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OLGU SUNUMU

Sag Pulmoner Arter Agenezisinin Eslik Ettigi
Scimitar (Pala) Sendromu

Scimitar Syndrome Associated with Agenesis of Right Pulmonary Artery

Dilaver Tag, Oguzhan Okutan, Tuncer Ozkisa, Omer Ayten, Ersin Demirer, Turgut Ozfufgon

Ozet

Abstract

Scimitar sendromu, nadir bir hastaliktir ve hipogene-
tik akciger sendromu olarak da bilinir. Sendrom sag
pulmoner venin, vena kava inferiora drenaji ile ka-
rakterizedir. Burada sad pulmoner arfer agenezisinin
eslik eftigi Scimitar sendromu sunuldu. Yirmi bir ya-
sinda erkek hasta nefes darligi, éksirik, balgam
cikarma sikayetleri ile basvurdu. Akciger grafisinde
sag akcigerde volim kaybi, kalp ve mediastende
saga dogru yer degistirme izlendi. Bronkoskopik

incelemede ve toraks BT'de orta lob bronsu izlenmedi.

Toraks BT anjiografi gérintilerinde sag akciger alt
loba ait venin sag hepatik vene drene oldugu ve sag
pulmoner arfer capinda azalma izlendi. Akciger per-
fuzyon sintigrafisinde sag akcigerde total perfizyon
kaybi izlendi. Scimitar sendromlu hastalarda akciger
grafisinde scimitar (pala) isaretinin olmasi karakteris-
tiktir. Ancak bu isaret her zaman gérilmeyebilir.
Akciger grafisinde volim kaybi ve mediastinal sifti
olan genc¢ hastalarda diger hastaliklarin yaninda
Scimitar Sendromu da akla gelmelidir.

Anahtar Sézcikler: Scimitar sendromu, pulmoner arter
agenerzisi, BT anjiografi.

Scimitar syndrome is a very rare disorder and also
known as hypogenetic lung syndrome. The syndrome
is characterized with anomalous connection of the
pulmonary vein with the vena cava inferior. In this text,
scimitar syndrome associated with pulmonary artery
hypoplasia is presented. A 21-year-old male patient
with complaints of cough, shortness of breath and
sputum was admitted. Chest X-ray revealed volume
loss of right lung and shift to the right of heart and
mediastinum. The middle lobe wasn’t observed in
bronchoscopy and thorax CT. Thoracic CT angi-
ography images revealed that vein of right lung lower
lobe drains right hepatic vein and right pulmonary
artery diameter is reduced. Lung perfusion scintigra-
phy revealed total loss of perfusion of right lung.
Scimitar sign on chest X ray is characteristics for scim-
itar syndrome. However, this sign cannot be seen in
some patients. If there is volume loss of right lung
and shift to the right of heart and mediastinum, scimi-
tar syndrome should be considered in addition to
other diseases.

Key words: Scimitar syndrome, agenesis of pulmonary
artery, CT angiography.
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Scimitar sendromu, pulmoner venin, anormal olarak vena
cava inferiora (VCI) drenaji ile karakterize nadir gérilen
bir konjenital anomalidir. ilk defa 1836 yilinda Cooper ve
arkadaslan tarafindan tanimlanmigtir (1). Bu anomalinin
bircok adi (hipogenetik akciger sendromu, Halasz send-
romu) vardir (2). Sendrom, anormal seyir gésteren pul-
moner venin, Posteroantrior (PA) grafisinde pala (Turk
kihc) seklinde hiperdens bir gérinim olusturmasindan
dolayr siklikla Scimitar Sendromu olarak bilinir (1). Send-
romun degisik varyantlan vardir. Bu varyantlar arasinda
baslicalar; sag pulmoner venlerin (alt lob, orta lob veya
tum akciger) VCl'un diafram altinda veya Ustinde kalan
kismina drene olmasi, akciger hipoplazisi, pulmoner lob
anomalileri, trakeobronsiyal anomaliler, pulmoner arter
agenezisi, sag akcigerin abdominal aortadan gelen da-
marlarla beslenmesi, dekstrokardi, ASD ve VSD sayilabilir
(3,4). Bu yazida, nadir gérilen bir pulmoner vendz dénis

anomalisinin klinik ve laboratuvar bulgularn sunuldu.

