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Scimitar sendromuna farklı cerrahi yaklaşımlar
Different surgical approaches to Scimitar syndrome
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Özet– Scimitar sendromu, sağ akciğerin vasküler, bronşi-
yal ve parankimal malformasyonların birlikteliği ile kendini 
gösteren, nadir görülen bir anomalidir. Bu sendrom, infe-
riyor vena kavaya anormal sağ pulmoner venöz drenajı, 
hipoplastik sağ pulmoner arter, hipoplazik sağ akciğer ve 
sağ akciğere aortopulmoner kollaterallerin varlığı ile kendi-
ni göstermektedir. Bu yazıda, başarılı bir şekilde düzeltilen 
Scimitar sendromlu üç olguda farklı cerrahi yaklaşımları de-
ğerlendirdik.

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.
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Son derece nadir 
görülen sendrom-

lardan biri olan Scimitar 
sendromu doğumsal kalp 
anomalilerinin sadece 
%0.1’ini oluşturmakta-
dır.[1–3] Scimitar sendro-
mu, sağ akciğerin vas-
küler, bronşiyal ve parankimal malformasyonlarının 
kombinasyonu ile kendini gösterir. Bu durum, kardi-
yak yapıların sağ hemitoraksta yer değiştirmesine yol 
açmaktadır. Sendromun komponentlerini, sağ akciğe-
rin tamamı veya bir bölümünün inferiyor vena kava-
ya (İVK) dökülmesi, sağ akciğerin farklı derecelerde 
hipoplazisi ve aorto-pulmoner kollateral arterlerin 
(APKA) varlığı oluşturmaktadır.[4,5] 

Scimitar sendromunun nadir görülmesi ve hasta-
neye başvuruda hastaların çok farklı klinik durumla-
rı olabilmesi nedeni ile bazen hastaların yönetimin-
de zorluklar görülebilmektedir. Bu yazıda, Scimitar 

sendromu olan üç farklı hasta ile ilgili cerrahi dene-
yimlerimiz tartışıldı.

OLGU SUNUMU

Olgu 1 – Dış merkezden ciddi solunum sıkıntısı ve 
pnömoni ön tanılarıyla üç aylık ve 3.2 kg ağırlığındaki 
erkek hasta kliniğimize kabul edildi. Kalp yetersizli-
ği bulguları belirgin olan hastanın akciğer grafisinde 
belirgin kardiyomegali saptanırken (Şekil 1a), transto-
rasik ekokardiyografisinde (TTE) geniş atriyal septal 
defekt (ASD) (sinüs venozus tip aşağı yerleşimli de-
fekt) ve sağ atriyumda belirgin genişleme saptandı. Bu 
bulgulara ek olarak ana pulmoner arterin de çok geniş 
olduğu görüldü ve hesaplanan pulmoner arter basıncı 
105 mm Hg olarak bulundu. İleri inceleme amaçlı çe-
kilen bilgisayarlı tomografi (BT) tetkikinde sağ akci-
ğerin hipoplazik olduğu, sağ pulmoner venöz dönüşün 
inferiyor vena kavaya (İVK) olduğu ve sağ akciğere 
yönelen APKA olduğu izlendi (Şekil 1b). APKA’nın 
sağ akciğerin alt lobuna ulaştığı ve aortanın abdominal 
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PDA Patent duktus arteriyozus
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segmentinden köken aldığı görüldü. Bu anormal arte-
rin abdominal aortadan ayrıldıktan sonra diyafragmayı 
penetre ederken birçok dala ayrıldığı belirlendi. Kon-
jenital kalp cerrahisi pediyatrik kardiyoloji konseyinde 
tartışılması sonrası sağ torakotomi ile APKA ligasyo-
nuna karar verildi. Ameliyatta sağ posterolateral to-
rakotomi insizyonunda akciğerin sefalik ekartasyonu 
sonrası sağ akciğerin orta ve alt lobunu drene eden pul-
moner venin sağ atrium İVK bileşkesine açıldığı gö-
rüldü. Diyafragmayı penetre ederek akciğer alt ve orta 
lobuna dağılan beş adet APKA belirlendi. Bu anormal 
arterler çift ligasyon sonrası kesilerek ayrıldı. Ameli-
yat sonrası yoğun bakımda yedi gün pnömoni tedavisi 
gören hasta ameliyat sonrası 13. günde poliklinik iz-
lem planı yapılarak taburcu edildi. Bu hastaya izle-
minin altıncı ayında Scimitar veni (SV) sol atriyuma 
yönlendirilerek ASD yama kapama ameliyatı uygulan-
dı. Sorunsuz iyileşme periyodu sonrası hasta ameliyat 
sonrası sekizinci günde taburcu edildi (Tablo 1).

