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Anormal pulmoner venoz doniisiin karmasik formu; scimitar
sendromunda yeni nesil goriintiileme ve cerrahi yaklasim

The complex form of anomalous pulmonary venous return; new generation
imaging and surgical approach of scimitar syndrome
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Ozet

“Scimitar” sendromu nadir gériilen anormal pulmoner venlerin vena kava inferiyora acildigi ciddi bir dogustan kalp anomalisidir. Patojenezi
belli olmamakla birlikte, akciger tomurcugunun erken embriyolojik déneminde gelisen bir bozukluktan kaynaklanir. Gégus radyografisinde
sag akciger alt bolgesi ile kalp arasinda Tirk palasi (Turkish sword) veya “scimitar” adi verilen orjinal bir gériinti olusturur. Diger
anomalilerle birliktelik gdsterir; bunlar en sik sag akciger hipoplazisi, kardiyak dekstropozisyon, sag akcigerin anormal sistemik arteriyal
dolasimi, pulmoner sekestrasyon ve atriyal septal defekttir. Bu yazida; opere ettigimiz vena kava inferiyora acilan parsiyel pulmoner
vendz dénis anomalisi, atriyal septal defekt, dekstropozisyon ve sag akciger hipoplazisi olan sekiz yasinda “scimitar” sendromlu bir olgu
sunuldu. Yeni nesil gérintileme yéntemlerinin tanidaki dnemi ve cerrahi yéntem irdelendi. (Tirk Ped Ars 2013; 48: 173-5)

Anahtar sézctikler: Bilgisayarli tomografi, dogustan kalp hastaligi, “scimitar” sendromu

Summary

Scimitar syndrome is a rare congenital heart disease where anamolous pulmonary veins drain into inferior vena cava. lts pathogenesis
is unknown and it is caused by abnormal development of the pulmonary bud during early embryogenesis. In the chest radiography, the
shadow of anomalous veins resembles a Turkish sword (better known as scimitar) located between the lower right lung and the heart. It
is associated with other anomalies such as right pulmonary hypoplasia, cardiac dextroposition, anomalous systemic arterial supply to the
right lung, pulmonary sequestration and atrial septal defect. In this article, we present an 8-year-old boy operated for scimitar syndrome
with partial anomalous pulmonary venous return draining into the inferior vena cava, atrial septal defect, dextropositon of the heart and
hypoplastic right lung. The diagnostic significance of new generation imaging methods and surgical strategy have been scrutinized. (Turk
Arch Ped 2013; 48: 173-5)
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Giris sendroma eglik eden diger ©6nemli anomaliler; %60

Bebeklik, cocukluk ve eriskin sekli olan “scimitar’ oraninda goérilen sag akcigerin arteriyel kanini dogrudan
sendromu 2/100 000 oraninda rastlanilan ve kiz/erkek  @ortadan almasi ve %40 oraninda gorilen atriyal septal
orani 2/1 olan ¢ok nadir bir patolojidir. Vena kava inferiyora  defektdir (ASD) (1). “Scimitar” sendromunda anormal dénen
agllan kismi anormal pulmoner vendz déniis, kalbin pulmoner venler, pulmoner venlerin direne oldugu yer ve
dekstropozisyonu ve sag akciger hipoplazisi disinda onlarin ASD ile olan iliskisi cerrahi agisindan 6nemlidir.
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Genellikle sag akciger alt lobunun pulmoner venlerinin bir
kismi veya tamami, bazen de ek olarak orta lob venleri
vena kava inferiyora acilir. Ancak tim sag akcigerin ve
seyrek olarak sol pulmoner venlerin de anormal olarak
acildigi olgular bildirilmigtir (2).

“Scimitar” sendromunda dikkatli bir anatomik calismaya
gereksinim vardir. Bu yazida; “Scimitar” sendromlu bir
olgunun basarili cerrahi miudahalesi ve tanisinda yeni nesil
goruntileme yéntemlerinin dnemine deginilmistir.