OLGU

Yirmibir yasinda erkek hasta nefes darligi, 6ksirik, bal-
gam cikarma sikayetleri ile basvurdu. Hastanin 5 pa-
ket/yil sigara kullanim &ykist olup cocukluk yaslarindan
beri eforla belirginlesen nefes darligi sikdyeti mevcuttu.
Fizik muayenede, sag hemitoraksta palpasyonla toraks
ekspansiyonunda azalma ve oskiltasyonla sag hemito-
roksta solunum seslerinde seyrek kaba raller duyuldu.
Hemogram ve kan biyokimyasi normaldi. Cekilen PA
akciger grafisinde; sag akcigerde volim kaybi, kalp ve
mediastende saga dogru yer degistirme, sag hemidiafram
elevasyonu gorilurken, sag hilus izlenmedi (Sekil 1). Fibe-
roptik bronkoskopik incelemede, karina ve ana bronglar
ile sol brong sistemi normal gérinimde idi. Sag sistem
incelemesinde, Ust lob ve alt lob segment agizlar normal
gérilirken, orta lob girisi gézlenmedi.

Toraks bilgisayarli tomografi incelemesinde, sag akciger-
de volim kaybi ve orta lob brongu yoklugu izlendi. Ayrica
sag pulmoner arter capr 1,3 cm, sol pulmoner arter capi
2 cm olarak 6lcildu. Sag akcigerde vaskiler yapilarda
belirgin azalma vardi (Sekil 2,3). Toraks BT anjiografi
goruntilerinde, sol pulmoner arter ve vende anormallik
saptanmazken, sag akciger alt lob veninin hepatik vene
drene oldugu ve sag pulmoner arter dallanmasinin olma-
dig izlendi (Sekil 4,5). Akciger perfizyon sintigrafisinde,
sol akcigerde radyofarmasétik tutulumu homojen ve per-
fizyon defekti saptanmazken, sag akcigerde aktivite tutu-
lumu izlenmedi (Sekil 6).
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Sekil 1: PA Akciger grafisi, sag akcigerde volim kaybi, kalp ve medias-

tende sada dogru yer degistirme, sag hemidiafram elevasyonu ve sag

hilusta kicilme.
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Sekil 2: Toraks BT, sag akcigerde volum kaybi, kalp ve mediastenin saga
yer degistirme.

Sekil 3: Toraks BT, sag pulmoner arter capi 1,3 cm, sol pulmoner arter
capr 2 cm.
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Sekil 4: Toraks BT anjiografi (arteryel faz), sol pulmoner arter normal,

sag pulmoner arter dallanmasi yok.
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Sekil 5: Toraks BT anjiografi (venéz faz), sag akciger alt lob veni hepatik

vene drene oluyor.

Sekil 6: Akciger perfizyon sintigrafisi, sol akcigerde radyofarmasétik

tutulumu homojen ve perfizyon defekti yok, sa§ akcigere ait aktivite

tutulumu gérilmedi.

Solunum fonksiyon testinde, FVC: %96, FEV1: %81,
FEV1/FVC: %73 olarak saptandi. EKG normal olup eko-
kardiyografik olarak kardiak fonksiyonlar ve pulmoner

arter basinca normal bulundu. Hastanin arteriyal kan
gazinda pH: 7,42, PaCO,: 42 mmHg, PaO,: 77 mmHg
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saptandi. Mevcut bulgularla hastada anormal vendz dé-
nis, sag akciger hipoplazisi ve sag pulmoner arter age-
nezisi saptanarak, Scimitar sendromu tanisi kondu. Has-
taligin dogal seyri ve olasi komplikasyonlar hakkinda
hastaya bilgi verilerek dizenli kontrollere gelmesi énerildi.

TARTISMA

Olgumuzda yapilan incelemeler sonucunda sendromun
ana komponentleri olarak akciger hipoplazisi ve orta lob
yoklugu, sag akciger alt lob veninin hepatik vene drenaiji
ve pulmoner arter yoklugu izlendi.

Sendromun klinik gérinim ve saptanma yasina gore,
bebeklik ve cocukluk/eriskin tipi olmak Gzere iki formu
vardir. Bebeklik caginda gérilen sendrom daha ciddidir.
Bu formda solunumsal ve kardiak yetmezlik bulgulan
vardir ve siklikla pulmoner hipertansiyon gérilir. Cocuk-
luk/eriskin tipinde ise klinik gérinim asemptomatik veya
hafif semptomatik olabilir (3). Bu bulgular esliginde, ol-
gumuzun erigkin tip Scimitar sendromu oldugu gérilmek-
tedir.

