droite et
une diminution de la PAP moyenne d 18 mmHg 1 perSIStalt une asymEtrle de perfUS|On en dextrocardie persistantes. Paralysie diaphragmatique droite post-
rapport avec I'hypoplasie de I'artére pulmonaire droite et une sténose modérée de la operatoire transitoire ; B: Catheteérisme cardiaque. Stenose moderee

, , _ ) ) post-opératoire de la veine de cimeterre (fleche).
veine pulmonaire droite (Figure 2, image B).
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Le syndrome du cimeterre est une malformation cardiopulmonaire rare souvent asymptomatique et parfois
diagnostiquée de facon fortuite. Cependant, des symptomes séveres de révélation précoce peuvent étre
observées, souvent en relation avec une HTAP.
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Rarement, 'HTAP peut révéler une sténose de la veine de cimeterre. Il existe peu de données concernant

cette entité. En effet, a notre connaissance, seulement 1, 2 et 17 patients ont été reportés dans 3 cohortes de ///,/' /,/
respectivement 16, 25 et 80 patients avec un syndrome du cimeterre (4-6). éf/ = 'Ml
Une HTAP associée a une sténose de la veine de cimeterre requiert une prise en charge urgente et spécialisee T/ ot o e

(1). La principale complication post-opératoire est |'apparition ou la récidive d’une sténose de la veine de
cimeterre, ce qui a été retrouvé pour 50% des patients opérés dans une étude de 2013 (5). Le risque n’était

Annexe : Courbe pondérale
pas corrélé a la technique chirurgicale.

CONCLUSION

Les symptomes respiratoires sont tres fréequents en pédiatrie et sont le plus souvent en relation avec des pathologies pulmonaires. Cependant, la recherche d’une
malformation cardiopulmonaire est recommandée en cas de symptomes atypiques, répétés ou persistants. Lorsque ces symptomes sont presents chez un patient
avec un syndrome du cimeterre, la PAP doit étre évaluée a l'aide d’'une échocardiographie mais aussi avec un cathétérisme cardiaque. Une sténose de la veine de
cimeterre peut étre exceptionnellement retrouvée et doit étre recherchée tout comme les autres causes d’'HTAP. Une prise en charge rapide par une équipe
experimentée est recommandée dans ce cas.
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