Olgu 2 – Altı aylık ve 6 kg ağırlığında kilo alımı 
yetersiz olan erkek hasta dış merkezden rekoarktas-
yon tanısıyla değerlendirilmek üzere tarafımıza sevk 
edildi. Öyküsünde yenidoğan döneminde aort koark-
tasyonu tanısıyla sol posterolateral torakotomi yakla-
şımı ile patent duktus arteriyozusun (PDA) divizyonu, 
koarkte segmentin rezeksiyonu ve uç uca anastomoz 
yapıldığı öğrenildi. Yapılan TTE’de sağ yapıların ge-
niş, interatriyal septum intakt ve sol subklavyen arter 
distalinde diyastole uzanım gösteren ciddi darlık (70 
mm Hg) ölçüldü. İleri değerlendirme amacıyla kont-
rastlı BT planlandı. BT incelemesinde sol subklavyen 
arter distalinde ciddi darlık (lümende %50 üzeri da-
ralma) izlendi ve ek olarak sağ akciğerde/pulmoner 
arterde hipoplazi görüldü (Şekil 1c). Ayrıca geniş bir 
APKA’nın abdominal aortadan ayrılarak birden çok 
dala ayrılması sonrası sağ akciğer alt ve loba ulaştığı 
görüldü. Sağ akciğerin tüm pulmoner venöz dönüşü-
nün de infradiyafragmatik segmentte İVK’ya açıldığı 
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Tablo 1. Hastaların demografik ve klinik özellikleri