Scimitar sendromunda, kalbin sag kenarindan inerek
VCl’a drene olan pulmoner venin PA akciger grafisinde
palaya benzemesi [scimitar sign (pala bulgusu)] karakte-
ristik bir gérinim olarak kabul edilir (5, 6). Ancak olgu-
muzda akciger grafisinde pala bulgusu izZlenememektedir.
Yapilan literatir aragtrmasinda bu bulgunun her zaman
grafide gorilmeyebilecegi anlasilmistir (4,7,8).

Scimitar sendromunda pulmoner hipoplazi olan olgular-
da baz loblarin volim kaybi veya yoklugu izlenmektedir.
Woodring ve ark (9) tarafindan yapilan bir ¢alismada,
konjenital venolober sendromlu hastalann klinik ve radyo-
lojik dzellikleri incelenmistir. Toplam 29 hastalik bu seri-
nin 8’inde Scimitar sendromu mevcut olup bunlarn da
6’sinda orta lob yoklugu izlenirken, sag Ust lob yoklugu
ise toplam 5 hastada izlenmigti. Scimitar sendromlu has-
talarda alt lobun yani sira sag Ust lob veya orta lobda
etkilenmektedir. Olgumuzda da bronkoskopik ve tomog-
rafik olarak orta lob yoklugu izlenmistir.

Hastamizda toraks BT’'de, sag ana pulmoner arter capi
1,3 cm olmakla birlikte; ¢ boyutlu toraks BT ve sintigrafi
incelemesi ile sag pulmoner arterin akcigere dallanma
gostermedigi anlagilmighir. Scimitar sendromu ile birlikte
sag pulmoner arter hipoplozisi gérilebilmektedir. Bunun
yaninda daha az siklikia pulmoner arter yoklugu da sap-
tanabilmektedir (10). Genelde pulmoner arterde agenezi
olmasi ayni taraf akcigerde pulmoner agenezi ya da ap-
lazisi ile birliktedir. Ancak olgumuzda oldugu gibi pulmo-
ner hipoplazili hastalar da gérilebilmektedir (9,10).
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Olgumuzda toraks BT anjiografi gérintilerinde sag akci-
ger alt lob veninin hepatik vene drene oldugu izlendi.
Scimitar sendromlu hastalarda, sag alt lob veninin, diaf-
ramin Ust veya altindan VCl'ya, hepatik, portal veya azi-
gos vene ve bunlarin diginda sag afrium veya koroner
sinise drene olabildigi gdsterilmistir (9). Literatir incele-
mesinde sag alt lob veninin en cok VCl'a drene oldugu
bulunmustur (7,9-11).

Scimitar sendromlu hastalara tani koymak icin direkt grafi
yaninda BT, BT Anjiografi, Manyetik Rezonans Anjiografi
(MRA), DSA kullaniimaktadir. Son yillarda BT'de 3 boyut-
lu rekonstriksiyon yéntemi ile anomali gésteren pulmoner
vendz yapilar ve bunlarin drene olduklar venler gérinti-
lenebilmektedir (12). Olgumuzda tani, primer olarak BT
anjiografi ile konmustur. Bu ydntem noninvazif olmasi
nedeniyle tercih edilebilir.

Sendromun tedavisi, klinik duruma gére, takip veya cer-
rahi girisim seceneklerini kapsar. Hastada hemodinamik
olarak 2:1 oranindan fazla sol-sag sant olmasi, tekrarla-
yan pulmoner enfeksiyon ve kardiyak anormallikler olmasi
durumunda cerrahi  girisim  dusunGlmelidir (3,13,14).
Olgumuzda semptomlarin hafif olmasi, pulmoner hiper-
tansiyon ve kardiyak anomali saptanmamasi ve tekrarla-
yan pulmoner enfeksiyon olmamasi nedeniyle operasyon
yapilmadi ve dizenli kontrollere gelmesi énerildi.

Sonug olarak akciger grafisinde volim kaybi ve mediasti-
nal sifti olan genc hastalarda Scimitar Sendromu akla

gelmeli ve ileri tanisal yéntemlere bagvurulmalidir.

CIKAR CATISMAS|

Bu makalede herhangi bir gikar catismasi bildirilmemistir.
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