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Olgu Sunumu

Scimitar Sendromlu Cocuk Hastada Anestezi Yonetimi
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OZET

Scimitar Sendromu (SS) anormal pulmoner venéz
doniisiin inferiyor vena kavaya veya sag atriyum ici-
ne oldugu, sag akciger hipoplazisi, kalp dekstropo-
zisyonu ve sag pulmoner arterin sistemik dolagimdan
kaynaklanmasu ile beraber seyreden ender komp-
leks bir dogumsal kardiyopulmoner anomalidir. SS,
2/100000 canli dogumda goriilen anormal pulmoner
venoz doniigiin ender bir varyantidir. Tanida akciger
grafisinde, kalbin sag tarafinda diyaframa dogru
inen anormal pulmoner venin kemerli vaskiiler golge
isareti (pala isareti) gostermesinden kuskulanilir. Bu
hastalarda, solunum sorunlarina ilave olan kardi-
yak sorunlar hastalarin anestezi yonetimini énemli
kumaktadir. Biz bu olguda sunumunda, SS’lu ¢ocuk
hastada acil bronkoskopi uygulamasindaki anestexzi
yonetimini ve postoperatif komplikasyonlart sunmay
amagladik.

Anahtar kelimeler: Scimitar sendromu,
pulmoner venéz doniis anomalisi,
cocuk hasta, solunumsal
komplikasyonlar

SUMMARY

Anesthesia Management of a Child With Scimitar
Syndrome

Scimitar syndrome (SS) is an uncommon complex con-
genital cardiopulmonary anomaly defined by a partial
anomalous pulmonary venous return into the inferior
vena cava or right atrium incorporated with right lung
hypoplasia, cardiac dextroposition and a systemic right
pulmonary arterial supply from the systemic circulati-
on. SS is a rare variant of anomalous pulmonary veno-
us return occurring in 2/100000 live births. Diagnosis is
suspected on a chest radiograph demonstrating an arc-
hed vascular shadow of the anomalous pulmonary vein
descending towards the diaphragm along the right side
of the heart (scimitar sign). In these patients, cardiac
problems added to respiratory problems are important
in the anesthetic management of patients. In this case,
we aimed to present the anesthetic management and
postoperative complications of emergency bronchos-
copy in a pediatric patient with scimitar syndrome.

Key words: Scimitar syndrome, pulmoner venous
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GIRIS

Scimitar Sendromu (SS), sag pulmoner venin vena
kava inferior veya sag atriyuma acilmasi ile karak-
terize ender goriilen konjenital bir pulmoner venoz
doniis anomalisidir . Infantil ve cocuk/yetiskin sekli
olan SS’a, 2/100000 dogumda ve kiz/erkek 2/1 ora-
ninda rastlanmaktadir. “Scimitar” ismini gogiis rad-
yografisinde sag pulmoner venlerin bir kism1 veya
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tamaminin geniglemesi ile sag akciger orta zonundan
diyafragmaya dogru konveks uzanimiyla aldig1 ka-
rakteristik “Tiirk palast” seklinden almaktadir. Efor
dispnesi, gogiis agrisi ve nefes darlig1 goriilen SS’lu
hastada akcigerlere yabanci cismin aspirasyonu bu
klinigi daha da kétiilestirebilir. Bu olgu sunumunda
Scimitar Sendromu olan hastada, akcigere aspire edi-
len yabanci cisim nedeniyle rijid bronkoskopi uygu-
lamasindaki anestezi yonetimini ve postoperatif geli-
sen komplikasyonlar1 sunmay1 amacladik.

OLGU

Scimitar Sendromu nedeniyle 3 yil once Parsiyel
anormal ven6z doniis anomalisi (PAVDA) ve ASD
diizeltme ameliyati1 olan 11 yaginda 49 kg, 1.30 cm
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boyunda erkek hasta, erik ¢ekirdeginin solunum yol-
larina aspirasyonu sonrasi nefes darligi ile acil servise
bagvurdu. Birinci derece akraba evliligi olan anneden
27 haftalik, 1900 gr dogan hastanin 1 ay yogun ba-
kim tiinitesinde yattig1 ve yilda 4-5 defa akciger in-
nitdrizasyonunda oral atesi 36.3°C, kalp tepe atimi
(KTA) 154 atim/dk., periferik oksijen satiirasyonu
(Sp0O,) % 67 olarak 6lgiildii. 5 L/dk. maske oksijen
verilmeye baglanan hastanin SpO, degeri % 80’¢ ka-
dar yiikselebildi. Toraks bilgisayarli tomografisinde
(BT) sag pulmoner ven hipoplazik, ana ve sol pul-
moner arterler ektazik, her 2 hemitoraksta buzlu cam
gorliniimiinde infiltratif alanlar oldugu tespit edildi
(Resim 1, 2). Gogiis grafisinde ise her 2 hemitoraksta
dilate vaskiiler yapilar ile uyumlu opasiteler, infiltra-
tif alanlar ve bilateral akciger voliimlerinde azalma
goriildii. Parsiyel vendz doniis diizeltme ameliyatin-

