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OzZET

Dogumsal kardiyopulmoner anomali olan Scimitar sendromu
toplumda nadir gorilmektedir. Parsiyel pulmoner vendz donis
anomalisi (PPVDA) konjenital kalp hastaliklarinin %0.5-1"ini olus-
turur. Bazen tek bagsina gorilebilmekle birlikte bazen atrial
septal defekt (ASD), gibi kardiyak anomaliler ile beraber gorle-
bilir. Daha nadir olarak (%3-5) PPVDA, sag akciger hipoplazisi ve
dekstrokardi ile beraber olursa Scimitar sendromu adini alr.
Ustime, istahsizlik, yutma giigligd, sik infeksiyon gegirme sika-
yeti ile klinigimize basvuran 42 yasindaki kadin olguda, fizik
muayenesinde inspeksiyonde pektus ekskavatus ve oskiltasyon-
da dekstrokardi saptandi. Bulgular radyoloji ile desteklendi.
Multi slice pulmoner anjiografi tani amacl cekildi. Sik tekrarla-
yan infeksiyon ve pulmoner vendz donls anomalisiyle Scimitar
sendromu tanisi konulan bir vaka literatlr esliginde sunuldu.
(Tur Toraks Der 2012, 13: 79-82)
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ABSTRACT

Scimitar syndrome is a natal cardiopulmonary anomaly syn-
drome that is rarely seen. Partial pulmonary venous return
anomaly (PPVRA) comprises 0.5-1% of the congenital cardiac
diseases. It may be only a vascular defect but sometimes it can
occur together with other congenital cardiac anomalies such as
atrial septal defect (ASD). Rarely, PPVRA (3-5%) is present with
right pulmonary hypoplasia and dextrocardia, and this is termed
Scimitar Syndrome. A forty-two year-old woman suffering from
chilling, anorexia, dysphagia, and recurrent pulmonary infection
was admitted to our clinic. On physical examination, pectus
excavatus was detected by inspection and dextrocardia was
suspected by auscultation. These findings were confirmed with
postero antero chest X-ray. For the diagnosis, multi slice pulmo-
nary angiography was carried out. A case of Scimitar Syndrome
which presented with recurrent pulmonary infection and pul-
monary venous return anomaly was reported with a review of
literature. (Tur Toraks Der 2012; 13: 79-82)
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GiRiS

Dogumsal kardiyopulmoner anomali olan Scimitar
sendromu toplumda nadir gorilmektedir [1,2]. Parsiyel
pulmoner ventdz donts anomalisi (PPVDA) konjenital kalp
hastaliklarinin - %0.5-1"ini olusturur. Bazen tek basina
gorilebilmekle birlikte bazen atrial septal defekt (ASD),
gibi kardiyak anomaliler ile beraber gorilebilir [1]. Daha
nadir olarak (%3-5) PPVDA, sag akcider hipoplazisi ve
dekstrokardi ile beraber olursa Scimitar sendromu adini
alir [2]. Sendromun infantil ve eriskin tip iki formu tanim-
lanmistir [3]. ik kez 1836 yilinda Cooper tarafindan
tanimlanmis ve 1960 yilinda Neill ve arkadaslari [4] tara-
findan sendrom olarak yayimlanmistir. Postero-anterior
(PA) akciger grafisinde pulmoner ven sag akciger boyun-
ca kivrilarak asagdiya dogru inip vena kava inferiora bag-
lanirken Tirk palasina benzetildigi icin “Scimitar Sign
(Turkish Sword’s)” olarak adlandirilir [5].

