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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Scimitar sendromuna farkli cerrahi yaklagimlar

Different surgical approaches to Scimitar syndrome
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Ozet- Scimitar sendromu, sa§ akcigerin vaskiiler, bronsi-
yal ve parankimal malformasyonlarin birlikteligi ile kendini
g6steren, nadir gorilen bir anomalidir. Bu sendrom, infe-
riyor vena kavaya anormal sag pulmoner vendz drenaj,
hipoplastik sag pulmoner arter, hipoplazik sag akciger ve
sag akcigere aortopulmoner kollaterallerin varligi ile kendi-
ni gbstermektedir. Bu yazida, basarili bir sekilde duzeltilen
Scimitar sendromlu (g olguda farkli cerrahi yaklagimlari de-
gerlendirdik.

Abbreviations:

f;on derece nadir
goriilen sendrom-
lardan biri olan Scimitar arter

o ASD  Atriyal septal defekt
sendromu dogumsal kalp BT Bilgisayarli tomografi

APKA  Aorto-pulmoner kollateral

anomalilerinin ~ sadece VK  Inferiyor vena kava
ye . PDA  Patent duktus arteriyozus
9%0.1’ini  olusturmakta- sy scimitar veni

dir [1-3] Scimitar sendro- TTE  Transtorasik ekokardiyografi

mu, sag akcigerin vas-

kiiler, brongiyal ve parankimal malformasyonlarinin
kombinasyonu ile kendini gosterir. Bu durum, kardi-
yak yapilarin sag hemitoraksta yer degistirmesine yol
acmaktadir. Sendromun komponentlerini, sag akcige-
rin tamami veya bir boliimiiniin inferiyor vena kava-
ya (IVK) dokiilmesi, sag akcigerin farkli derecelerde
hipoplazisi ve aorto-pulmoner kollateral arterlerin
(APKA) varligi olusturmaktadir.*>!

Scimitar sendromunun nadir goriilmesi ve hasta-
neye bagvuruda hastalarin cok farkli klinik durumla-
r1 olabilmesi nedeni ile bazen hastalarin yonetimin-
de zorluklar goriilebilmektedir. Bu yazida, Scimitar

Summary- Scimitar syndrome is a rare congenital heart de-
fect characterized by the combination of vascular, bronchial,
and parenchymal malformations. This syndrome includes
anomalous right pulmonary venous drainage to the inferior
caval vein, hypoplastic right pulmonary artery, right lung hy-
poplasia and the presence of aortopulmonary collaterals to
the right lung. In this study, we evaluate the different surgi-
cal approaches of 3 cases with Scimitar syndrome who was
corrected successfully.

sendromu olan ii¢ farkli hasta ile ilgili cerrahi dene-
yimlerimiz tartigildi.

OLGU SUNUMU

Olgu 1 - Dis merkezden ciddi solunum sikintisi ve
pnomoni 6n tanilaryla ti¢ aylik ve 3.2 kg agirligindaki
erkek hasta klinigimize kabul edildi. Kalp yetersizli-
&i bulgular1 belirgin olan hastanin akciger grafisinde
belirgin kardiyomegali saptanirken (Sekil 1a), transto-
rasik ekokardiyografisinde (TTE) genis atriyal septal
defekt (ASD) (siniis venozus tip asag1 yerlesimli de-
fekt) ve sag atriyumda belirgin genisleme saptandi. Bu
bulgulara ek olarak ana pulmoner arterin de cok genis
oldugu goriildii ve hesaplanan pulmoner arter basinci
105 mm Hg olarak bulundu. ileri inceleme amacli ge-
kilen bilgisayarli tomografi (BT) tetkikinde sag akci-
gerin hipoplazik oldugu, sag pulmoner vendz doniisiin
inferiyor vena kavaya (IVK) oldugu ve sag akcigere
yonelen APKA oldugu izlendi (Sekil 1b). APKA’nin
sag akcigerin alt lobuna ulagtig1 ve aortanin abdominal

