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Scimitar sendromu veya pulmoner venolober send-

rom, nadir görülen bir konjenital venöz dönüş ano-

malisidir. Kırk yedi yaşında kadın hasta, göğüs ağrısı 

ve eforla gelişen nefes darlığı şikâyeti ile başvurdu. 

Fizik muayenesi ve laboratuvar bulguları normaldi. 

Postero-anterior akciğer grafisinde sağ akciğer alt 

alanda sağ kalp kenarı boyunca nonhomojen opasite 

artışı, sağ akciğerde volüm kaybı, kalp gölgesinin 

sağa doğru yer değiştirdiği izlendi. Ekokardiyografide 

sistolik pulmoner arter basıncı 55 mmHg ölçüldü. 

Fiberoptik bronkoskopide sağ bronşial sistemde ara 

bronşun olmadığı görüldü. Manyetik rezonans anji-

ografide, Scimitar sendromu ile uyumlu olarak sağ 

pulmoner venlerin subdiafragmatik mesafede inferior 

vena kavaya drene olduğu izlendi. Anormal pulmoner 

venöz dönüş, sağ akciğer hipoplazisi, ara bronş 

anomalisi ve pulmoner hipertansiyon ile Scimitar 

sendromu tanısı konulan olgumuz literatürler eşliğin-

de sunuldu. 

Anahtar Sözcükler: Pulmoner hipertansiyon, pulmoner 

ven, scimitar sendromu. 

 

 

 

Scimitar sendromu olarak bilinen venopulmoner 

sendrom, sağ pulmoner venin, inferior vena kava 

veya sağ atriuma açılması ile karakterize nadir 

görülen konjenital bir pulmoner venöz dönüş ano- 

 

  

 

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. 

 

 

 

 

malisidir (1,2). Kliniğimizde Scimitar sendromu 

tanısı konulan 47 yaşında bir kadın hasta, send-

romun nadir görülmesi nedeniyle, bilgilendirilmiş 

onamı alınarak sunuldu. 
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Kırk yedi yaşında kadın hasta, göğüs ağrısı ve eforla geli-

şen nefes darlığı şikâyeti ile kliniğimize başvurdu. Şikâyet-

leri 9 yıldır ara ara olmaktaydı ve son yıllarda artmıştı. 

Astım tanısı ile 9 yıldır bronkodilatatör tedavi kullanmak-

taydı. Ev hanımıydı ve hiç sigara içmemişti. Soygeçmişin-

de özellik yoktu. 

Fizik muayenede, hastanın genel durumu iyi, vital bulgu-

ları normaldi. Kalp tepe atımı orta hatta duyuldu. Diğer 

sistem muayeneleri doğaldı. Tam kan sayımı ve biyokimya 

değerlerinde patolojik bulgu yoktu. Spirometrik değerlen-

dirme normaldi [FVC: 2,27 L FEV1: 2,09 L (%86), 

FEV1/FVC: %92]. Postero-anterior (PA) akciğer grafisinde 

sağ akciğerde volüm kaybı ve alt alanda sağ kalp kenarı 

boyunca nonhomojen opasite artışı, kalp gölgesinin sağa 

doğru yer değiştirmiş olduğu izlendi (Şekil 1).  

 

 

Şekil 1: PA akciğer grafisinde, sağ akciğer alt alanda kalp kenarı bo-

yunca nonhomojen opasite artışı, sağ akciğerde volum kaybı ve kalp 

gölgesinde sağa doğru yer değiştirme. 

 

 

Şekil 2: Toraks BT’de, sağ akciğer hipoplazisi ve sağ akciğer orta alan-

dan kardiyofrenik açıya doğru uzanan genişlemiş pulmoner ven. 

 

Toraks bilgisayarlı tomografide (BT), dekstrokardi, sağ 

akciğer hipoplazisi, sağ akciğer orta alandan kardiyofre-

nik açıya doğru uzanan genişlemiş pulmoner ven izlendi, 

venopulmoner sendrom lehine yorumlandı (Şekil 2). 

Olgu kardiyoloji ile konsülte edildi; ekokardiyografide 

ejeksiyon fraksiyonu %65 idi, kardiyak apeksin orta hatta 

olduğu görüldü, sağ kalp boşluklarında genişleme, hafif 

derecede triküspit kapak yetersizliği kaydedildi, sistolik 

pulmoner arter basıncı (PAPs) 55 mmHg olarak ölçüldü. 

Pulmoner hipertansiyon saptandı. Ek anomali araştırmak 

amacıyla istenen miyokard perfüzyon sintigra-anjiyografisi 

normaldi. 

Endobronşial değerlendirme amaçlı fiberoptik bronkos-

kopi (FOB) yapıldı. Sağ bronş sisteminde ara bronşun 

izlenmediği, üst lob karinasından hemen sonra alt lob 6. 

segment orta lob ve bazal segment ostiumlarının yer aldı-

ğı görüldü (Şekil 3). 

