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CASE REPORT

Scimitar Sendromu: Olgu Sunumu

Scimitar Syndrome: A Case Report
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Abstract

Scimitar sendromu veya pulmoner venolober send-
rom, nadir gérilen bir konjenital venéz dénis ano-
malisidir. Kirk yedi yaginda kadin hasta, gégis agrisi
ve eforla gelisen nefes darligi sikayeti ile basvurdu.
Fizik muayenesi ve laboratuvar bulgular normaldi.
Postero-anterior akciger grafisinde sag akciger alt
alanda sag kalp kenar boyunca nonhomojen opasite
arhisi, sag akcigerde volim kaybi, kalp gélgesinin
saga dogru yer degistirdigi izlendi. Ekokardiyografide
sistolik pulmoner arter basinci 55 mmHg 6lcildo.
Fiberoptik bronkoskopide sag bronsial sistemde ara
bronsun olmadigr gérildi. Manyetik rezonans aniji-
ografide, Scimitar sendromu ile uyumlu olarak sag
pulmoner venlerin subdiafragmatik mesafede inferior
vena kavaya drene oldugu izlendi. Anormal pulmoner
vendz dénls, sag akciger hipoplazisi, ara brong
anomalisi ve pulmoner hipertansiyon ile Scimitar
sendromu tanisi konulan olgumuz literatirler egligin-
de sunuldu.

Anahtar Sézcikler: Pulmoner hipertansiyon, pulmoner
ven, scimitar sendromu.

Scimitar syndrome or pulmonary venolabar syndrome
is a rare congenital anomalous pulmonary venous
return. A 47-year-old woman presented at our clinic
with chest pain and shortness of breath during exer-
tion. The physical examination and laboratory find-
ings were normal. The chest radiograph demonstra-
ted non-homogeneous increased opacity along the
right cardiac border, and volume loss of the right
lung with cardiac silhouette displacement, to the
right. Echocardiography pulmonary artery systolic
pressure was measured as 55 mmHg. Fiberoptic
bronchoscopy revealed the intermediate bronchus
was absent. On magnetic resonance angiography, it
was observed that the right pulmonary veins drained
into the inferior vena cava at a subdiaphragmatic
level, consistent with Scimitar Syndrome. The case,
diagnosed as Scimitar syndrome, is presented in the
light of the literature.

Key words: Pulmonary hypertension, pulmonary vein,
scimitar syndrome.

Scimitar sendromu olarak bilinen venopulmoner
sendrom, sag pulmoner venin, inferior vena kava
veya sad atriuma acilmasi ile karakterize nadir

gorilen konjenital bir pulmoner vendz dénis ano-

malisidir (1,2).
tanisi konulan 47 yaginda bir kadin hasta, send-

Klinigimizde Scimitar sendromu

romun nadir gérilmesi nedeniyle, bilgilendirilmis

onami alinarak sunuldu.
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Kirk yedi yasinda kadin hasta, gégis agrisi ve eforla geli-
sen nefes darligi sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Sikayet-
leri 9 yildir ara ara olmaktaydi ve son yillarda artmigh.
Astim tanisi ile 9 yildir bronkodilatatér tedavi kullanmak-
taydi. Ev hanimiydi ve hig sigara icmemisti. Soygecmisin-
de &zellik yoktu.

Fizik muayenede, hastanin genel durumu iyi, vital bulgu-
lart normaldi. Kalp tepe atimi orta hatta duyuldu. Diger
sistem muayeneleri dogaldi. Tam kan sayimi ve biyokimya
degerlerinde patolojik bulgu yoktu. Spirometrik degerlen-
dirme normaldi [FVC: 2,27 L FEVI1: 2,09 L (%86),
FEV1/FVC: %92]. Postero-anterior (PA) akciger grafisinde
sa§ akcigerde volim kaybi ve alt alanda sag kalp kenari
boyunca nonhomojen opasite artisi, kalp gélgesinin saga

dogru yer degistirmis oldugu izlendi (Sekil 1).

Sekil 1: PA akciger grafisinde, sag akciger alt alanda kalp kenari bo-
yunca nonhomojen opasite arhigi, saj akcigerde volum kaybi ve kalp
gélgesinde saga dogru yer degistirme.

Sekil 2: Toraks BT'de, sag akciger hipoplazisi ve sag akciger orta alan-
dan kardiyofrenik agiya dogru uzanan geniglemis pulmoner ven.

Toraks bilgisayarli tomografide (BT), dekstrokardi, sag
akciger hipoplazisi, sag akciger orta alandan kardiyofre-
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nik aciya dogru uzanan geniglemis pulmoner ven izlendi,
venopulmoner sendrom lehine yorumland: (Sekil 2).

Olgu kardiyoloji ile konsilte edildi; ekokardiyografide
ejeksiyon fraksiyonu %65 idi, kardiyak apeksin orta hatta
oldugu gérildu, sag kalp bosluklarinda genigleme, hafif
derecede trikispit kapak yetersizligi kaydedildi, sistolik
pulmoner arter basinci (PAPs) 55 mmHg olarak 8l¢ild.
Pulmoner hipertansiyon saptandi. Ek anomali aragtirmak
amaciyla istenen miyokard perfizyon sintigra-anjiyografisi
normaldi.