Gelis tarihi: 25.05.2018 Kabul tarihi: 20.03.2019

Yazisma adresi: Dr. Muhammet Akyliz. Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi,
Cocuk Kalp Cerrahisi Klinigi, izmir, Turkey.
Tel: 490 232 - 469 69 69 e-posta: drmak100@gmail.com
© 2020 Tiirk Kardiyoloji Dernegi



https://orcid.org/0000-0002-6826-8084
https://orcid.org/0000-0002-5555-564X
https://orcid.org/0000-0001-7764-1840
https://orcid.org/0000-0002-2529-2906
https://orcid.org/0000-0001-8234-3071

68

Turk Kardiyol Dern Ars

Tablo 1. Hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri

Hastalar 1 2 3

Yas / cinsiyet 3 ay / erkek 6 ay / erkek 2 yas / erkek
Agirlik (kg) 3.2 6 10
Semptom Takipne, dispne Takipne Gelisme geriligi
Ek tani Sinus venosum tip ASD Rekoarktasyon, mezokardi Sekundum ASD

Scimitar ven seyri

Hipoplastik sag akciger
Hipoplastik sag PA
Brongal dallanma
APKA

PAB (mm Hg)
Scimitar ven darligi
insizyon sek
Cerrahi prosedur

SV supradiyafragmatik
iVK’ya direne oluyor
+
+
Bronkus suis
Abdominal aort kaynakh
5 adet
105
Sag torakotomi
1. APKA'larin ligasyon ve
divizyonu
2*. 6 ay sonra mediyan

SV infradiyafragmatik
iVK’ya direne oluyor
+
+
Abdominal aort kaynakh
4 adet
40
+
Bilateral torakotomi
1. Sag torakotomi APKA
ligasyon ve divizyonu
2. Off-pump SV divizyon ve

SV infradiyafragmatik
iVK’ya direne oluyor
+
Sol izomerizm
Yok

25
+
Mediyan sternotomi
1. SV divizyonu ve LA
re-implantasyonu
2. ASD yama kapama

sternotomi ile SV sol
atriyuma yénlendirilerek
ASD yama ile kapama
YB yatis suresi (guin) 714

Hastane yatis siresi (giin) 13/8*

LA re-implantasyonu

3. Sol torakotomi rekoarktasyon

yama aortoplasti
3 2
8 5

*: [kinci seans ameliyat verileri; APKA: Aortopulmoner kollateral arter; ASD: Atriyal septal defekt; IVK: inferiyor vena kava; LA: Sol atriyum; PA: Pulmoner

arter; PAB: Pulmoner arter basinci; SV: Scimitar veni; YB: Yogun bakim.

segmentinden koken aldigi goriildii. Bu anormal arte-
rin abdominal aortadan ayrildiktan sonra diyafragmay1
penetre ederken bircok dala ayrildig: belirlendi. Kon-
jenital kalp cerrahisi pediyatrik kardiyoloji konseyinde
tartigilmasi sonrasi sag torakotomi ile APKA ligasyo-
nuna karar verildi. Ameliyatta sag posterolateral to-
rakotomi insizyonunda akcigerin sefalik ekartasyonu
sonrast sag akcigerin orta ve alt lobunu drene eden pul-
moner venin sag atrium VK bileskesine acildig1 go-
riildii. Diyafragmay1 penetre ederek akciger alt ve orta
lobuna dagilan bes adet APKA belirlendi. Bu anormal
arterler cift ligasyon sonrasi kesilerek ayrildi. Ameli-
yat sonrast yogun bakimda yedi giin pndmoni tedavisi
goren hasta ameliyat sonrast 13. giinde poliklinik iz-
lem planmi yapilarak taburcu edildi. Bu hastaya izle-
minin altinci ayinda Scimitar veni (SV) sol atriyuma
yonlendirilerek ASD yama kapama ameliyat1 uygulan-
di. Sorunsuz iyilesme periyodu sonrasi hasta ameliyat
sonrast sekizinci giinde taburcu edildi (Tablo 1).

