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Ozet

Abstract

Scimitar” sendromu nadir gorilen bir pulmoner vendéz donls
anomalisi olup, sag taraf pulmoner venlerinin inferior vena kava
veya sag atriuma agilmasi ile karakterizedir. Bu anomaliye, sag
akciger hipoplazisi, bronsiyal anomali, akcigerin sistemik arteriyel
kanlanmasi (pulmoner sekestrasyon) ve dekstrokardi gibi anomaliler
de eslik edebilir. Bu tek ve genislemis pulmoner ven diiz grafilerde,
sag akcigerin orta zonundan kardiyofrenik agiya dogru uzanan, Tirk
Palasi'na (scimitar) benzeyen bir gélge halinde izlenir. Makalemizde,
sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu nedeniyle arastirdigimiz ve
scimitar sendromu tanisi koydugumuz bir ¢ocuk vaka sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Scimitar sendromu, parsiyel pulmoner venéz
dénis anomalisi, sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu, ¢ocuk.

Scimitar syndrome is a rare congenital partial pulmonary venous
return anomaly that is characterized with anomalous pulmonary
venous drainage of the right sided pulmonary veins to the inferior
vena cava or the right atrium. It may be accompanied with hypoplasia
of the right lung with bronchial abnormalities, dextra position of the
heart and systemic arterial supply to the lung. Radiologically, this
anomalous vein appears as a scimitar-like shadow (Turkish Swords)
on chest x-ray, and runs from the middle of the right lung to the
cardiophrenic angle. In our report, we have presented a child with
scimitar syndrome who was evaluated for recurrent lower respiratory
tract infection.

Key words: Scimitar syndrome, partial pulmonary venous return
anomaly, recurrent lower respiratory tract infection, child.

GIRIS

Scimitar sendromu; nadir gértilen bir tam veya parsiyel pulmoner
vendz donis anomalisi olup, sag taraf pulmoner venlerin inferior vena
kava (VCI) veya sag atriuma agiimasi ile karakterizedir. Pulmoner
venler, diyafragmanin hemen altinda veya Uzerinde vena kava inferiora
dokilmektedir. Kalbin sag kenarina paralel olarak diyafragmaya kadar
inen genislemis venin akciger grafisindeki radyolojik gortinimi Tirk
palasina benzetildigi icin Scimitar belirtisi (Turkish Swords) olarak
isimlendirilir.1 Bir gok olguda bu karakteristik gériiniim akciger grafisinde
gorlilmesine ragmen bunun bir kural olmadigini belirten yayinlar da
vardir (2,3). Bu sendromda pulmoner ven drenaj anomalisine ek olarak
trakeobronsiyal, kardiyovaskiller ve diyafragmatik anomaliler eslik
edebilir; sag akcigerin parsiyel hipoplazisi, herhangi bir lob bronsunun
yoklugu, diyafragma evantrasyonu, dekstrokardi, atriyal septal defekt
(ASD), ventrikler septal defekt (VSD) bunlardan en sik gérilenleridirler.

Tekrarlayan akciger infeksiyonu ve gelisme geriligi ile kendini
gosteren, diyafragma evantrasyonu ve konjenital kalp hastaligi olarak
ASD'nin eslik ettigi tipik Scimitar sendromlu bir gocuk olgu, nadir gériilen
bir hastalik olmasi nedeniyle sunulmustur.

OLGU
Olgumuz, 2.5 yasinda kiz hasta, bir aydir uygun tedaviye ragmen

dizelmeyen oksuriik gsikayetiyle gogus hastaliklari poliklinigimize
basvurdu. Ozgegmisinden ilk dért ayliktan itibaren baslayan oksiiriik
ve hisilti nedeniyle siklikla hastaneye miracaat ettigi, antibiyotik ve
bronkodilator kullandigi, 18 aylikken ASD tanisi aldi§i ve tekrarlayan
akciger enfeksiyonu nedeniyle gekilen akciger grafisinde sag diyafragma
evantrasyonu saptanarak opere edildigi 6grenildi. Operasyon sonrasi
sikayetleri devam eden hasta bir yildir inhaler steroid tedavisiyle takip
edilmekteydi.