Hastalar 1 2 3

Yaş / cinsiyet 3 ay / erkek 6 ay / erkek 2 yaş / erkek
Ağırlık (kg) 3.2  6  10
Semptom Takipne, dispne Takipne  Gelişme geriliği
Ek tanı Sinus venosum tip ASD Rekoarktasyon, mezokardi Sekundum ASD
Scimitar ven seyri SV supradiyafragmatik   SV infradiyafragmatik SV infradiyafragmatik
 İVK’ya direne oluyor  İVK’ya direne oluyor İVK’ya direne oluyor
Hipoplastik sağ akciğer + + –
Hipoplastik sağ PA + + +
Bronşal dallanma Bronkus suis – Sol izomerizm
APKA Abdominal aort kaynaklı Abdominal aort kaynaklı Yok 
 5 adet 4 adet
PAB (mm Hg) 105 40  25
Scimitar ven darlığı – +  +
İnsizyon şek Sağ torakotomi Bilateral torakotomi        Mediyan sternotomi
Cerrahi prosedür 1. APKA’ların ligasyon ve 1. Sağ torakotomi APKA  1. SV divizyonu ve LA
 divizyonu ligasyon ve divizyonu re-implantasyonu
 2*. 6 ay sonra mediyan 2. Off-pump SV divizyon ve 2. ASD yama kapama
 sternotomi ile SV sol LA re-implantasyonu
 atriyuma yönlendirilerek 3. Sol torakotomi rekoarktasyon
 ASD yama ile kapama yama aortoplasti 
YB yatış süresi (gün) 7 / 4* 3 2
Hastane yatış süresi (gün) 13 / 8* 8 5
*: İkinci seans ameliyat verileri; APKA: Aortopulmoner kollateral arter; ASD: Atriyal septal defekt; İVK: İnferiyor vena kava; LA: Sol atriyum; PA: Pulmoner 
arter; PAB: Pulmoner arter basıncı; SV: Scimitar veni; YB: Yoğun bakım.
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belirlendi. Ameliyatta sağ posterolateral torakotomi 
insizyonu ile akciğer dokusunun sefalik ekartasyonu 
sonrası dört adet APKA lokalize edildi ve ligasyon son-
rası kesilerek ayrıldı. Scimitar veni tüm seyri boyunca 
diyaframa kadar serbestlendi. Waterston oluğu ve sağ 
pulmoner arter hazırlanması ardından, sağ pulmoner 
arter klempe edildi ve Scimitar veni diyafram sevi-
yesinden kesilerek ayrıldı. Frenik sinirin posteriyor 
tarafındaki perikardiyal insizyondan Scimitar veni pe-
rikardiyal boşluğa getirildi ve sol atriyuma konan yan 
klemp aracılığıyla oluşturulan insizyona anastomoz 
edildi. İnsizyonun kapatılması sonrası hastaya tekrar 
pozisyon verilerek sol posterolateral re-torakotomi 
yapıldı. İstmus, arkus ve inen aorta serbestlendi. İnen 
aorta anastamoz hattından da görülen plegit ve klip 
benzeri materyaller eksize edildi. Basit klempaj altın-
da aorta ksenogreft yama onarım uygulandı. Ameliyat 
sonrası sorunsuz geçen iyileşme dönemi ardından has-
ta sekizinci günde taburcu edildi (Tablo 1).

Olgu 3 – Gelişme geriliği nedeniyle çocuk kardi-
yoloji kliniğine başvuran hastanın detaylı incelemesi 
sonrasında geniş sekundum tip ASD ve sağ pulmoner 
venlerin infradiyafragmatik segmentte İVK’ya dökül-
düğü saptandı (Şekil 1d). Aorto-pulmoner kollateral 
arterler ve pulmoner hipertansiyon saptanmadı. Kon-
seyde tartışılan hastanın ameliyatına karar verildi. Me-
diyan sternotomi ve kardiyopulmoner baypas altında 
SV serbestlendi ve ardından diyafram hizasından di-
vize edildi. Frenik sinir posteriyorundan perikardiyal 
pencere oluşturulduktan sonra sol atriyum tabanından 
yapılan insizyon sonrası SVsol atriyuma anastomoz 
edildi. Geniş ASD yama ile kapatıldı. Ameliyat sonra-
sı dönemde sorunsuz bir iyileşme periyodu ardından 
hasta beşinci gün taburcu edildi. 

TARTIŞMA

Venolobar sendrom olarak da adlandırılan ve kalp-
akciğer anomalilerinin birlikteliği ile kendini gösteren 
Scimitar sendromu, İVK’ya diyafragma seviyesinde 
parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi varlığı ile 
çok nadir görülen bir doğumsal kalp hastalığıdır. İzole 
anormallik olarak çok nadir olarak görülen Scimitar 
sendromu, infantil dönemde sıklıkla bazı doğuştan 
kalp hastalıkları ile birliktelik göstermektedir.[6] İnfan-
til formunda %80–90 oranında ASD eşlik etmektedir. 
Sağ akciğer hipoplazisi %60 oranında görülmekte ve 
belirgin mediyastinel kaymaya ve kardiyak dekstro-
pozisyona neden olmaktadır.[3,6] Hipolastik sol kalp, 
aort koarktasyonu, PDA, Fallot tetralojisi ve persistan 
sol süperiyor vena kava ile birliktelik nadir olarak gö-
rülebilmektedir.[3]