Olgu 2 — Alt1 aylik ve 6 kg agirliginda kilo alim
yetersiz olan erkek hasta dig merkezden rekoarktas-
yon tanisiyla degerlendirilmek iizere tarafimiza sevk
edildi. Oykiisiinde yenidogan déneminde aort koark-
tasyonu tanistyla sol posterolateral torakotomi yakla-
simi ile patent duktus arteriyozusun (PDA) divizyonu,
koarkte segmentin rezeksiyonu ve u¢ uca anastomoz
yapildig1 6grenildi. Yapilan TTE’de sag yapilarin ge-
nig, interatriyal septum intakt ve sol subklavyen arter
distalinde diyastole uzanim gosteren ciddi darlik (70
mm Hg) 6l¢iildii. ileri degerlendirme amaciyla kont-
rastli BT planlandi. BT incelemesinde sol subklavyen
arter distalinde ciddi darlik (liimende %50 iizeri da-
ralma) izlendi ve ek olarak sag akcigerde/pulmoner
arterde hipoplazi goriildii (Sekil 1c). Ayrica genis bir
APKA’nin abdominal aortadan ayrilarak birden ¢ok
dala ayrilmasi sonrasi sag akciger alt ve loba ulastig1
goriildii. Sag akcigerin tiim pulmoner vendz doniigii-
niin de infradiyafragmatik segmentte IVK’ya agildig:



Scimitar sendromu

69

L]

—

kavaya dokilmektedir (beyaz ok).

Sekil 1. (A) Akciger grafisinde kardiyomegali, mezokardi ve sag pulmoner venin inferiyor vena kavaya dokilmesi sonucu ortaya
ctkan Scimitar (Turk palasi) gérinimi (beyaz ok) izlenmektedir. (A) Kontrastl bilgisayarli tomografi incelemesinde abdominal
aort kaynakl sag akcigeri kanlandiran genis ¢apl aorto-pulmoner kollateral arter gérilmektedir (siyah ok). (C) Sag akciger
hipoplazisi ve sag pulmoner arterin sola gére hipoplazisi dikkati cekmektedir. (D) Scimitar veni infradiyafragmatik inferiyor vena
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belirlendi. Ameliyatta sag posterolateral torakotomi
insizyonu ile akciger dokusunun sefalik ekartasyonu
sonras1 dort adet APK A lokalize edildi ve ligasyon son-
ras1 kesilerek ayrildi. Scimitar veni tiim seyri boyunca
diyaframa kadar serbestlendi. Waterston olugu ve sag
pulmoner arter hazirlanmasi ardindan, sag pulmoner
arter klempe edildi ve Scimitar veni diyafram sevi-
yesinden kesilerek ayrildi. Frenik sinirin posteriyor
tarafindaki perikardiyal insizyondan Scimitar veni pe-
rikardiyal bosluga getirildi ve sol atriyuma konan yan
klemp aracilifiyla olusturulan insizyona anastomoz
edildi. Insizyonun kapatilmasi sonrasi hastaya tekrar
pozisyon verilerek sol posterolateral re-torakotomi
yapildi. Istmus, arkus ve inen aorta serbestlendi. Inen
aorta anastamoz hattindan da goriilen plegit ve klip
benzeri materyaller eksize edildi. Basit klempaj altin-
da aorta ksenogreft yama onarim uygulandi. Ameliyat
sonrasi sorunsuz gegen iyilesme dénemi ardindan has-
ta sekizinci giinde taburcu edildi (Tablo 1).

Olgu 3 - Gelisme geriligi nedeniyle cocuk kardi-
yoloji klinigine bagvuran hastanin detayli incelemesi
sonrasinda genis sekundum tip ASD ve sag pulmoner
venlerin infradiyafragmatik segmentte IVK’ya dokiil-
diigii saptand1 (Sekil 1d). Aorto-pulmoner kollateral
arterler ve pulmoner hipertansiyon saptanmadi. Kon-
seyde tartigilan hastanin ameliyatina karar verildi. Me-
diyan sternotomi ve kardiyopulmoner baypas altinda
SV serbestlendi ve ardindan diyafram hizasindan di-
vize edildi. Frenik sinir posteriyorundan perikardiyal
pencere olusturulduktan sonra sol atriyum tabanindan
yapilan insizyon sonrasi SVsol atriyuma anastomoz
edildi. Genis ASD yama ile kapatildi. Ameliyat sonra-
s1 donemde sorunsuz bir iyilesme periyodu ardindan
hasta besinci giin taburcu edildi.