Fizik muayenesinde vicut agirigi ve boyu 3. persentilin altinda,
solunum sayisi 32/dakika, kalp tepe atimi 118/dk ve viicut isisi 37,1
0C idi. Dinlemekle ekspiryumu uzun olan hastanin her iki akcigerinde
yaygin ronkisleri ve sekretuar ralleri mevcuttu, kalpte 1/6 ejeksiyon
ufurimunin diginda belirgin bir dinleme bulgusu yoktu. Hastanin tam
kan incelemesi, idrar ve kan biyokimyasi normaldi. Kan gazi analizinde
anormallik saptanmadi. Gekilen akciger grafisinde sag akcigerde hacim
azalmasi, kronik degisiklikler ve solda lokalize havalanma artisi ile birlikte
sa§ tarafta tipik Tlrk palasi bulgusunu distndiren goriinim dikkati
cekiyordu. Sag alt zonda atelektazinin olabilecedi ve sag akcigerde
hacim azalmasi nedeniyle Sywer James Mcload sendromu olabilecegi
dustnildi ve bilgisayarli akciger tomografisi istendi. Bilgisayarli
tomografide (Sekil 2a, b) sol akcigerde peribronsiyal kalinlasma, mozaik
patern ve buzlu cam goriinimi, sag akcigerde voliim kaybi pulmoner
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Sekil 1. P-A akciger grafisinde, Scimitar (Turk Palasi) bulgusu.
Kalbin sag kenarina paralel olarak seyredip diyafragmada genisleyerek
sonlanan damarsal goriiniim belirgin olarak izleniyor.

vaskiler yapilarda anomali ile uyumlu olabilecek gdriinim ve kalbin hafif
sa§ tarafa yer degistirdigi izlendi. Yapilan ekokardiyografide kalbin hafif
dektropozisyonu ile birlikte siniis venozus tipi ASD (7-8 mm) ve parsiyel
pulmoner vendz dénids anomalisinin oldugu gorildd. Olasi vaskler
anomaliye yonelik yapilan bilgisayarli tomografi anjiografide (Sekil 3) sag
alt pulmoner venlerin vena cava inferiora dokildigu tespit edildi. Bunun
lizerine hastaya tanisal anjiografi planlandi ve pulmoner arter basinci
25/5 mmHg (ortalama 10 mmHg) olarak tespit edilirken sag pulmoner
venlerinin vena kava inferiora dokildigu de gosterildi (Sekil 4a, b).
Anjiografide pulmoner sekestrasyon tespit edilmedi.

Mevcut parsiyel anormal pulmoner vendz donts anomalisi, ASD,
sag akciger hipoplazisi ve dlizeltilmis diyafragma evantrasyonu hikayesi
olan hastaya Scimitar sendromu tanisi kondu. Mozaik patern nedeniyle
bronsiolitis obliteransla uyumlu goriinim nedeniyle hastaya inhaler
steroid ve inhaler salbutamol tedavisi baslandi ve sik tekrarlayan akciger
enfeksiyonu olmasi nedeniyle hastaya kardiyak operasyon planlandi.
Kardiyak operasyonda anormal sag taraf pulmoner venlerin sol atriyuma
agizlastirimasi ve ASD’nin kapatilmasi islemi yapildi. Cerrahiden hemen
sonra inhaler steroid ve salbutamol tedavisi kesilen ve halen klinigimizde
bir yildir takipte olan hastanin herhangi bir problemi yoktur.
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kalinlasma, mozaik patern ve buzlu cam gériinimu (a), sa§ akcigerde
pulmoner vaskler yapilarda anomali ile uyumlu olabilecek gérinim (b).
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Sekil 3. Bilgisayarli tomografi anjiografide sag alt pulmoner venlerin
vena cava inferiora dokuldligu gortillyor.