Scimitar sendromu geniş semptom yelpazesine sa-
hiptir. Semptomların nedenlerini belirleyen faktörler 
Scimitar veninin akciğerin ne kadarını drene ettiği, 
döküldüğü noktada darlık olup olmadığı, sağ akciğere 
olan APKA’ların akımı, ASD genişliği, ek kardiyak 
defektler, bronş ve akciğer anomalilerinin varlığı ola-
rak sayılabilir.[6,7] Bu faktörlere göre semptomlar eg-
zersiz intoleransı, nefes darlığı, yorgunluk, çarpıntı, 
senkop ve konjestif kalp yetersizliğini içermektedir. 
Scimitar sendromunu oluşturan kalp ve akciğer ano-
malilerinin sendroma olan katkısı kliniği belirlemek-
tedir. Olgu 1’in kliniğinin de belirgin olmasında Sci-
mitar veninin sağ akciğerin büyük bölümünü drene 
etmesi, sağ atriyum-İVK bileşkesine açılması ve bu 
açıklıkta darlık lehine bulgu olmamasının önemli yeri 
vardır. Klinik bulgular hastanın cerrahi planlamasının 
belirlemesinde etkendir. Darlık olmaması, geniş ASD 

Şekil 1. (A) Akciğer grafisinde kardiyomegali, mezokardi ve sağ pulmoner venin inferiyor vena kavaya dökülmesi sonucu ortaya 
çıkan Scimitar (Türk palası) görünümü (beyaz ok) izlenmektedir. (A) Kontrastlı bilgisayarlı tomografi incelemesinde abdominal 
aort kaynaklı sağ akciğeri kanlandıran geniş çaplı aorto-pulmoner kollateral arter görülmektedir (siyah ok). (C) Sağ akciğer 
hipoplazisi ve sağ pulmoner arterin sola göre hipoplazisi dikkati çekmektedir. (D) Scimitar veni infradiyafragmatik inferiyor vena 
kavaya dökülmektedir (beyaz ok).
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olması, genel durumunun kötü olması ve KPB için en-
gel olabilecek akciğer enfeksiyonu bulunması APKA 
ligasyonu yapılıp bir sonraki seansta tam düzeltme 
ameliyatı planlanması kararına destek olmuştur. 

Cerrahi yaklaşım semptomlu hastalarda veya 
semptomsuz hastalarda pulmoner akımın sistemik 
akıma oranı (Qp/Qs) 1.5:1 aşan hastalarda öneril-
mektedir.[8] Sağ pulmoner venöz darlık, pulmoner 
hipertansiyon ve ASD varlığı cerrahi endikasyon 
oluşturmaktadır.[3,8] Ameliyatın temel amacı hastanın 
pulmoner venöz dönüşünün sol atriyuma yönlendi-
rilmesidir. Bu amaçla intrakardiyak defektin varlığı-
na bağlı olarak SV’nin intraatriyal yama ile yeniden 
yönlendirilmesi, direkt re-implantasyon, greft inter-
pozisyonu, perikardial tünel (Lugones tekniği) gibi 
farklı cerrahi yaklaşımlar olmakla birlikte teknik 
seçimi yüksek oranda cerraha bağımlıdır.[6,8,9] İlk ol-
gumuzda genel durumun kötü olması nedeniyle ilk 
seans APKA ligasyonu, ikinci seans operasyonu altı 
ay sonra Scimitar veninin sağ atriyum-İVK bileşke-
sine açılması ve geniş ASD bulunması nedeni ile sol 
atriyal yeniden yönlendirme prosedürü yapılmıştır. 
İkinci hastamızda ise olduğu gibi aort koarktasyonu 
ve geniş APKA ile birlikte Scimitar veninin olması 
nedeniyle ameliyat planı tartışmalıdır. Scimitar send-
romuna müdahale edilmeden aort rekoarktasyonuna 
müdahale edilmesi basit klempaj sırasında inen aor-
tanın kollateral akımından APKA’ya belirli bir akımı 
gitmesine ve klempin distalinde APKA sonrası böl-
gede iskemi de daha da artmaya neden olabilir. Bu 
durumun devamında ise APKA akımın artmasıyla, 
deklampaj hemen ardından pulmoner/sistemik akım-
lar oranı artarak kalp yetersizliği derecesini artıra-
caktır. Bu da ameliyat sonrası mortalite ve morbidite 
artışına yol açacaktır. Bu tip hastaların yönetiminde 
girişimsel yöntemlerin uygulanabileceği uygun ana-
tomik patolojinin olması durumunda ilk tercih olarak 
kateter laboratuvarı seçilmelidir. Kateter laboratuva-
rında rekoarktasyona müdahale yapılabilir, APKA 
embolizasyonu sağlanabilir ama Scimitar veni için 
girişimin ertelenmesi gerekebilir. Fakat bu yöntemin 
uygun görülmediği hastalarda intraoperatif zorluğa 
rağmen tek seansta her iki patolojinin de düzeltilmesi 
hastanın yoğun bakım periyoduna yararlı etkisi ola-
caktır. Ek olarak hastanın atriyal septumunun intakt 
olması nedeniyle sağ torakotomi ile KPB kullanıl-
madan APKA ligasyonu sonrası Scimitar veninin sol 
atriyuma anastomozu ile anomalinin tam düzeltimi 
sağlanabildi. Üçüncü olgumuzda da re-implantasyon 