Toraks manyetik rezonans (MR) anjiografide sağ pulmo-

ner venlerin subdiafragmatik mesafede inferior vena ka-

vaya (VCI) drene olduğu izlendi ve ‘Scimitar sendromu’ ile 

uyumlu olarak raporlandı (Şekil 4). Anormal pulmoner 

venöz dönüş, sağ akciğer hipoplazisi, ara bronş anomali-

si ve pulmoner hipertansiyon ile birliktelik gösteren olgu-

muza Scimitar sendromu tanısı konuldu. Tıbbi ve cerrahi 

yönden bir girişim düşünülmeyerek izleme alındı. 

 

 

Şekil 3: Fiberoptik bronkoskopide, sağ bronş sisteminde ara bronşun 

izlenmedi, üst lob karinasından hemen sonra alt lob 6. segment, orta lob 

ve bazal segment ostiumları yer alıyordu. 

 

TARTIŞMA 

Scimitar sendromu, ‘parsiyel anormal pulmoner venöz 

konneksiyon (PAPVC) olarak tanımlanan konjenital hasta-

lıklar grubundadır ve görülme sıklığı 100.000’de 1–3 

olarak kabul edilmektedir (3,4). 
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Pulmoner venin vena kava inferior (VCI)’a drene olduğu 

ilk olgu 1836’da Cooper tarafından 10 aylık bir çocuğun 

otopsisinde tanımlanmıştır (5). Neill ve ark. (6) ise 1960 

yılında ilk defa ‘’Scimitar’’ adı kullanılarak tanımlamışlar-

dır. Bu tanımlamada, sağ pulmoner venin VCI’a drene 

olması, parsiyel sistemik arteriel kanlanma ve etkilenen 

akciğerde hipoplazi, kardiyak yapılarda sağa yer değiş-

tirme ve bronş anomaliler belirlenmiştir (6,7). Atrial septal 

defekt, ventriküler septal defekt, dekstrokardi gibi ek kar-

diyak anomaliler ile birliktelik gösterebilir (8). Sonraları 

VCI dışında sağ atrium, vena cava superior, azigos siste-

mi, hepatik venler ve sol atriuma drene olan olgular da 

bildirilmiştir (9). Sendrom sağ akciğerde tanımlanmış olsa 

da, sol akciğerde scimitar sendromu bildirilen olgular da 

bulunmaktadır (10,11). Sendromun patogenezi tam ola-

rak bilinmemektedir ve embriyogenez döneminde akciğe-

rin tomurcuklanması ile ilgili olduğu kabul edilir (12-14). 

 

 
Şekil 4: Toraks manyetik rezonans (MR) anjiografide, sağ pulmoner 

venler subdiafragmatik mesafede inferior vena kavaya drene olmaktaydı. 

 

Klinik olarak asemptomatik veya ciddi pulmoner hipertan-

siyon ve/veya kalp yetmezliği ile ortaya çıkabilir (15). 

Genç yaşta ortaya çıkan olgularda sıklıkla konjenital kalp 

hastalığı eşlik eder (16). Kırk yedi yaşında kliniğimize 

başvuran olgumuzun semptomları 35 yaşından sonra 

başlamıştı ve tanı anında ekokardiyografide pulmoner 

hipertansiyon saptanmıştı. 

Radyolojik olarak PA akciğer grafide Scimitar (pala) bul-

gusu karakteristiktir. Bu bulgu anormal venöz drenajı 

sağlayan desendan seyirli venin, kalbin sağ kenarı boyun-

ca kıvrık uçlu bir Türk kılıcına benzetilmesidir (17). Olgu-

muzun akciğer grafisinde karakteristik bulgusu mevcuttu. 

Sendromun tanısında spesifik bulgular en iyi MR anjiogra-

fi ile tespit edilir. Ekokardiyografi ve kardiyak MR anjiog-

rafi ile bulgular doğrulanarak ek başka anomali varlığı 

değerlendirilebilir. Scimitar sendromunda özellikle ope-

rasyon düşünüldüğünde, anjiografi, bronkoskopi, spiro-

metri gibi ek tetkikler önerilir (17). Bizim olgumuzda eko-

kardiyografide pulmoner hipertansiyon saptanmış, kardi-

yak MR anjiografisi normal değerlendirilmişti. Bronkosko-

pide sağ ara bronş yokluğu dikkatimizi çekmişti ve MR 

anjiografi tanımızı kesinleştirmişti.  

Scimitar sendromunda diğer kardiyak defektler ve pulmo-

ner hipertansiyonun eşlik ettiği durumlarda, konjestif kalp 

yetmezliği ve mortalite riski artmaktadır (18). 

Cerrahi için endikasyonlar; kalp yetmezliği ve pulmoner 

hipertansiyona yol açan %50’nin üzerinde sol-sağ şant, 

pulmoner sekestrasyon ve/veya rekürren sağ akciğer 

kaynaklı enfeksiyonlar olarak kabul edilir (18). Olgumuz-

da cerrahi girişim gerekli görülmeyerek takibe alındı. 

Olgunun kardiyoloji ve göğüs hastalıkları takibi devam 

etmektedir. 
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