OLGU
Kirk iki yasinda kadin hastada 2007 yili EylUl ayinda
istahsizlik, Gsime, terleme, yutma gucligu, nefes darligi,

sik infeksiyon gecirme yakinmalari mevcuttu. Basvurdugu
merkezde tedavi verilmesine ragmen sikayetleri gecme-
yince iki ay sonra Yedikule G6gls Hastaliklari ve Gogus
Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi poliklinigimize
basvurdu. Sigara kullanmayan hastanin ¢ocuklugundan
beri astim bronsiale tanisi mevcuttu. Hastanin 2 aydir
mevcut yakinmalari giderek siddetlenmekteymis. Fizik
muayenesinde; inspeksiyonla pektus ekskavatusu olan
hastanin, palpasyon ile vibrasyon torasik sagda artmis ve
perklsyon ile her iki sinUs agiktl; oskiltasyonla solunum
sesleri sad akcigerde sola gore daha az duyulmaktayd.
Oskiltasyonda kalp sesleri sag tarafta duyulmaktaydi ve
S1, S2 dogaldi ek ses, Uflirim duyulmadi. Diger sistem
muayenelerinde patoloji yoktu.

Tam kan incelemesi ve idrar biyokimyasal degerleri
normaldi. Arter kan gazi incelemesinde pH: 7.42 mmHg;
pCO?: 40.7 mmHg; pO? 93 mmHg, HCO*: 26.8 mmHg,
oksijen satlirasyonu oda havasinda %97 idi.

Solunum fonksiyon testleri FVC: 2.09 L (%64), FEV.:
2.5 L (%46), FEV /FVC: %81, DLCO: 24 mL/dk/Hg
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(%52), DLCO/VA: %85 olarak bulundu. Restriktif patern
izlenmekteydi.

Elektrokardiyografisinde kalp hizi 80/dak, sinis rit-
minde ve aksi normaldi. iskemi ya da aritmi diistindiire-
cek bir patoloji gortlmedi. Batin USG normal sinirlarda
idi. PA akciger grafisinde trakea saga deviye, diafragma-
lar duzgun sinirli, kostodiafragmatik sinUsler agik, deks-
trokardi izlenmekte ve sagd akciger sola gore hipoplazik
olarak izlenmekte idi (Sekil 1).

Tanisal amacli uygulanan c¢ok kesitli pulmoner BT
anjiografide sag akciger volimu sola gore daha kigukty;
sag akciger Ust lob dizeyinden baslayarak inferiora ve
mediale seyreden desendan scimitar veni izlenmekteydi.
Tanimlanan ven hepatik ven konfliiensi diizeyinde inferi-
or vena kavaya acllmaktaydi. Akciger parenkimine ait
patoloji gortlmedi (Sekil 2, 3).

Ekokardiyografisinde dekstrokardi mevcuttu; birinci
dereceden mitral yetersizligi, ikinci dereceden trikispid
yetersizligi gorildi. Pulmoner arter basinci 40 mmHg
olarak 6l¢tldi. ASD ya da VSD saptanmadi.

Fiberoptik bronkoskopide larenks, trakea ve karina
normal olarak izlendi. Sag brons sistemi sekonder karina
seviyesine kadar agik ve normaldi; Ust lob bronsu ana
bronsdan iki segment halinde direkt ayriliyordu. Orta lob
bronsu izlenmedi (Sekil 4). Bunun disinda agik ve normal-
di. Sol bong sistemi Ust lob brons girisinde posterior
duvarda aksesuar segment agzi gorlldi bunun disinda
agik ve normaldi.

Hastanin hipoplazik akcigeri olmasi, ASD’nin olma-
masl, vendz donis anomalisinin total olmamasindan
dolayl cerrahi yonden girisim gerektirmedigine karar
verildi. Hasta bilgilendirilerek poliklinik kontrollerine
yonlendirildi.

TARTISMA
Scimitar sendromu, konjenital venopulmoner send-
rom olarak da bilinen oldukca nadir rastlanan bir patolo-
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jidir [5]. Etiyolojisi bilinmeyen sendrom yapilan otopsi
calismalarinda %0.6 oraninda saptanmistir [6].