TARTISMA

Venolobar sendrom olarak da adlandirilan ve kalp-
akciger anomalilerinin birlikteligi ile kendini gdsteren
Scimitar sendromu, IVK’ya diyafragma seviyesinde
parsiyel pulmoner vendz doniis anomalisi varlig ile
¢ok nadir goriilen bir dogumsal kalp hastaligidir. Izole
anormallik olarak cok nadir olarak goriilen Scimitar
sendromu, infantil donemde siklikla bazi dogustan
kalp hastaliklart ile birliktelik gostermektedir.”! infan-
til formunda %80-90 oraninda ASD egslik etmektedir.
Sag akciger hipoplazisi %60 oraninda goriilmekte ve
belirgin mediyastinel kaymaya ve kardiyak dekstro-
pozisyona neden olmaktadir.**' Hipolastik sol kalp,
aort koarktasyonu, PDA, Fallot tetralojisi ve persistan
sol siiperiyor vena kava ile birliktelik nadir olarak go-
riilebilmektedir.™

Scimitar sendromu genig semptom yelpazesine sa-
hiptir. Semptomlarin nedenlerini belirleyen faktorler
Scimitar veninin akcigerin ne kadarini drene ettigi,
dokiildiigii noktada darlik olup olmadigi, sag akcigere
olan APKA’larin akimi, ASD genisligi, ek kardiyak
defektler, brons ve akciger anomalilerinin varligi ola-
rak sayilabilir.®” Bu faktorlere gére semptomlar eg-
zersiz intoleransi, nefes darlig1, yorgunluk, carpinti,
senkop ve konjestif kalp yetersizligini icermektedir.
Scimitar sendromunu olusturan kalp ve akciger ano-
malilerinin sendroma olan katkis1 klinigi belirlemek-
tedir. Olgu 1’in kliniginin de belirgin olmasinda Sci-
mitar veninin sag akcigerin biiyiikk boliimiinii drene
etmesi, sag atriyum-IVK bileskesine acilmasi ve bu
aciklikta darlik lehine bulgu olmamasinin 6nemli yeri
vardir. Klinik bulgular hastanin cerrahi planlamasinin
belirlemesinde etkendir. Darlik olmamasi, genig ASD
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olmasi, genel durumunun kotii olmasi ve KPB icin en-
gel olabilecek akciger enfeksiyonu bulunmasit APKA
ligasyonu yapilip bir sonraki seansta tam diizeltme
ameliyat1 planlanmasi kararina destek olmustur.

