Cocuk Saghg ve Hastaliklar: Dergisi 2011; 54: 220-222 Orijinal Makale

Farkl1 klinik prezentasyonlarla scimitar sendromu: Dort vaka
takdimi

Sevcan Erdem!, Nazan Ozbarlas?, Osman Kiiciikosmanoglu2, Hakan Poyrazoglu3,
Giilbin Bing6l Karakog*, Orhan Kemal Salih®

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi 1Pediatri Uzmani, 2Pediatri Profosorii, 3Kalp Damar Cerrahi Dogenti, *Pediatri
Profosorii, °Kalp Damar Cerrahi Profosorii

SUMMARY: Erdem S, Ozbarlas N, Kii¢iikosmanoglu O, Poyrazoglu H, Bingol-
Karakog¢ G, Salih OK. (Department of Pediatrics, Cukurova University Faculty of
Medicine, Adana, Turkey). Scimitar syndrome: four cases with different clinical
presentations. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Dergisi 2011; 54: 220-222.

The scimitar syndrome is a rare congenital cardiopulmonary anomaly that
consists in part of total or partial anomalous venous drainage of the right
lung to the inferior vena cava (IVC), lung hypoplasia and anomalous systemic
arterial supply to the lung. We present four pediatric patients with different
clinical findings.
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OZET: Scimitar sendromu sag akcigerin hipoplazisi ve sag pulmoner venlerin
inferior vena kavaya drenaj ile karakterize, ek olarak kalbin dekstropozisyonu,
cesitli derecelerde bronsial anomaliler ve hipoplazik bolgenin arteriyel
dolasiminin inen aortadan ayrilan bir kollateralle saglandig1 seyrek goriilen
bir dogumsal kardiyopulmoner malformasyonudur. Bu yazida farkli klinik

bulgular1 olan dort ¢ocuk hasta sunulmustur.

Anahtar kelimeler: scimitar sendromu, dekstrokardi, akciger hipoplazisi.

Scimitar sendromu sag akcigerin (genellikle sag
alt lob) hipoplazisi ve sag pulmoner venlerin
inferior vena kavaya drenaji ile karakterize
seyrek goriilen bir dogustan kardiyopulmoner
malformasyonudur. Sendroma adini veren
“scimitar” (Tirk palasi) bulgusu akciger
grafisinde genislemis sag alt pulmoner vene bagli
olarak ortaya cikar, ancak bu tipik radyolojik
bulgu olgularin ¢ogunda goriilmez. Eslik eden
diger patolojiler sag akcigerin hipoplazisine
sekonder kalbin dekstropozisyonu, cesitli
derecelerde bronsial anomaliler ve hipoplazik
bolgenin arteriyel dolasiminin inen aortadan
ayrilan bir kollateralle saglanmasidir.l-* Genel
olarak bu kombinasyonlar1 goriilen scimitar
sendromunda hastalar ¢ok farkli klinik bulgularla
basvurabilirler. Calismamizda farkli klinik
bulgularla getirilip scimitar sendromu tanisi
alan ilging olgularimiz gézden gegirilmistir

Vakalarin Takdimi

Vaka 1

Dort yasinda kiz hasta tekrarlayan bronsit
ataklari, biiylime geriligi ve iiftirim duyulmasi

nedeniyle basvurdu. Fizik muayenesinde sag
hemitoraks hipoplazik idi. Sternum saginda 11/
VI dereceden sistolik iiftirtim duyuldu. Akciger
grafisinde (Sekil 1) ve gogiis tomografisinde
sag akcigerin hipoplazik, kalbin dektropoze
oldugu goriildii. Ekokardiyografi ile yiiksek
tip venozum defekt saptandi. Pulmoner
anjiyografide sag pulmoner arterin ince oldugu
ve bu tarafin venoz doniistinin inferior vena
kava-sag atriyum bileskesine ac¢ildif1 goriildii.
Sag akcigerin arteriyel dolasimi abdominal
aortadan uzanan genis bir aberran arter ile
saglaniyordu. Akimlar oran1 (Qp:Qs) 2:1 olarak
hesaplandi. Pulmoner perfiizyon sintigrafisinde
sag akciger perfiizyonunun belirgin azalmis
oldugu goriildi. Sag pnémonektomi ve high
venozum defektin kapatilmasi planlandi. Hasta
kontrollere gelmedi.

Vaka 2

Onbir yasinda asemptomatik erkek hasta
dekstrokardi ve dis merkezde yapilan karin
ultrasonografide hepatik diizeyde anormal
vaskiiler yapi olmasi nedeniyle getirildi. Fizik
muayene ve EKG normaldi. G6gilis grafisinde
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Sekil 1. Akciger graﬁsiﬁde kalbin sag hemitoraksa yer
degistirdigi izlenmektedir.

kalbin dektropoze, sag akcigerin hipoplazik
oldugu goriildii. Ekokardiyografik inceleme
kalbin dekstropozisiyonu disinda normal
bulundu. Akciger hipoplazisi ve anormal
vaskiiler yap1 nedeniyle kalp kateterizasyonu ve
anjiyografi yapildi. Pulmoner anjiyografide sag
pulmoner arterin hipoplazik oldugu, sag orta ve
alt lob pulmoner venlerinin birleserek diyafram
altinda vena kava inferiora agildig1 izlendi.
Burada 10 mmHg sistolik farkli kaydedildi.
Hepatik diizeyde vena kava inferior distalinden
ayrilip, sigmoid bir sekil olan ve anormal
pulmoner venin acildig1 yerde tekrar vena
kava inferiora agilan ¢ok genis aksesuar bir
vendz yol vardi (Sekil 2). Aortografi ile sag
alt lob arteriyel dolasiminin sag renal arterden

Sekil 2. Vena kava inferiora agilan anormal pulmoner
ven ve dilate aksesuar ven
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Sekil 3. Anjiyografilerde sagda anormal pulmoner ven
ve solda aort koarktasyonu izlenmektedir.

uzanan bir arter ile saglandig1 goriildi. Qp/Qs
1.23:1 olarak hesaplandi. Portahepatik Doppler
ultrasonografide karaciger i¢indeki aberran
vendz yapinin proksimal ve distalden inferior
vena kava ile iliskili oldugu, proksimal bileskede
darlik bulundugu goriildti. Hasta asemptomatik
ve akimlar orani diisiik oldugu i¢in klinik izlem
karar1 alindi.

Vaka 3

Kalp yetersizligi semptomlari ile hastanemize
getirilen 29 giinlik erkek hastanin fizik
muayenesinde bilateral femoral nabizlar1 zayif
alindi. Kan basinci sag kolda 125/65mm Hg, sag
bacakta 87/52 mmHg olarak bulundu. Akciger
sesleri sag altta azalmisti, pulmoner odakta
II/VI dereceden sistolik #ifiirim duyuldu.
Ekokardiyografik ¢alisma ile genis sekundum
atrial septal defekt (ASD) ve jukstaduktal
bolgede segmenter aort koarktasyonu saptandi.
Pulmoner anjiografide venéz doniis evresinde
sag orta ve alt pulmoner venlerin birleserek
genis bir yap1 halinde inferior vena kavaya drene
oldugu, sol ventrikiil enjeksiyonunda segmenter
aort koarktasyonu bulundugu goriildi (Sekil 3).
Qp/Qs 2.88/1 olarak hesaplandi. Cerrahi olarak
aort koarktasyonu giderilen hasta solunum
yetersizligine bagli olarak ameliyattan on giin
sonra eksitus oldu.

Vaka 4

Pnémoni ve sag akciger hipoplazisi olan bes
aylik erkek hastada iifiirim duyulmasi nedeniyle
yapilan ekokardiyografide dekstropozisyon ve
sekundum ASD goriildii. Sadece bir pulmoner
venin sol atriyuma agildig1 goriilebildi. Parsiyel
anormal pulmoner vendz doniis ve scimitar
sendromu 6n tanilari ile kalp kateterizasyonu ve
anjiyografi yapildi. Sag ventrikil enjeksiyonunda
sag pulmoner arter dalinin hipoplazik oldugu,
vendz doniis fazinda sag pulmoner venlerin
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Sekil 4. Anjiyografide sag akcigeri besleyen arteriyel
kollateral izlenmektedir.

inferior vena kavaya acildigi, sol ventrikiil
ve abdominal aorta enjeksiyonlarinda torasik
aorta ve mezentezik arter diizeylerinde iki
adet arteriyel kollateralin sag akcigeri besledigi
izlendi. Qp:Qs 1.6:1 olarak hesaplandi. Hastaya
sag pnomonektomi yapildi, sekundum ASD
yoniinden izleme alindi.

Tartisma

Scimitar sendromunun eglik eden anomalilere
bagli olarak olduk¢a genis bir semptomatoloji
yelpazesi vardir. Bebeklik doneminde tani
alanlarda kalp yetersizligi ve pulmoner
hipertansiyona bagli olarak klinik giiriiltiili
giderken, daha biiyiik yas grubunda hastalar
asemptomatik bile olabilmektedir%>. Dupuis
ve arkadaslari® yasamin ilk yilinda tani alan
hastalar1 infantil grup, daha sonra tani alanlar
adult grup olarak siniflamis; cerrahi sonrasi
olim riskini infantil grupta belirgin yiiksek
bulmuslardir. Hastalarin prognozunu etkileyen
onemli bir faktdr de eslik eden kardiyak
anomalilerdir. Uciincii olgumuzda genis
sekundum ASD ve aort koarktasyonunun
olmas1 kalp yetersizligini arttirarak erken
cerrahi yapilmasina neden olmus, postoperatif
donemde akcigerdeki hipoplazi nedeniyle hasta
ventilatérden ayrilamayarak kaybedilmistir. Tki
numarali olgumuz asemptomatik oldugu icin
vendz obstriiksiyon olmasina ragmen klinik
olarak izlenmektedir. Najm ve arkadaslar1* atrial
“baffle” operasyonu sonrasinda %47 oraninda
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pulmoner ven stenozu bildirmisglerdir.

Bir ve doért numarali olgularimiza tekrarlayan
akciger enfeksiyonlar1 nedeniyle pnémonektomi
karar1 alindi, dért numarali olguya uygulandi.
Postoperatif erken dénemde hastanin
semptomlarinin diizeldigi izlendi. Bir numarali
olgu kontrole gelmemektedir.

Sonug olarak scimitar sendromu akciger ve kalp

anomalilerinin birlikte oldugu kompleks bir
lezyondur. Hipoplastik sag akciger ile birlikte
dekstropozsiyon varliginda kalp yetersizligi
olsun veya olmasin scimitar sendromu mutlaka
ayirt edilmelidir. Ekokardiyografik inceleme
scimitar sendromu tanisi i¢in yeterli degildir.
Taniy1 dogrulamak, pulmoner hemodinamikleri
degerlendirmek, sistemik arteriel kollateralleri
ve scimitar venin anatomisini gdsterebilmek
icin kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi
gereklidir. Hastalarin prognozunu akciger
hipoplazisi derecesi ve eslik eden kardiyak
anomalilerin agirlig1 belirlemektedir.
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