Olgu

Aralik 2009'da sekiz yasinda erkek hasta nefes darligi
ve cabuk yorulma yakinmalari ile klinigimize basvurdu.
Fizik muayenesi ve elektrokardiyogrami normaldi. Gekilen
gb6gus grafisinde; kalp normal buyuklikte ancak sag
akciger hipoplazisi nedeniyle kalp ve mediyastinal yapilarin
saga dogru yer degistirdigi gorildi. Ekokardiyografik
incelemesinde; vena kava inferiyora dokilen kismi anormal
pulmoner vendz dénis anomalisi ve ASD (sekundum tip)
tanisi konuldu. Kalp kateterizasyonunda dekstropozisyon,
sag akciger hipoplazisi saptandi. Sag pulmoner arter
enjeksiyonu sonrasi vendz dénus safhasinda vena
kava inferiyor ve sag atriyum géruntilendi. Qp/Qs: 1,91
bulundu. Pulmoner arter ve sag ventrikil basinglari
normaldi (sirasiyla; 27/5 mmHg ve 27/0 mmHg). Atmis dort
kesitli multidetektdr bilgisayarli tomografide (MDBT) sag
akciger alt lob dizeyinde U¢ tane ana venin birlestigi ve
bir trunkal ven araciligiyla diyafragma seviyesinde vena
kava inferiyora acildigi gérildi. Hasta kardiyopulmoner

Resim 1. Atriyal septal defekt (ASD) (yildiz) ve kesi hatti
(ASD ve vena kava inferiyor arasinda); sag
atriyumdan bakis

baypas altinda ameliyat edildi. Sag atriyotomi sirasinda
fossa ovalis tipi 1x2 cm ASD ve sag pulmoner venlerin
birleserek bir trunkal ven ile vena kava inferiyora acildig
gorildi. Atriyal septal defekt vena kava inferiyora dogru
genisletilerek (Resim 1), pulmoner venler sol atriyumda
kalacak sekilde perikard yama ile kapatildi. Ameliyat
sonrasi ddnemde sorunu olmayan hasta ameliyat sonrasi
altinci glinde taburcu edildi.

Tartisma

“Scimitar” sendromu konusunda 1836 yilinda Cooper
ve Chassinat'in (3, 4) yayinladidi ilk iki makale bu konuda
yazilan bircok c¢alismaya éncullk etmistir. Halasz ve ark.
(5) tarafindan 1956 yilinda g&gus grafisinde “Scimitar”
seklindeki tuhaf venin, vena kava inferiyora direnaji
tanimlanmigtir. Bununla birlikte, “Scimitar” sendromu adini
ilk kullanan 1960 yilinda Catherine A. Neill ve ark. (6)
olmustur.

Tarihsel olarak bakildiginda 100 klasik radyolojik bulgu
arasina giren “Scimitar” (Turk palasi, Pers palasi veya
shamshir) belirtisi (Resim 2A) &nemli bir gégus grafisi
bulgusudur (7).

Anormal pulmoner vendéz doénls anomalisi olan
hastalarda pulmoner ven anatomisinin transtorasik
ekokardiyografi (TTE) ile tam olarak degerlendiriimesi

Resim 2. A: Tiurk palasi, B: MDBT kardiyak 6n
projeksiyonun venéz fazinda Tirk palasi
bulgusu, C: Tim sag pulmoner venlerin
(oklar) birlestigi trunkal ven (yildiz) ve vena
kava inferiyora direnaji, D: Sag pulmoner
venlerin birlestigi trunkal ven ve arka
projeksiyonda MDBT goriintiisi
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oldukga zordur. Pulmoner venler icin genislik, izledigi yol
ve direne oldugu alan énemlidir. Dogustan kalp anomalili
hastalarda yapilan TTE'de kesin tani orani %85-90
olmasina ragmen, arkus aorta anormalileri ve pulmoner
venler bazen gdzden kagabilir. Bazi durumlarda inceleme
icin yeterli akustik pencere bulunmayabilir (8). Cerrahi ya
da transkateter ASD kapatiimasi isleminden 6nce tam
anatomik degerlendirme énemlidir (9).

