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0z

Scimitar sendromu sag pulmoner venin, vena cava
inferior veya sag atriuma acumasyla karakterize
nadir gériilen bir pulmoner vendéz doéniis
anomalisidir. Sag akciger hipoplazisi, pulmoner
sekestrasyon, atriyal septal defekt (ASD) ve kalbin
dextropozisyonu eslik eden diger anomalilerdir.
Olgu: 36 yasinda bayan hasta halsizlik ve nefes
dariginda 2 aydwr artma sikayetiyle goguis
hastaliklant  poliklinigimize basvurdu. Hastann
cocukluk cagindan beri birkag kez Okslirtik ve
nefes darligu ile hastaneye basvurusu oldugu
ogrenildi. Hastanin basvurusunda yapilan fizik
muayenesinde akciger ve kalp sesleri normal
olarak degerlendirildi. Cekilen akciger filminde sag
akciger parakardiyak alanda opasite artist gortildii.
Bilgisayarl tomografik anjiyografide (BT anjografi)
sag alt ve tist pulmoner venlerin dogrudan hepatik
ven- inferior vena cava diizeyine acildigt gortildui.
Olgu radyolojik olarak Scimitar Sendromu olarak
taru aldi. Nadir gérulen bir pulmoner vendz dontis
anomalisi olmast nedeniyle literatiir esliginde
sunuldu.

GIRIS
Scimitar Sendromu, sag taraf pulmoner ven-
lerinin inferior vena kava veya sag atriuma

acilmasi ile karakterize nadir gorulen bir
pulmoner vendz donus anomalisidir. Scimitar

ABSTRACT

Scimitar Syndrome is a rare congenital disorder
that is characterised by an anomalous connection
of the pulmonary vein with the inferior vena cava.
The other components of the syndrome include
hypoplasia of the right lung, hypoplasia of the
right pulmonary artery, pulmonary sequestration,
dextrocardia, atrial septal defect (ASD). A 36 years
old woman suffering from weakness and
shortness of breath was admitted in our clinic. It
has been learned that the patient has been referred
to the hospital with coughing and shortness of
breath several times since childhood. Physical
examination was normal. The chest radiograh
demonstrated increased opacity along the right
paracardiac area. Computed tomography
angiography (CT angiography) was evaluated. It
was detected that the right pulmonary veins
drained in to the inferior vena cava named as
Scimitar Syndrome. This case was presented with
the review of literature.

Sendromu farkli Klinik tablolarla birlikteligi
bulunan bir anomali olup gériilme sikhgr 1-
3/100.000 olarak kabul edilmektedir (11).
Sendroma siklikla, dedisen derecelerde olmak
lizere sag akcigerin ve sag pulmoner arteryel
agacin hipoplazisi, sag akciger alt lobunun
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anormal sistemik arteryel kanlanmasi, kardi-
yak, bronsiyal ve diger anomaliler eslik etmek-
tedir (1-3). Kalbin sag kenarina paralel olarak
diyafragmaya kadar inen genislemis venin
akciger grafisindeki radyolojik géruniimii Turk
palasina benzetildigi icin Scimitar Belirtisi
(Turkish Swords) olarak kabul edilmistir (4-6).
Pulmoner venin vena cava inferiora drene
oldugu ilk vaka 1836 yilinda tespit edilmis,
1960 yiinda da ilk kez “Scimitar” olarak
adlandirnlmistir (7-8).

Hastaligin infantil ve cocuk/eriskin olmak tize-
re iki formu vardir. Bebeklik doneminde klinik
tablo daha adirdir ve yasamin ilk aylarinda
solunum sikintisi, konjestif kalp yetersizligi ve
pulmoner hipertansiyon gelismektedir. Cocuk/
eriskin donemlerinde asemptomatiktir veya
klinik tablosu hafiftir. Ozellikle sag akcigeri
etkileyen enfeksiyonlar, aciklanamayan sag
atriyum ve sag ventrikiil genislemesi ve bazen
sadece gogus rontgeni bulgulan taniya yar-
dimci olmaktadir (9-11). Olgumuz nadir gortl-
mesi nedeniyle Scimitar Sendromu tanisi ile
literatiir esliginde sunulmustur.

OLGU

Bilinen rahatsizligi olmayan 36 yasinda kadin
hasta halsizlik ve eforla nefes darliginda 2
aydir artma sikayetiyle Go6gis Hastaliklar
poliklinigimize basvurdu. Hastanin cocukluk
cagindan beri birkag kez Oksiiriilk ve nefes
darhdl ile hastaneye basvurusu oldugu ve
sigara kullanmadigi 6grenildi. Hastanin basvu-
rusunda yapilan fizik muayenesinde akciger ve
kalp sesleri normal olarak degderlendirildi. Co-
mak parmak veya siyanoz gorulmedi. Solu-
num fonksiyon testinde FEV1/FVC:%84, FEV1:
2,14 L (%76), FVC: 2,54 L (%78) olarak tespit
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edildi. Oda havasinda Oksijen satiirasyonu
%98 olarak saptandi. On iki derivasyonlu elek-
rokardiyogramda patolojik bulgu saptanmadi.
Yapilan ekokardiyografide da sag kalp bosluk-
lan dilate olarak gozlendi ve ikinci derece
trikiispit yetersizligi saptandi. Pulmoner arter
basinci (sPAB) 45mmHg olarak olgiildii. Sag ve
sol ventrikul sistolik fonksiyonu normal olarak
degerlendirildi. Hastanin akciger filmindeki
sag parakardiyak alana superpoze lezyon
tespit edildi (Sekil 1). Konjenital bir anomali
suphesiyle cekilen bilgisayarli tomografik anji-
yografide kalbin sad akcider hipoplazisine
bagl olarak saga dodru yer degistirdigi izlen-
di. Sag alt ve iist pulmoner venlerin dogrudan
hepatik ven- inferior vena cava dizeyine acil-
dig1 goruldii (Sekil 2). Olgu radyolojik olarak
Scimitar Sendromu olarak tani aldu.