Dogumsal kardiyopulmoner anomali olan Scimitar
sendromunun major komponentleri sag akciger ve ana
pulmoner arterde hipoplazi, anomal pulmoner vendz
drenaj, trakeobronsiyal aga¢ anomalileri, dekstrokardi,
ASD gibi kardiyak anomaliler, diafragma patolojileridir
[7]. Minor komponentleri trakeal trifurkasyon, frenik kist,
atnali akciger, toraksta kemik ve yumusak doku anormal-
likleri ve sol perikardiyum yoklugudur [6]. Sendrom en sik
parsiyel pulmoner vendz donls anomalisi ve sag akciger
hipoplazisi beraberliginde gorilir [6]. Kardiyak anomali-
lerden en sik sekundum tip ASD olmakla birlikte patent
duktus arteriosus, aort koarktasyonu, Fallot tetralojisi ve
VSD' de beraberinde goriilebilir [3,5,8]. Hipogenetik akci-
ger alaninin drenaj siklikla vena kava inferiora olmakta-
dir; ama sag atriuma, vena kava sUperiora, v.azygosa,
v.hepatikaya da olabilmektedir [9].

Klinik degiskenlik sz konusudur. Sendrom klinik ola-
rak infantil ve eriskin tipte izlenir. infantil form kardiyak

Sekil 2. Multi slice pulmoner BT anjiografide
ddnis anomalisi izlenmekte

pulmoner venoz
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Sekil 1. PA akciger grafisinde sag akciger hipoplazisi ve dekstrokardi izlenmekte
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Sekil 4. Sag ve sol brong sistemindeki anatomik varyasyon izlenmekte

anomalilerle izlenen ciddi formdur; eriskin form asempto-
matik olgularda ise normal survi beklenir [3]. Olgular
genellikle sik tekrarlayan infeksiyon ve nefes darligindan
yakinirlar; sik olarak astim, bronsiektazi gibi tanilarla
takip edilirler [10]. Pulmoner hipertansiyon Scimitar send-
romlu infantlarin timinde goéralur [3,12].

PA aciger grafisinde kalbin sag kenarindan inerek
vena kava inferior'a drene olan pulmoner venin radyolo-
jik olarak izlenen kalbin sad kenarina paralel tubdler
gorinim sendroma karakteristik olan ‘Scimitar sign’
(TUrk palasi belirtisi) olarak tanimlanir [5,12,13].

Bizim olgumuzda sik infeksiyona yakalanma ve nefes
darhigi gibi bir ¢cok scimitar sendromluda olan sikayetler
mevcuttu. Cekilen PA’sinda sag akcigeri sola gore hipop-
lazik ve dekstrokardi gézlenmekteydi. Multi slice pulmo-
ner BT anjiografi ile sag akciger ust lob dizeyinden bas-
layarak inferiora ve mediale seyreden desendan scimitar
veninin hepatik ven konfllensi dizeyinde inferior vena
kavaya acllmakta oldugu gosterilmistir. Yapilan ekokardi-
yografi ile dekstrokardi, birinci dereceden mitral yetersiz-

ligi, ikinci dereceden triklspid yetersizligi gorulda.
Pulmoner arter basinc 40 mmHg olarak o6lculdi.
Kardiyoloji konsiltasyoni sonucu hastaya herhangi bir
tedavi verilmedi.

Olgumuz parsiyel pulmoner vendz donis anomalisi,
sag akciger hipoplazisi, dekstrokardi, pektus ekskavatus
bulgularindan dolay ‘eriskin tip Scimitar sendromu’ olarak
degerlendirildi ve tedavi verilmeyen hasta poliklinik kont-
rolleri ile takibe alindi. Bizim olgumuz, dekstrokardi gordil-
mesi, dekstrokardi nedeniyle ‘Scimitar sign’ (Turk palasi
belirtisi) net olarak gozlenememesi, pektus ekskavasusun
mevcut olmasi ile klinik olarak farkli bir scimitar sendromu
olarak degerlendirilerek, literatlirde benzer olgu buluna-
madigindan nadir ve ilging olgu olarak sunulmustur.
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