Endobronsial degerlendirme amagh fiberoptik bronkos-
kopi (FOB) yapildi. Sag bronsg sisteminde ara bronsun
izlenmedigi, Ust lob karinasindan hemen sonra alt lob 6.
segment orta lob ve bazal segment ostiumlarinin yer aldi-
g1 géroldu (Sekil 3).

Toraks manyetik rezonans (MR) anjiografide sag pulmo-
ner venlerin subdiafragmatik mesafede inferior vena ka-
vaya (VCI) drene oldugu izlendi ve ‘Scimitar sendromu’ ile
uyumlu olarak raporlandi (Sekil 4). Anormal pulmoner
vendz dénis, sag akciger hipoplozisi, ara brons anomali-
si ve pulmoner hipertansiyon ile birliktelik gésteren olgu-
muza Scimitar sendromu tanisi konuldu. Tibbi ve cerrahi

yénden bir girisim disinilmeyerek izleme alind.

tist lob bronsu

. . Segmentler
ortalob bronsu :

Sekil 3: Fiberoptik bronkoskopide, sag brong sisteminde ara bronsun
izlenmedi, Ust lob karinasindan hemen sonra alt lob 6. segment, orta lob
ve bazal segment ostiumlari yer aliyordu.

TARTISMA

Scimitar sendromu, ‘parsiyel anormal pulmoner vendz
konneksiyon (PAPVC) olarak tanimlanan konjenital hasta-
liklar grubundadir ve gérilme sikhg 100.000'de 1-3
olarak kabul edilmektedir (3,4).
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Pulmoner venin vena kava inferior (VCI)’a drene oldugu
ilk olgu 1836’da Cooper tarafindan 10 aylik bir cocugun
otopsisinde tanimlanmigtir (5). Neill ve ark. (6) ise 1960
yilinda ilk defa ’Scimitar’” adi kullanilarak tanimlamiglar-
dir. Bu tanimlamada, sad pulmoner venin VCl’a drene
olmasi, parsiyel sistemik arteriel kanlanma ve etkilenen
akcigerde hipoplazi, kardiyak yapilarda saga yer degis-
tirme ve brons anomaliler belirlenmistir (6,7). Atrial septal
defekt, ventrikiler septal defekt, dekstrokardi gibi ek kar-
diyak anomaliler ile birliktelik gésterebilir (8). Sonralar
VCI disinda sag atrium, vena cava superior, azigos siste-
mi, hepatik venler ve sol atriuma drene olan olgular da
bildirilmistir (9). Sendrom sag akcigerde tanimlanmis olsa
da, sol akcigerde scimitar sendromu bildirilen olgular da
bulunmaktadir (10,11). Sendromun patogenezi tam ola-
rak bilinmemektedir ve embriyogenez déneminde akcige-

rin tomurcuklanmasi ile ilgili oldugu kabul edilir (12-14).

Sekil 4: Toraks manyetik rezonans (MR) anjiografide, sag§ pulmoner

venler subdiafragmatik mesafede inferior vena kavaya drene olmaktayd:.

Klinik olarak asemptomatik veya ciddi pulmoner hipertan-
siyon ve/veya kalp yetmezligi ile ortaya cikabilir (15).
Genc yasta ortaya cikan olgularda siklikla konjenital kalp
hastaligr eslik eder (16). Kirk yedi yasinda klinigimize
basvuran olgumuzun semptomlan 35 yasindan sonra
baglamigh ve tani aninda ekokardiyografide pulmoner
hipertansiyon saptanmigti.

Radyolojik olarak PA akciger grafide Scimitar (pala) bul-
gusu karakteristiktir. Bu bulgu anormal vendz drenaj
saglayan desendan seyirli venin, kalbin sag kenari boyun-
ca kivrik uglu bir Tork kiicina benzetilmesidir (17). Olgu-
muzun akciger grafisinde karakteristik bulgusu mevcuttu.
Sendromun tanisinda spesifik bulgular en iyi MR anjiogra-
fi ile tespit edilir. Ekokardiyografi ve kardiyak MR anjiog-

rafi ile bulgular dogrulanarak ek baska anomali varhig

degerlendirilebilir. Scimitar sendromunda &zellikle ope-
rasyon disinildiginde, anjiografi, bronkoskopi, spiro-
metri gibi ek tetkikler dnerilir (17). Bizim olgumuzda eko-
kardiyografide pulmoner hipertansiyon saptanmig, kardi-
yak MR anjiografisi normal degerlendirilmisti. Bronkosko-
pide sag ara brong yoklugu dikkatimizi cekmisti ve MR
anjiografi tanimizi kesinlegtirmigti.

Scimitar sendromunda diger kardiyak defektler ve pulmo-
ner hipertansiyonun eslik ettigi durumlarda, konjestif kalp
yetmezligi ve mortalite riski artmaktadir (18).

Cerrahi igin endikasyonlar; kalp yetmezligi ve pulmoner
hipertansiyona yol acan %50'nin Uzerinde sol-sag sant,
pulmoner sekestrasyon ve/veya rekirren sad akciger
kaynakli enfeksiyonlar olarak kabul edilir (18). Olgumuz-
da cerrahi girisim gerekli goérilmeyerek takibe alindi.
Olgunun kardiyoloji ve gégis hastaliklar takibi devam
etmektedir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar gatismasi bildirilmemisgtir.
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