Resim 1. PVDA diizeltme ameliyat: sonrasi hipoplazik sag pul-
moner ven.

Resim 2. PVDA diizeltme ameliyati sonrasi vena kava inferior.
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Resim 3. PVDA diizeltme ameliyat1 6ncesi sag pulmoner venin
vena kava inferiyora diikiilmesi.

dan once cekilen BT’sinde sag pulmoner venlerin
vena kava inferiora diyafram hizasindan dokiildiigi
goriildii (Resim 3). Yapilan ekokardiyografisinde sag
bosluklarin genis oldugu, 3 sag pulmoner venin sol
atriyuma drene oldugu ve pulmoner arter basicinin
normal oldugu saptandi. Akcigere yabanci cisim as-
pirasyonu diisiiniilen hastaya acil bronkoskopi plan-
landi. Hasta ameliyathane masasina alindi. Genel du-
rumu orta, suuru acik, oryante ve ajite olan hastanin
yapilan fizik muayenesinde sagda akciger seslerinde
azalma, takipne, wheezing, ronkus ve ard arda oksii-
riik nobetleri goriildii. Rutin biyokimyasal tetkikleri
normal olarak degerlendirildi. Elektrokardiyografin-
de (EKG) siniis ritminde siniis tasikardisi, sag aks
deviyasyonu ve sag atriyal genigleme saptandi. Bazal
KTA, noninvaziv arteryel kan basinc1 (AKB) ve SpO,
monitdrizasyonunda KTA 160 atim/dk., AKB 130/60
mmHg, SpO, % 78 olarak tespit edildi. 5 dk. % 100
oksijen ile preoksijenizasyon uygulanmasi sonrasi
genel anestezi indiiksiyonu yar1 oturur pozisyonda
110 mg propofol ve 50 mg siiksinilkolin ile saglandi.
Anestezide kontrollii havalandirmaya oksijen (% 50)
/hava (% 50) ve % 2 sevofluran ile devam edildi. Int-
raoperatif ETCO, degerleri 30-35 mmHg araliinda
tutuldu. Diyagnostik rijid bronkoskopi uygulamasi 15
dk. siirdii ve hemodinamik takibinde SpO, % 75-85
arasinda seyretti. Bronkoskopide trakeal bifiirkasyon
altinda sag ana brong icinde yabanci cisim goriildii
ve forseps ile ¢ikartildi. Hastaya analjezi amaciyla
15 mg/kg parasetamol uygulandi. Bronkoskopi son-
rast spontan solunumu gii¢lenen hastaya yari oturur
pozisyonda pozitif basingli oksijen destegi saglandi.
SpO, degeri % 80-85 civarinda seyreden hastada ani
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gelisen bronkospazm sonrasi siyanoz, wheezing ve
hirltili solunum gozlendi. SpO, % 75’e diisen olgu
tam oturur pozisyona getirildi ve airway yerlestirildi.
Maske ile % 100 O, solutulan olguya 50 mg metilp-
rednizolon enjeksiyonu ve inhaler budesonid uygu-
lamasini takiben pozitif basin¢h ventilasyon uygu-
land1. Arter kan gazinda pH:7.33, pCO,:43.7 mmHg,
p0O,:46.6 mmHg, SO,:% 78 olarak 6lgiildii. Yaklagik
10 dk. sonra solunum sikintis1 ve oksijen satiirasyonu
diizelen olgu, koopere ve oryante duruma geldigin-
de derlenme iinitesine alindi. Derlenme iinitesinde
pulse oksimetre ile monitorize edilen olguya, oksijen
maskesi ile O, tedavisi (5 I/dk.) uygulandi. Derlenme
tinitesine alindiktan 30 dk. sonra hemodinamisi stabil
olan hasta oturur pozisyonda yogun bakim iinitesi-
ne gonderildi. Postoperatif donemde sedasyon ve ek
analjezik uygulanmadi. Takipleri stabil seyreden olgu
48 saat sonra sorunsuz taburcu edildi.