TARTISMA

Scimitar sendromu, 1836 yilinda Cooper ve Chassimat tarafindan
tanimlanmis olup ilk kez 1960'ta Neill ve arkadaglari tarafindan
yayinlanmigtir (1-3). Oldukga ender rastlanan bu patolojinin ilk
cerrahi tedavisi 1956'da Kirklin tarafindan yapilmistir (4). Sag akciger
hipoplazisi, kalbin saga kaymasi, sag akcigerin anormal arteriyel
beslenmesi ve vena kava inferiora parsiyel anormal pulmoner donis
olarak tanimlanmistir (5,6). Scimitar sendromu eslik eden anomalilere
bagli olarak oldukgca genis bir semptomatoloji yelpazesine sahiptir.
Akciger grafisi ile tani konulan asemptomatik erigkin hastalar ve erken
medikal ve/veya cerrahi miidahale gerektiren kiigik stit cocuklari bu
yelpazenin iki yaninda yer alir. Erken dénemde kalp yetersizligi gelisen
olgularin gogunda eslik eden kardiyak malformasyon mevcuttur. Parsiyel
pulmoner vendz dénls anomalisine eriskin otopsilerinde %0.6 oraninda
rastlanmistir (7). Tekrarlayan akciger enfeksiyonu ile kendini gésteren,
sag alt lob lokalizasyonlu tipik bir Scimitar sendromu olgusu, tani ve
tedavinin gézden gegirilmesi amaciyla sunulmustur.

Scimitar sendromu 1-3/100 000 siklikla gdriilen nadir bir kardiyak
anomalidir fakat bazi vakalarin asemptomatik olmasi nedeniyle daha
siktir (1-3,5-7). Vida ve ark.nin 68 vakallk ¢ok merkezli serisinde
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$ki| 4. Tanisal anjiografide, puimoner arter sa§ dalina yapan
enjeksiyon (a) sonrasinda vendz donus fazinda sag taraf pulmoner
venlerin vena kava inferiora dokuldigu (b) goriltyor.
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Scimitar sendromlu hastalarda tani ve ameliyat yas ortalamasi 1.4 yas
olarak bulunmustur. Ayrica, bu calismada vakalarin tani ve ameliyat yas
araligi 0.46-7.92 yas olup %64t semptomatik olarak bulunmustur (6).
Bu sendromda anormal pulmoner vendz dénis anomalisine ek olarak
akciger, trakea-bronsiyal sistem, kalp ve diyafragmaya ait konjenital
anomaliler de gorilebilir. Sag akcigerde anormal bronsiyal dallanma
nedeniyle sekestrasyon olusumu izlenebilir. Sa§ akciger hipoplazisi,
loblarin ve lob bronglarinin yoklugu, sa§ akcigerde fisstir yoklugu,
trakea bronsiayal anomaliler gdrilebilir (3,7). Kardiyak anomalilerden
ise dekstrokardi, sol-sag santli kalp defektleri (ASD, VSD, patent duktus
arteriosus) ve daha nadir olarak aort koarktasyonu veya pulmoner
stenoz da eslik edebilir (2,3,8). Kardiovasvaskiiler anomaliler gocukluk
yas grubunda %36 oraninda sendroma eslik eder ve en sik gorilen
kalp anomalisi %70 oraninda ASD'dir (9). Diyafragma evantrasyonu
nadir de olsa gdrllebilir. Olgumuzda bu anomalilerden anormal parsiyel
pulmoner vendz donlise ek olarak ASD ve diyafragma evantrasyonu
mevcuttu. Tekrarlayan akciger infeksiyonu ve lober ya da segmental
alt lob atelektazisi birlikteliginde Scimitar sendromu mutlaka akilda
bulundurulmalidir.