Cerrahi yaklagim semptomlu hastalarda veya
semptomsuz hastalarda pulmoner akimin sistemik
akima orami (Qp/Qs) 1.5:1 asan hastalarda oneril-
mektedir.® Sag pulmoner venoz darlik, pulmoner
hipertansiyon ve ASD varlig1 cerrahi endikasyon
olusturmaktadir.?8! Ameliyatin temel amaci hastanin
pulmoner ven6z doniigiiniin sol atriyuma yonlendi-
rilmesidir. Bu amacla intrakardiyak defektin varligi-
na bagli olarak SV’nin intraatriyal yama ile yeniden
yonlendirilmesi, direkt re-implantasyon, greft inter-
pozisyonu, perikardial tiinel (Lugones teknigi) gibi
farkli cerrahi yaklagimlar olmakla birlikte teknik
secimi yiiksek oranda cerraha bagimlidir.*%? Ik ol-
gumuzda genel durumun kétii olmasi nedeniyle ilk
seans APKA ligasyonu, ikinci seans operasyonu alti
ay sonra Scimitar veninin sag atriyum-IVK bileske-
sine acilmas1 ve genis ASD bulunmasi nedeni ile sol
atriyal yeniden yonlendirme prosediirii yapilmisgtir.
Ikinci hastamizda ise oldugu gibi aort koarktasyonu
ve genis APKA ile birlikte Scimitar veninin olmasi
nedeniyle ameliyat plani tartigmalidir. Scimitar send-
romuna miidahale edilmeden aort rekoarktasyonuna
miidahale edilmesi basit klempaj sirasinda inen aor-
tanin kollateral akimindan APKA’ya belirli bir akimi
gitmesine ve klempin distalinde APKA sonras1 bol-
gede iskemi de daha da artmaya neden olabilir. Bu
durumun devaminda ise APKA akimin artmasiyla,
deklampaj hemen ardindan pulmoner/sistemik akim-
lar orami artarak kalp yetersizligi derecesini artira-
caktir. Bu da ameliyat sonras1 mortalite ve morbidite
artigina yol agacaktir. Bu tip hastalarin yonetiminde
girisimsel yontemlerin uygulanabilecegi uygun ana-
tomik patolojinin olmasi durumunda ilk tercih olarak
kateter laboratuvari se¢ilmelidir. Kateter laboratuva-
rinda rekoarktasyona miidahale yapilabilir, APKA
embolizasyonu saglanabilir ama Scimitar veni icin
girigsimin ertelenmesi gerekebilir. Fakat bu yontemin
uygun goriilmedigi hastalarda intraoperatif zorluga
ragmen tek seansta her iki patolojinin de diizeltilmesi
hastanin yogun bakim periyoduna yararl etkisi ola-
caktir. Ek olarak hastanin atriyal septumunun intakt
olmas1 nedeniyle sag torakotomi ile KPB kullanil-
madan APKA ligasyonu sonrasi Scimitar veninin sol
atriyuma anastomozu ile anomalinin tam diizeltimi
saglanabildi. Uciincii olgumuzda da re-implantasyon

teknigi kullanilmistir. Cerrahi teknikler hastanin kli-
nigi ve Scimitar sendromunun komponentlerine gére
tercihen sag torakotomi veya mediyan sternotomi in-
sizyonlariyla yapilabilmektedir. Belirgin sag akciger
hipoplazisi, persistan hemoptizi, tekrarlayan enfeksi-
yonu olan hastalarda lobektomi ve/veya pnomonek-
tomi Onerilirken pulmoner rezeksiyon onerilmemek-
tedir.l®

Scimitar sendromlu hastalarda infant grubunda
sik olarak pulmoner hipertansiyona rastlanmaktadir.
Pulmoner hipertansiyonun nedeni olarak APKA var-
l1§1 ve boyutu ve Scimitar veninde darlik olmasi ve
ek intrakardiyak defektler (sol-sag santli) karsimiza
cikmaktadir.”! Bu agidan erken donemde cerrahi ris-
kini azaltmak i¢in ameliyatin geciktirilmesi persistan
pulmoner hipertansiyon veya ameliyat sonras: ciddi
morbiditeye gelismesi riskini ortaya c¢ikarmaktadir.
Miidahale edilen her ii¢ hastamizda da pulmoner hi-
pertansiyon vardi. Aorto pulmoner kollateral arterleri
bulunan hastalardan olgu 1’in sistemik diizeyde pul-
moner hipertansiyonu varken, olgu 2’ nin APKA’s1 ko-
arkte segment distalinden koken aldig1 i¢cin pulmoner
basinci kontrol altinda idi. Scimitar veninin diyaframi
penetre ederek abdominal diizeyde IVK’ya dokiildii-
gii olgu 2 ve olgu 3’de 1liml1 diizeyde darlik mevcuttu.

Scimitar sendromunun cerrahi yaklagiminda, has-
taligin ¢ok nadir goriilmesi ve ¢cogu kez farkli formlari
ile karsilagilmas1 nedeni ile halen fikir birligi yoktur.
Cerrahiye ve cerrahi yaklasim teknigine karar verme
hastada mevcut olan anatomik ve patolojik 6zelliklere
gore degisebilmektedir. Bu nedenle her hasta detayli
incelenmeli ve hastaya ozgiillestirilmig girisim plan-
lanmalidir.

Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.
Cikar catismasi: Bulunmamaktadir.

Hasta Onam: Yazili hasta onami olgu raporunun ve
beraberindeki resimlerin yayinlanmasi i¢in hastalardan
alinmugtir.
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