TARTISMA

Scimitar Sendromu (SS), ender goriilen bir pulmoner
venoz doniis anomalisidir. SS, Neil ve ark. ! tarafin-
dan 1960°da ilk defa “Scimitar” adiyla, sag akcigeri
drene eden venin akciger grafisindeki karakteristik
“Tiirk palasi” sekline gore tanimlanmistir. Sag pul-
moner venin veya venlerin diyafragmanin alt hiza-
sindan vena kava inferiyora veya sag atriyuma drene
oldugu bir durumdur. Bu ven “Scimitar veni” olarak
da adlandirilir. Erken embriyolojik donemde akciger
tomurcugundaki gelisimsel bozukluktan kaynaklan-
maktadir. PAVDA’ya otopsi c¢aligsmalarinda % 0.6
oraninda rastlanmaktadir. Bilateral SS ender olarak
bildirilmistir ve bu hastalarda genelde konservatif ka-
Iinmigtir B4, PAVDAyla beraber sag akcigerin ve sag
pulmoner arterin hipoplazisi, kardiyak dekstropozis-
yon, sag akciger alt lobunun anormal sistemik arter-
yel kanlanmast, kardiyak ve brongiyal bazi anomaliler
siklikla goriiliir. Trakeal brons veya brons atrezisi gibi
trakeobronsiyal anomaliler de eslik edebilir. Yiizde 60
oraninda goriilen sag akcigerin arteryel kaninin dog-
rudan aortadan alinmasi ve % 40 oraninda goriilen at-
riyal septal defekt (ASD) eslik eden sik anomalilerdir
151, Hastamizda da goriilen sag kalp bosluklarinda ge-
nisleme sik karsilasilan bir kardiyak sorundur. Klinik
olarak infantil ve ¢ocuk/erigkin tip olarak iki formu
vardir. Infantil formda daha cok pulmoner vendz do-
niis anomalisi tasipne, siyanoz, biiylime gelisme geri-
ligi, kalp yetersizligi, pulmoner hipertansiyon ve cid-

di kardiyak anomalilerle beraber seyreder ve genelde
ilk birka¢ ayda tani1 konur. Hastamiz da infantil tip
olarak semptomatik olmas1 sonrasi tan1 konarak ope-
re edilmistir. Bu hastalar ¢ogu zaman semptomatiktir
ve mortalite daha ¢ok pulmoner venlerin sayisi, do-
kiilme yeri ve ASD gibi kardiyak anomalilerin dere-
cesine baghdir 1. Hastamizda sag pulmoner venlerin
diyafram hizasindan vena kava inferiyora dokiildiigii
tespit edildiginden hastanin semptomlarinin olmasi
nedeniyle PAVDA diizeltme ameliyat: yapilmistir.
SS’da Pulmoner hipertansiyon yiiksek mortalite ile
iligkilidir fakat hastamizda pulmoner tansiyon de-
gerleri normal sinirlardaydi. Hipoksemi, hiperkarbi,
asidoz ve agri, pulmoner vaskiiler resistansi arttira-
rak pulmoner hipertansiyona neden olacagindan veya
hipertansiyonu daha da arttiracagindan bu hastalarda
dikkatli olunmalidir. Bu hastalarda sivi yonetiminde
ozellikle uzun siirecek olgularda dikkatli olunmali,
hipovolemi veya hipervoleminin zararli olabilecegi
unutulmamalidir. Hastamizda da sivi kisitlamasi ya-
pilmis, hipoksi ve hiperkarbi olugsmamasina dikkat
edilmis, agr icin parasetamol uygulanmistir. Bron-
koskopi gibi kisa girisimlerde, sistemin acik olmast,
bronkoskopi igleminin ara verilmeden yapilmasini
olanak saglamasi ve oksijenizasyonu bozmamasi ne-
deniyle ytiksek frekansl jet ventilasyon (HFJV) da
tercih edilebilir. HFJV’da anestezi idamesinde in-
haler anestezi uygulanamamas: ve iv anesteziklerin
uygulanmasinin gerekmesi bazi hastalarda kullani-
muni1 kisitlayabilir. Klinigimizin bu tiir girisimlerdeki
rutin anestezi uygulamasinda HFJV olmadigindan
hastamizda uygulanmamistir. Hastamiza, kisa stiren
bir islem olan bronkoskopi yapilacagindan derlenme
ve kas gevsetici etkisi hizli ve kisa olan propofol-
siiksinilkolin kombinasyonu kullanilmigtir. Hastami-
zin anamnezinde sik akciger enfeksiyonu gecirdigi
ve efor kapasitesinin kisitlandigi bildirilmigtir. Bir
calismada infantil tipteki hastalarin tiimiinde tasipne
ve kalp yetersizligi bulgular1 varken cocuk/eriskin
tipteki hastalarda ender alt solunum yolu infeksiyonu
Oykiisii saptanmustir B, Bebeklik donemindeki klinik
bulgu vermeyen hastalar yeterli kiloya erisene kadar
izlenebilir. Hastamiz diisiik dogum agirlikli olarak
dogsa da mevcut gelisimi normal sinirlardaydi. Bu
hastalarda sag akciger hipoplazisinin sol akcigerin
agir1 havalanmasina neden olarak asir1 dekstropozis-
yona yol agmasindan dolay1 karakteristik “Tiirk pala-
s1” bulgusuna ender rastlanir ). Hastamizda anormal
pulmoner vendz doniis olsa da “Tiirk palas1” goriintii-