Sonvyillardaileri gériintileme yéntemlerinin gelistirilmesi
bu alanda yararli sonuclar dogurmustur. Atmis doért kesitli
MDBT ile 6zellikle frontal durusta elde edilen Turk palasi
bulgusu ilging olarak g6gus grafisindeki gériintiye benzerlik
gbsterir (Resim 2B). Tum pulmoner venler ve onlarin
birlestigi trunkal venin agildigi vena kava inferiyor bu ileri
goérintileme ydntemlerinde belirgin olarak gérilmekte ve
cerraha ameliyat sirasinda blyik rahatlik saglamaktadir
(Resim 2C ve D). Diger taraftan; sag akcigerin arteriyel
dolasiminin inen aortadan ¢ikan kollaterallerle saglandigi
durumlarda da, MDBT gérintileme ydntemi oldukca
faydalidir. Cink(i kollateral agin baglanmasi cerrahi
acidan énemlidir. Hastamizda bu tip kollateral damarlar
gorulmemistir.

Bebeklik ddneminde tani koyulan “Scimitar” sendromiu
olgularda genellikle Turk palasi bulgusu yoktur. Gocukluk
ve erigskin dénemde tani konulan olgularda ise g¢abuk
yorulma ve nefes darligi gibi yakinmalar olabilir ve %70
olguda g6gus grafisinde Tirk palasi bulgusu vardir. Bu grup
hastada genellikle sag akciger hipoplazisi yoktur ve Turk
palasi bulgusu daha kolay saptanabilir. Eger ASD varsa
(buyUk cocuk ve eriskinlerin %25-50’sinde) 6zgun bulgular
gdze carpar. Bizim olgumuz ASD’si olmasina ragmen sekiz
yasina tani konulmadan gelmisti, sadece cabuk yorulma
ve nefes darligi yakinmalar vardi; gégls grafisinde sag
akciger hipoplazisi gorlldi ancak Turk palasi bulgusu
yoktu. “Scimitar” sendromunda 6nemli ameliyat gercekleri;
“Scimitar” vene eslik eden ASD, pulmoner hipertansiyon ve
anormal venin darligidir. Bebeklik déneminde belirtisiz olan
hastalar yeterli kiloya ulasana kadar klinik olarak izlenebilir.
Pulmoner hipertansiyon gelismesi durumunda cerrahi
girisim gereklidir. “Kardiyopulmoner baypas” ve “kardiyak
arrest” uygulanmayacaksa erken cerrahi girisimi énerenler
de vardir (10).

ik fizyolojik diizeltme 1956 yilinda Kirklin ve ark. (11)
tarafindan sag ana pulmoner venin ASD’ye komsu sag
atriyum duvarina anastomoz edilmesi ve atriyum duvarinin
ASD kenarina dikilmesi seklinde gerceklestirilmistir.

Glnimizde ASD’si olmayan hastalarda
“kardiyopulmoner baypas” yapilmaksizin sag torakotomi
ile “Scimitar” venini vena kava inferiyor'dan ayrirarak sol
atriyuma baglama yéntemi uygulanmaktadir. Atriyal septal
defekti olan hastalarda ise “kardiyopulmoner baypas”
esliginde ASD’nin perikard yama ile kapatiimasini takiben

inferior vena kava'dan ayrilan anormal sag pulmoner
ven bir “polytetrafluoroethylene” (Gore-Tex) greft yardimi
ile sol atriyuma anastomoz edilmektedir (10,12). Bizim
olgumuzda trunkal ven diyafram seviyesinde kalbe yakin bir
noktada vena kava inferiyora agiliyordu. Trunkal venin agzi
ile ASD’nin arasi birlestirildi. Atriyal septal defekt, trunkal
ven sol atriyum tarafinda kalacak sekilde gluteraldehit ile
islemden gegirilmis yama ile kapatildi. Burada 6zellikle
vena kava inferiyor giris yerinin daralmamasina dikkat
edildi. Sonug olarak; uygulanacak yéntem ne olursa olsun
“Scimitar” sendromu basariyla dizeltilebilecek nadir ama
ciddi bir dogustan kalp hastaligidir. Cerrahi &ncesinde
ileri géruntileme ydntemleri kullanilarak ayrintili - bir
degerlendirme yapilmasi girisimin daha rahat ve sorunsuz
olarak gerceklestiriimesini saglayacak ve tedavi basarisini
artiracaktir.
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