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OZET

Nadir gortlen Scimitar sendromunun yeni bir gértintlileme ydntemi olan kontrastli manyetik rezonans anjiografi ile
demonstre edildigi asemptomatik olgumuzu sunuyoruz. Asemptomatik hastada akciger grafisinde hacim kaybi ve tu-
berkiloz enfeksiyonu dustintilmdis ve bilgisayarli tomografi istenmisti. Bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans an-
jiografi tetkikleri ile tuiberktloz dislanmis ve Scimitar sendromu tanisi konularak gereksiz tedaviler engellenmistir.
Akciger Arsivi: 2004, 1: 55-57
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SUMMARY

Scmitar Syndrome Demonstrated with Contrast Magnetic Resonance Angiography

Here we are presenting an asmptomatic case of Scimitar syndrome which is demonstrated by contrast magnetic re-
sonance angiography. In this patient loss of volume in right lung was detected on chest radiography, tuberculosis was
suspected and she was refered for thorax computed tomography examination. Tuberculosis was ruled out and diag-

nosis of Scimitar syndrome was made via thorax computed tomography and magnetic resonance angiography.
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Giris

Nadir gortilen Scimitar sendromunun diger tanim-
lamalari, “hipogenetik akciger sendromu” ve
"“konjenital pulmoner venolober sendrom”dur. Sci-
mitar sendromunda bir yada daha cok lobda akci-
ger hipoplazisine farkli konjenital anomaliler eslik
eder. Sendromun en sik gértlen formu, hipogene-
tik akciger ve parsiyel anormal pulmoner venéz
donus birlikteligidir (1, 2, 3).

Biz yazimizda nadir gértlen Scimitar sendromu-
nun direk grafi, bilgisayarli tomografi (BT) ve kont-
rasl manyetik rezonans anjiografi (MRA) bulgula-
rinl sunmayi amacladik.
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PA akciger grafisinde, sag hemitoraksta volim kay-
bi ve sag kalp kontrunu silen dansite artisi saptana-
rak hastada ttiberkiloz enfeksiyonu dustintiltip, o
gu toraks BT tetkikine ydnlendirilmistir (Resim 1).
Toraks BT'de; sad akciger orta lob hipoplazisi ve
buna bagl kalbin saga deviye oldugu izlenmistir.
Ayrica sag akciger alt lobda anormal bir pulmoner
venin, vena kava inferiora drene oldugu dikkati
cekmistir. Tuiberktloz enfeksiyonu 6n tanisi dislan-
misdir (Resim 2 a ve b). Bu bulgular ile olguda Sci-
mitar sendromu (konjenital hipogenetik akciger
sendromu) tanisi dustintiimds ve vaskller anoma-
liyi daha net ortaya cikarabilmek amaciyla kont-
rastl MRA tetkiki yapilmistir. MRA" da sagda anor-
mal pulmoner venéz yapinin vena kava inferior'a
dokdldugl gosterilerek pulmoner venéz doénus
anomalisi dogrulanmistir (Resim 3). Yapilan incele-
melerde hastada eslik eden baska bir anomali sap-
tanmamistir. Literattirde Scimitar sendromunun ai-
lesel &zellik tasiyabilecedi g6z dnline alinarak ta-
nimlanan olgumuzun anne babasinin ve iki kiz ve
bir erkek kardesinin de akciger filmleri degerlendi-
rilmis anomali saptanmamistir (4).
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Tartisma

Diger tanimlamalari “hipogenetik akciger sendro-
mu” ve “konjenital pulmoner venolober sendrom”
olan Scimitar sendromunda, bir yada daha cok lob-
da akciger hipoplazisine farkli konjenital anomaliler

Resim 1: PA Akciger grafisinde sag hemitoraksta
voliim kaybi ve sag kalp kontrunu silen dansite
artisi izleniyor.

Resim 2: Toraks BT tetkiki kesitleri.

A: Sag akciger orta lob hipoplazisi ve buna bagh
kalbin saga deviye oldugu izleniyor. Sag akciger
alt lobda kalbe komsu anormal bir pulmoner ven
g6zlenmekte.
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eslik eder; kadin/erkek orani, 1/1.4'ddr. (1, 2).
Sendromun major komponentleri, lober agenezi,
aplazi, hipoplazi seklinde olabilen hipogenetik ak-
ciger (% 69), sag akciger anomalisi ve parsiyel
anormal pulmoner venéz dénts (% 31), pulmoner
sekestrasyon (% 24), pulmoner arterin agenezisi
(% 14), sekestrasyon olmadan sistemik arteriali-
zasyon (% 10) ve diafragma duplikasyonu (% 7)
dur (5).

Mindr komponentler ise, cok nadir gortilen, trake-
al triftikasyon, diafragma eventrasyonu, parsiyel
diafragma yoklugu, frenik kist, atnali akciger ve
sol perikardium yoklugudur.

Sendroma eslik eden anomaliler venéz dénlus ve
diafragma anomalileri yaninda, hemivertebra ve
skolyoz ile cesitli konjenital kalp hastaliklaridir. Ol
gularin yaklasik %25'inde sendroma konjenital
kalp hastaligi eslik etmekte olup, bunlardan en sik
gorleni septal defekttir (3).

Sendromun en sik gérilen formu, hipogenetik ak-
ciger ve parsiyel anormal pulmoner vendz donus
birlikteligidir (4). Scimitar sendromunda akcigerde
arteriyel beslenme ve vendz drenaj anomalisi sap-
tanabilir (6).

Tani konma yasi degiskendir. Genel olarak, tani
konulan hasta eger infantsa; genis sistemik ve pul-
moner kollateral arterlere bagli kalp yetmezligi ve
pulmoner hipertansiyon gibi daha buyuk tablolar
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Resim 2: Toraks BT tetkiki kesitleri.
B: Daha alt bir kesitte bu anormal venin vena ka-
va inferiora yoneldigi saptaniyor.
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esliginde izlenir (7, 8). Scimitar sendromlu infant-
larda bulgular genel olarak takipne ve PA akciger
grafisinde dekstrokardi ve hipoplazik sag akciger-
dir (8). Scimitar sendromu izole oldugunda hasta-
lar asemptomatik (%40) olarak normal yasamlar-
ni suirdurtler. Semptomatik hastalarda ise sikayet-
ler genellikle bronsiektazi yada trakeal divertiktile
aittir (1).

Scimitar sendromunun PA akciger grafi bulgulari
arasinda, siklikla sagd tarafta olmak lizere akciger
aplazisi-hipoplazisi saptanir. Cogunlukla infradiyaf-
ragmatik vena kava inferiora yada daha nadir ola-
rak portal ven, hepatik ven, sag atriuma dékdilen;
parsiyel anormal pulmoner vendz dénts Scimitar
veni'ne ait sag kalp kontruna paralel tubuler yapi
(Tdrk palasi) gortilebilir. Genislemis bronslara veya
transplevral arteriel kollaterallere sekonder retiku-
ler opasiteler, hipoplazik akcigere baglh klicuk he-
mitoraks ve mediastinal kayma, kardiak dekstrapo-
zisyon, toraksta kemik ve yumusak doku anomali-
leri izlenebilmektedir (3, 4).

Toraks BT bulgulari ise, ktictik hemitoraks ve medi-
astinal kayma, anormal bronsial dallanma, anor-
mal lokalizasyonlu pulmoner fisstir, pulmoner ar-
ter hipoplazisi, sag akciger hilusunda normal ve-
néz bilesimin kaybi olarak sayilabilir (2).

Sonug olarak, PA akciger grafisinde voliim kaybi
ve mediastinal kayma ile gelen hastalarda nadir de

Resim 3: Anormal pulmoner venin vena kava infe-
riora doklildiigtintin gortildtigli manyetik rezo-
nans anjiografi tetkiki.
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olsa Scimitar sendromu olasiligi akla getirilmeli ve
toraks BT ve MRA ile tani dogrulanmalidir. Pulmo-
ner vaskdler yapilari degisik planlarda gosterebilen
manyetik rezonans anjiografi non invaziv bir tek-
nik olarak pulmoner vaskdiler patolojilerin tanisina
onemli katkilar saglamaktadir (9-11).

Kaynaklar

1. Dee P. Congenital disorders of the lungs and air-
ways. Armstrong P, Wilson GA., Dee P, Hansell
MD. imaging of diseases of the chest. 3rd ed. Lon-
don: Mosby, 2000; 700-1.

2. Dahnert W. Radiology review manual. 4th ed. Bal-
timore: Williams and Wilkins, 1999; 399-400, 506.

3. Gilkeson RC, Lee JH, Sachs PB, Clampitt M. Gadoli-
nium-enhanced magnetic resonance angiography
in scimitar syndrome: diagnosis and postoperative
evaluation. Tex Heart Inst J 2000; 27:309-11.

4. Ashida K, Itoh A, Naruko T, Otsuka M, Sakanoue
Y, Kobayashi M, Yamashita H, Nagashima M, Shin-
sato T, Takanashi S, Shimizu Y, Haze K. Familial sci-
mitar syndrome: three-dimensional visualization of
anomalous pulmonary vein in young sisters. Circu-
lation 2001 26; 103:126-7 .

5. Rutledge JM, Hiatt PW, Wesley Vick G 3rd, Grifka
RG. A sword for the left hand: an unusual case of
left-sided scimitar syndrome. Pediatr Cardiol 2001;
22: 350-2.

6. Michailidis GD, Simpson JM, Tulloh RM, Economi-
des DL. Retrospective prenatal diagnosis of scimitar
syndrome aided by three-dimensional power Dopp-
ler imaging. Ultrasound Obstet Gynecol 20071,
17:449-52.

7. Muta H, Akagi T, lemura M, Kato H. Coil occlusion
of aortopulmonary collateral arteries in an infant
with scimitar syndrome. Jpn Circ J 1999; 63:729-
31.

8. Huddleston CB, Exil V, Canter CE, Mendeloff EN.
Scimitar syndrome presenting in infancy. Ann Tho-
rac Surg 1999; 67:154-9.

9. Silit E, Basekim CC, Pekkafali Z, Kizilkaya E, Karsli
AF. Pulmoner vaskller patolojilerde kontrastli 3B
MRA bulgulari. Tanisal ve Girisimsel Radyoloji
2001; 7:193-200.

10. Yicel EK. Pulmonary MR angiography: is it ready
now?. Radiology 1999; 210:301-3.

11. Baran R, Kir A, Meltem MT, Ozvaran K, Tunaci A.
Scimitar syndrome: confirmation of diagnosis by a
noninvasive technique (MRI). Eur Radiol 1996;
6:92-4.

57