tekniği kullanılmıştır. Cerrahi teknikler hastanın kli-
niği ve Scimitar sendromunun komponentlerine göre 
tercihen sağ torakotomi veya mediyan sternotomi in-
sizyonlarıyla yapılabilmektedir. Belirgin sağ akciğer 
hipoplazisi, persistan hemoptizi, tekrarlayan enfeksi-
yonu olan hastalarda lobektomi ve/veya pnömonek-
tomi önerilirken pulmoner rezeksiyon önerilmemek-
tedir.[6]

Scimitar sendromlu hastalarda infant grubunda 
sık olarak pulmoner hipertansiyona rastlanmaktadır. 
Pulmoner hipertansiyonun nedeni olarak APKA var-
lığı ve boyutu ve Scimitar veninde darlık olması ve 
ek intrakardiyak defektler (sol-sağ şantlı) karşımıza 
çıkmaktadır.[5] Bu açıdan erken dönemde cerrahi ris-
kini azaltmak için ameliyatın geciktirilmesi persistan 
pulmoner hipertansiyon veya ameliyat sonrası ciddi 
morbiditeye gelişmesi riskini ortaya çıkarmaktadır. 
Müdahale edilen her üç hastamızda da pulmoner hi-
pertansiyon vardı. Aorto pulmoner kollateral arterleri 
bulunan hastalardan olgu 1’in sistemik düzeyde pul-
moner hipertansiyonu varken, olgu 2’nin APKA’sı ko-
arkte segment distalinden köken aldığı için pulmoner 
basıncı kontrol altında idi. Scimitar veninin diyaframı 
penetre ederek abdominal düzeyde İVK’ya döküldü-
ğü olgu 2 ve olgu 3’de ılımlı düzeyde darlık mevcuttu.

Scimitar sendromunun cerrahi yaklaşımında, has-
talığın çok nadir görülmesi ve çoğu kez farklı formları 
ile karşılaşılması nedeni ile halen fikir birliği yoktur. 
Cerrahiye ve cerrahi yaklaşım tekniğine karar verme 
hastada mevcut olan anatomik ve patolojik özelliklere 
göre değişebilmektedir. Bu nedenle her hasta detaylı 
incelenmeli ve hastaya özgülleştirilmiş girişim plan-
lanmalıdır.
Hakem değerlendirmesi: Dış bağımsız.

Çıkar çatışması: Bulunmamaktadır.

Hasta Onamı: Yazılı hasta onamı olgu raporunun ve 
beraberindeki resimlerin yayınlanması için hastalardan 
alınmıştır.
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