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ÖZET 

Scimiıar sendromu nadir göriilen bir do,~umsal kardiyo­
pulmoner malformasyondur. Bu sendromun aorr koark 
ıasyonu ile birlikıeliği çok daha nadirdir. Biz bu yazıda 
kalp yeıersizliği senıp/omları ile hastanemize gelirilen ve 
aort koarktasyonu ile birlikte scimiıar sendromlu bir siir 
çocuğunu bildiriyoruz. HaslGIIlli göğiis filminde sağ akci­
ğer hipoplazisi ile birlikre kalbin deksirapozisyonu görii­
liiyordu. 2-D ve renkli Doppler ekokardiyografi ile hasta­
da sekundum ASO ve aort koarkrasyonu saptandi. Kalp 
kareterizasyommda pulmoner hiperransiyon ve soldan-sa­
ğa şanr olduğu belirlendi. Anjiografide hastada aort ko­
arktasyonu bulımdu,~u ve sağ pulmoner venlerin anormal 
olarak inferior vena kavaya drene olduğu gösrerildi. Has­
raya cerrahi olarak koarktasyon giderilmesi uygulandi. 
Hasramız aort koarkrasyomm /amir edilmesine rağmen 
solunum yetersizliğine bağlı olarak ameliyallan on giin 
sonra kaybedildi. Sonuç olarak; scimirar sendromlu has­
ralarda akciğer hipoplazisinin derecesi ve ek kardiyovas­
kiiler anomalilerin ağırlı,~ı prognozun belirlenmesinde ol­
dukça önemlidir. 

Anahtar kelime/er: Scinıiıar sendromu, aorr koarktasyo­
nu, siir çocuğu 

Scimitar sendromu sağ akciğerin hipoplazisi ve sağ 

pulmoner venlerin vena kava infe riara drenaj ı ile ka­

rakterize nadir görülen bir doğumsal kardiyopulmo­

ner m alformasyondur ( 1-3). Sendroma ad ı nı veren 

scimitar (Türk palas ı) b ulgus u akciğer grafis inde ge­

niş lemiş sağ alt pu lmone r vene bağlı o larak o rtaya 

çı kar , ancak bu t ipik radyolojik bulgu olgul arın ço­

ğunda görülmez (4). A triyal septal defekt, ventriküle r 

septal defekt, patent duktus arte riyozus, Fallo t tetra­

lojis i ve aort koarktasyonu scimitar sendromuna eş­

lik ettiği bild i r i lm iş kareliyak anamaliler arasında yer 

al ır (S). 

Bu yazıda scimitar sendromu ile birlikte aort koark­

tasyonu tespit ettiğim iz bir olg uyu sunuyoruz. 

Alındığı tarih: 29 Ağustos 2000, rev izyoıı 17 Ekim 2000 
Yazışma a~resi: Yaz ışma adresi: Dr. Osman Küç likosnıanoğlu , 
Çukurova Universilesi Tıp Fakültesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim 
Dalı , 0 1330 Adana Tlf & Faks: (0322) 338 6832 
E-posta: okucukosınanoglu@yahoo.com 

OLGU BiLDİRİSİ 

Yirmidokuz günlük erkek hasta üç gün önce başlayan so­
lunum sıkıntıs ı ve ernerken morarına yakınm:ıl:ı rıyla hasta­
nemize sevk edildi. Fizik muayenede; ateş 36.5 C0

, nabız 
164/dakika, solunum 48/dakika, sağ koldan ölçülen kan 
basıncı 125/65 mmHg, sol koldan ölçülen kan bas ınc ı 
1 13/7 1 mmHg, sağ bacaktan ölçülen kan bas ıncı 87/52 
mmHg, olarak bulundu. Femoral nabızlar bilateral zayı f 

alınıyordu. Akciğer sesleri sağ altta azalmıştı. Kalp ritmik 
ve taşikardik, pulmoner odakta 2/6 sistolik üfürüm duyul u­
yordu . Karaciğer orta klaviküle r hatta 3 cm ele geliyordu. 
Diğer sistem bulguları doğa ld ı. 

Laboratuar tetkiklerinde; tam kan ve idrar incelemeleri 
karaciğer ve böbrek fonksiyon testleri, kan şekeri nornıaİ 
bulundu. Akciğer radyografisinde sağ akciğerde volüm 
kaybı olduğu ve kalp gölgesinin sağa doğru kaydığı görü­
lüyordu (Şekil 1 ). EKG'de normal sinüs ritmi, kuzeybatı 
QRS aks ı . normal P aksı nıevcuttu. 2-D ekokard iyografik 
incelemede; sağ atriyum ve sağ ventrikül ve pulmoner ar­
terin normalden gen iş olduğu, 8 mm sekundum atriyal sep­
tal defekt ve jukstaduktal bölgede segmenter aort koarktas­
yonu bulunduğu görüldü. Doppler ile koarktasyon bölge­
sinde 35-40 mmHg sistolik gradient saptandı. Bilgisayarlı 
toraks tomografisinde sağ akciğerde vol ünı kaybı olduğu 
rapor edildi. