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Olgu Sunumu

Scimitar Sendromunun Bir Varyanti Olan
Parsiyel Venoz Donus Anomalisi (Olgu Sunumu)
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Ozet

Scimitar sendromu, nadir gordlen pulmoner vendz dénls anomalisidir.Sag pulmoner venin, siklikla inferior vena kava veya sag atriuma acil-
masi ile karakterizedir. Asemptomatik olup, tesadifen gekilen postero-anterior akciger grafisinde lezyon izlenmesi Uzerine ileri tetkikleri yapi-
lan ve toraks magnetik rezonans anjiografi ile parsiyel pulmoner vendz dénts anomalisi tanisi konulan olgu literatlr esliginde sunuldu.

Akciger Arsivi: 2005; 1: 34-36

Anahtar Kelimeler: Scimitar sendromu

Summary

A Variant of Scimitar Syndrome With Partial Anomalous Pulmonary Venous Drainage (Case Report)

Scimitar syndrome is a rare anomalous pulmonary venous drainage. It is characterized with the drainage of right pulmonary vein mostly to
the inferior vena cava or the right atrium. The case diagnosed as anomalous partial pulmonary venous drainage with torax magnetic reso-
nance angiography who is asymptomatic at first and lesion was observed on chest radiography coincidentally presented with literature.

Archives of Lung: 2005; 1: 34-36

Key Words: Scimitar syndrome

Giris

Inferior vena kavaya(lVK) anormal pulmoner vendz dons,
ender gorulen konjenital kardiyovaskuler bir anomalidir.
Scimitar belirtisi, pulmoner venin kalbin sag kenarinda iz-
lenen karakteristik gorinimu olup Turk palasina benzetil-
digi icin “Turkish sword’'s” olarak da isimlendirilir (1). llk
kez 1836'da Cooper tarafindan tanimlanmis ve 1960'da
Neill ve ark (2) tarafindan yayilanmistir.

Bu sendromda, pulmoner vendz donls anomalisi, sag ak-
ciger ve pulmoner arterin hipoplazisi, trakeabronsial sis-
tem anomalisi ve kardiyak malformasyonlar gorilebilmek-
tedir (1,2,3). Tedavi yaklasimi hastanin semptomlari ve
hastaligin derecesine gore belirlenir.

Semptomu olmayan ve tesadifen cekilen postero-anteri-
or (PA) akciger grafisi ile tespit edilen stperior pulmoner
venin [VK'ya anormal donistyle karakterize olgu literatir
esliginde sunuldu.

Olgu

Herhangi bir yakinmasi olmayan 56 yasinda kadin olgu, isye-
ri taramalarinda gekilen PA akciger grafisinde lezyon saptan-
mas! nedeniyle hastanemize sevk edildi ve klinigimize yati-
rildi. Olgu tltdn fabrikasinda isci olarak calismakta idi. Siga-
ra kullanmiyordu. Oz ve soy gecmisinde 6zellik yoktu.

Fizik incelemesinde, solunum sistemi ve diger sistem mu-
ayeneleri olagandi. Tam kan sayimi, kan ve idrar biyokimya-
sal degerleri normal sinirlardaydi. Vmax 20C series sensor-
medics cihazi ile Olcllen solunum fonksiyon testlerinde,
FEV1: 2.4 1t(%115), FVC: 2.9 [t(%114), FEV1/FVC: %85 idi.
AVL compact 2 kan gazi analizorl ile degerlendirilen arteri-
yel kan gazlarinda pH:7.37, pCO2: 43.9 mm Hg, pO2: 72.4
mm Hg, O2 satlirasyonu %93 olarak bulundu.

Balgam ARB teksifi menfi idi ve Lowenstein Jensen besiye-
rinde Ureme olmadi. TUberkUlin deri testi menfi idi.
Elektrokardiografisinde anormallik saptanmadi.

PA akciger grafisinde, aort topuzu belirgin olup pulmoner
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konusta duzlesme izlendi. Sagda parakardiak alanda yogun-
lasan, Ust zondan diafragmaya dogru vertikal uzanan bant
tarzinda dansite artisi saptandi (Resim 1).

Toraks bilgisayarli tomografisinde (TBT), sagda preaortik du-
zeylerden gecen kesitlerden itibaren parahiler ve paramedi-
astinal alana lokalize olan ve venoz vaskuler yapilar ile ben-
zer kontrastlanma gosteren, kaudal kesitlerde diafragmaya
dogru uzanimi olan vaskuler olusumu mevcuttu (Resim 2).
Toraks magnetik rezonans anjiografisinde, sagda Ust ve or-
ta lobu drene eden pulmoner venin genis (13 mm) ve verti-
kal seyirli oldugu, sag atrium sinirina yakin olarak IVK'ya dé-
kaldGgla gorildd. Pulmoner ven diafragma altina belirgin
uzanim gostermemekte idi. Sag akciger alt lobu drene eden
pulmoner ven, transvers seyir ile sol atriuma drene olmak-
taydi. Solda stperior ve inferior pulmoner venler normal ola-
rak izlendi (Resim 3).

Resim 1: Sag akcigerde vertikal bant tarzinda dansite artisi.

Resim 2: Olgunun toraks BT kesiti.

Ekokardiografide ise patoloji izlenmedi ve pulmoner arter
basinci normal sinirlarda idi.

Tartisma

Scimitar sendromunun ana komponentleri, sag akciger ve
ana pulmoner arter hipoplazisi, anormal vendz drenaj, kardi-
yak dekstropozisyon, trakeobronsiyal agac anomalileri, kar-
diyak ve diafragma anomalileridir.Kardiyak anomali olarak en
sik sekundum tip atrial septal defekt (ASD), patent duktus
arteriozus, aort koarktasyonu, fallot tetralojisi ve ventrikiler
septal defekte rastlanmistir (4). Etkilenen akciger sahasinin
venodz drenaji en sik IVK'ya olmakta, yani sira sag atrium, sU-
perior vena kava, azigos veni, hepatik ven ve ender olarak
sol atriuma olmaktadir (5).

Olgumuzda siiperior pulmoner ven genis olup [VK'ya sag at-
rium sinirinda doktlmektedir. Ayrica, aksesuar diafragma di-
sinda baska sisteme ait anomali de tespit ediimemistir. In-
ferior pulmoner ven transvers seyir ile sol atriuma drene ol-
maktadir.

Literatlirde, olgumuzla benzer olarak, inferior pulmoner ve-
nin sag atriuma drene oldugu ancak birlikte arkus aortanin
sag yerlesimli oldugu ve torasik aortanin da sagdan indigi ve
sag akciger alt lob arterinin apikal segment dalini verdikten
sonra oblitere oldugunun gdzlendigi bir olgu bildirilmistir (6).
Sagda pulmoner venlerden birinin sol atrium disi yerlere do-
kidlmesiyle seyreden parsiyel pulmoner vendz donuds ano-
malisi ya da Scimitar varyanti olan olgular daha uzun slre
semptomsuz yasayabilmektedir. Bu tlr olgular eriskin tip
Scimitar sendromu olarak da isimlendiriimektedir. Yizotuzi-
ki olguluk bir calismada insidans 100000 canl dogumda 1-3
olarak bildirilmistir (7).
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Scimitar sendromunun tanisi genellikle yasamin 3. dekatin-
da konmaktadir. Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari
veya birlikte kalp hastaligi yoksa, erken cocukluk dénemin-
de daha az siklikla taninmaktadir (8).

Semptomlar, dispne, takipne ve hemoptizi olup genellikle
cocuklarda tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ve bronsekta-
zi de gortlmektedir (1,7).

Konjenital kardiyak malformasyonlarin varliginda egzersiz
dispnesi ve yorgunluk semptomlari gortltr. Semptomatik
hastalarda yasami tehdit edici form, kardiyak anomaliler ve
pulmoner hipertansiyona bagl olarak ortaya cikar (7). Olgu-
muz, venoz donis anomalisi disinda baska bir anormallik ol-
mamasi nedeniyle semptomsuz idi. TesadUifen gekilen PA
akciger grafisinde lezyon izlenmesi nedeniyle ileri tetkikler
yapilarak anomali saptandi.

Bu hastalarda taniyi ortaya koymak ve tedaviyle ilgili karar
vermede TBT, magnetik rezonans (MR), kateterizasyon ve
anjiyografi tetkikleri yapilabilir. Ekokardiyografi ve Doppler,
prognozu belirlemede yardimcei olabilir (7). Olgumuzda TBT
ve MR anjiyografi ile anomali tespit edildi.

Olgumuz gibi asemptomatik olgularda veya hafif semptom-
lari olan olgularda cerrahi girisim dusinilmemektedir. Cer-
rahi tedavi, pulmoner ven dénis anomalisinin onarimi, sis-
temik kollaterallerin baglanmasi ve ASD'nin agilmasi ama-
ciyla yapilir. Bylece IVK'ya drene olan pulmoner venin, sag
atrium vyolu ile ve ASD kullanilarak sol atriuma drenajinin
saglanmasi olabilecegi gibi dogrudan sol atriuma anastomoz
da saglanabilir. Eger sag akcigerin vendz dénts anomalisi
total ise pnémonektomi uygulanabilir (1,9).
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Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari sonucunda, bronsekta-
zi veya abselesme gibi komplikasyonlar gelisirse rezeksi-
yon zorunludur ve pnémonektomi veya lobektomi uygula-
nabilir (2,5).

Olgumuz asemptomatik olmasi, kardiyak anomalilerin olma-
masl ve pulmoner hipertansiyon saptanmamasi nedenleriy-
le klinik takibe alinmistir.
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