Klinik baslangigta semptomlar cok degdisken oldugundan tani
zordur. Scimitar sendromunda tani siklikla gocukluk gaginda tekrarlayan
pnémoniler igin gekilen akciger grafisinde tipik Tiirk palasi gérinimd ile
konur. Bu gériiniim Scimitar sendromu igin patognomik olsa daileri tetkikler
bilgisayarli tomografi veya magnetik rezonans anjiografi, bronkografi,
iki boyutlu ultrasonografi, girisimsel anjiokardiyografi, bronkoskopi
kesin tani icin yapilmalidir (10-13). Olgularin (icte birine tani, gocukluk
doneminde ve tekrarlayan pndmoniler nedeniyle gekilen akciger filmleri
ile konmaktadr. Yetiskinlerde ise gecikmis tani nedeniyle kalp yetmezIigi
gelisebilmektedir. Pulmoner hipertansiyon ise cocuklarda daha sik olarak
gorllmektedir (14-17). Sendromun infantil ve erigkin olmak Uzere iki
formu tanimlanmigtir (3). infantil form, sendromun ciddi formu olup majér
kardiyak anomaliler ile birlikte pulmoner vaskiler patolojiler gozlenebilir.
Ciddi infantil formda semptomlar genellikle belirgin tekrarlayici akciger
enfeksiyonlari, bronsektazi, dispne, takipne ve hemoptizidir (3,16-19).
infantil forma, kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon sikikla eslik
eder ve prognozu kétidir (3,5,6,13). Eriskin form siklikla asemptomatik
olmakla birlikte tekrarlayan akciger enfeksiyonu tek klinik bulgu olabilir.
Klinik belirti ve bulgular sag akcigerdeki hipoplazinin derecesine gére
degisir. Hipoplazinin derecesi fazla ise tekrarlayan enfeksiyonlar olusur.
Tekrarlayan pnémonilerin  gorlimesi daha siktir. Hipoplazi minimal
derecede ise semptom genellikle yoktur (19). Ekstrakardiak anomali
olarak skolyoz, vertebral anomaliler, sa§ diyafragma hernisi, evantrasyon
ve meningomyelosel de bildirilmistir (19). Scimitar sendromunda klinik
seyri belirleyen ana faktorler akciger enfeksiyonunun sikligi ve agirligi,
pulmoner hipertansiyonun derecesi ve kalp yetmezIigidir.

Scimitar sendromu olan hastalarda énemli sol-sag sant yoksa,
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pulmoner arter basinci normalse ve eslik eden kardiyak veya pulmoner
patoloji yoksa genellikle cerrahi tedaviye gerek yoktur ve klinik izlem
yeterlidir. Kalp yetersizligi olan ve pulmoner hipertansiyonu olan segilmis
olgularda cerrahi tedavi yapilabilir. Cerrahi tedavi etkin ve gtivenilir bir
yontemdir. Scimitar sendromunda cerrahi tedavi endikasyonlari; taninin
kesinlestirilmesi, tekrarlayan pnomoniler, enfekte bronsektazi ve vendz
donis anomalisine bagl santin gideriimesidir (19,20). Cerrahi tedavi
olarak intraatrial baffle, scimitar venin sol atriuma reimplantasyonu, sag
pnémonektomi ve sag lobektomi yapilmaktadir (6). Tekrarlayan akciger
enfeksiyonlarinda, brongektazi, apselesme gibi komplikasyonlarda
pulmoner rezeksiyon ve pnémonektomi uygulanabilir (19,21). En iyi
tedavinin lobektomi oldugu diistiniimektedir. Cerrahi tedavi, pulmoner
vendz donls anomalisinin onarimi, sistemik kollaterallerin baglanmasi
ve ASD'nin kapatilmasi amaciyla yapilir. Bylelikle vena kava inferiora
drene olan pulmoner venlerin, sag atrium ve ASD araciligi ile sol atriuma
drenajinin saglanmasi olabilecegi gibi dogrudan sol atriuma anastomoz
da yapilabilir. Ancak, halen cerrahi tedavi kriterlerini belirleyen kesin bir
rehber yoktur. Scimitar sendromu ayirici tanisinda kivrimli pulmoner ven,
izole dekstrokardi, hipoplastik akciger ve Swyer-James Mcload sendromu
akla getirilmelidir. Kivrimli ven ve dekstrokardi radyolojik yontemlerle
kolaylikla dislanabilirken hipoplastik akciger ve Swyer-James Mcload
sendromu ise bir akcigeri timiiyle etkileyen anomalilerdir (22).

Sonug olarak, nadir goriilen bir dogumsal kardiyopulmoner
malformasyon olan Scimitar sendromunda hastalarin prognozunu
akciger hipoplazisinin derecesi ve eglik eden kardiyak anomalilerin
agirhigr belirlemektedir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonlarinin ayirici
tanisinda akilda tutulmalidir.
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