Sekil 1. PA akciger grafisinde, sag akciger alt
alanda kalp kenari boyunca nonhomojen
opasite artisi, sag akcigerde volum kaybi
ve kalp golgesinde sada dogru yer degis-
tirme.




iZMIiR GOGUS HASTANESI DERGISI

Sekil 2. Toraks BT-anjografideki sag pulmoner vaskuler yapilardaki anomali

TARTISMA

Scimitar Sendromu nadir gorulen ve farkl
Klinik tablolarla seyreden pulmoner venoz
doniis anomalisi olup goriilme sikhg 1-
3/100.000 olarak kabul edilmektedir (11).
Sendromun patogenezi net olarak bilinme-
mekle beraber embriyogenez sirasinda akci-
derin tomurcuklanmasi ile ilgili oldugu kabul
edilir (14). Infantil formunun daha agir bir
Klinik tablo ile seyrettigi ciddi kalp ve solunum
yetersizliginin  bulundugu tespit edilmistir.
Yapilan bir calismada 25 infantil Scimitar
Sendromlu olgunun timiinde ciddi kalp ve
solunum yetersizligi tespit edilmis, 23'tinde ise
pulmoner hipertansiyonun eslik ettigi bildiril-
mistir (13).

Hastaligin cocuk/erigkin formu siklikla asemp-
tomatik ya da hafif klinik tabloya sahiptir.
Asemptomatik hastalarda aciklanamayan akci-
dger enfeksiyonlari, sag atrium ve sag ventrkiil
genislemesi, muayene sirasinda baska neden-
lerle cekilen akciger grafisinde Scmitar Send-
romuna Ozgu karakteristik bulgular tanida rol
oynamaktadir. Eslik eden anomaliler kalpte,

akcigerlerde ve damarlarda goriilmektedir. En
sik goriilen sag akciger parsiyel hipoplazisi,
pulmoner lob anomalileri, trakeobronsiyal
anomaliler, sag akcigerden vena cava inferiora
anormal vendz donus, dextrokardi, atriyal
septal defekt (ASD), ventrikiiler septal defekt
(VSD) olarak tespit edilmistir. Olgumuzda da
bilgisayarli tomografik anjiyografide sag alt ve
tist pulmoner venlerin dogrudan hepatik ven-
inferior vena cava diizeyine acildiqi goriildii.
Bazi olgularda hafif solunum sikintisi, halsizlik,
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari goriilmek-
tedir (4,11-13). Akcider grafisinde karakteristik
pala goriintisii, sag akciger hipoplazisi nede-
niyle hacim kaybi ve kalbin dekstropozisyonu
goriilebilir. Ozellikle sag akcider hipoplazisine
olgularin yarisinda rastlanmaktadir (3-4).
Bizim olgumuzda sag akciger hipoplazisi ve
buna ikincil olarak kalbin saga dogru yer
degistirdigi goriildii. Hastalarin c¢ogu hafif
seyirli, iyi prognozlu, asemptomatik olan grup-
tadir. Sendrom kadinlarda daha sik goriil-
mektedir (2,4-5). 36 yasinda kadin olgumuzun
da goriilen diger vakalara benzer sekilde hafif
semptomlar1 mevcuttu.
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Tedavi yaklasimi hastanin semptomlari ile has-
taliqin derecesine gore belirlenmektedir. Kalp
yetersizligi, biiyime gelisme geriligi olmayan
grupta cerrahi girisim Oncesinde takip edile-
bilmektedir. Ancak pulmoner hipertansiyon
varhdl veya medikal tedavi ile kontrol altina
allmamayan semptomlar1 olan infantil grupta
erken donemde cerrahi girisim gerekmektedir.
llave anomalilerin varligi da cerrahi komplikas-
yonlart ve mortaliteyi arttirmaktadir (13).
Tedavi planlanmasinda eslik eden anomalile-
rin ve komplikasyonlarin degderlendirilmesi
onem kazanmaktadir. Cerrahi girisim dusunu-
len hastalarda aortografi ve sag kalp katete-
rizasyonu yapilmasi gerekmektedir. Ekokardi-

yografi ve Doppler, prognozu belirlemede
yardimci olmaktadir (4). Asemptomatik hasta-
lar veya hafif semptomlar1 olan hastalarda
cerrahi girisim gerekmez. Minimal semptomu
olan, sag pulmoner venin inferior vena cavaya
dokiildugi tespit edilen bir baska Scimitar
sendromu olgusunda klinik agir olmamasi ne-
deniyle takip edilmistir. Bu tiir izole vakalarin
prognozunun iyi oldugu tespit edilmistir (15).
Olgumuzda sag akciger hipoplazisi, pulmoner
hipertansiyon olmasina ragmen hafif bir Klinik
tablo olmasi nedeniyle cerrahi distiniilmedi.
Hastamiz semptom acisindan aralikli olarak
takip edilmektedir.
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