243



sii goriilemedi. Infantil tipte cerrahi tedavinin mortali-
tesi ilave anomalilerin varliginda artar. Cok merkezli
bir ¢caligmada infantil tipteki SS’lu hastalarda cerrahi
mortalite % 10.8 olarak bildirilmistir ®!. Pulmoner hi-
pertansiyon ve sag akciger alt lobu tutan tekrarlayan
akciger infeksiyonlar1 cocuk/yetigkin tipinde cerrahi
endikasyondur 1. Ameliyat sonrasi takiplerde Scimi-
tar veninin tikanmasi da uzun vadede sik karsilagilan
bir sorundur. Cok merkezli bir ¢alismada Scimitar
veninin yine tikanmasina bagl cerrahi yineleme ora-
ni % 84 olarak bildirilmistir ®1. Bu hastalarda uzun
vadede geligen takipne ve solunum sikintisinda bu
durum akla gelmelidir. Infantil tipteki olgularda pul-
moner hipertansiyon sik ve siddetli olurken, cocuk/
erigkin tipteki olgularda ender goriilmektedir ™. Go-
giis filminde Scimitar venin neden oldugu pala go-
riintiisiine ek olarak sag akciger hipoplazisi nedeniyle
hacim kayb1 ve kalbin dekstropozisyonu goriilebilir.
Tan1 transtorasik ekokardiyografi ile % 85-90 ko-
nabilse de kalp kateterizayonu ve anjiografi taninin
kesinlestirilmesinde en etkili yontemler olarak kulla-
nilmaktadir B, Pnomoni gibi sik tekrarlayan akciger
enfeksiyonu benzeri klinik belirtiler ve bulgular sag
akciger hipoplazisinin derecesine gore degismekte-
dir. Tedavi yaklagimi hastaligin derecesi ve goriilen
semptomlara gore belirlenir. Gilintimiizde ASD’si
olmayan olgular sag torakotomi ile “Scimitar” veni
vena kava inferiyor’dan ayrilarak sag atriyuma bag-
lama yontemi kullanilmaktadir. ASD’si olan olgu-
larda ise ASD’nin yama ile kapatilmasi sonrasi vena
kava inferiyordan ayrilan anormal sag pulmoner ven
sol atriyuma anastomoz edilmektedir !. Hastamizda
da ASD oldugundan dolay1 vena kava inferiyora do-
kiilen sag pulmoner venler sol atriyuma anastomoz
edilmisgtir.

SONUC

Scimitar Sendromlu hastanin anestezi yOnetiminde
arteriyo-vendz santin derecesine, kardiyak fonksi-
yonlarin yeterliligine ve pulmoner hipertansiyonun
varligma dikkat edilmelidir. Kardiyak ve solunum
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sorunlarint artirict etkenler hastalarin kliniklerinin
daha da kotiilesmesine neden olabilir. Bu tiir hastanin
anestezi yonetiminde interdisipliner bir yaklagimla
yaklagilmal1 ve olasi kardiyak ve solunumsal kompli-
kasyonlar agisindan dikkatli olunmalidir.

CIKAR CATISMASI
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catigmasi bildirmemislerdir.

HASTA ONAMI
Yazili hasta onami hastanin yakinlarindan alinmastir.
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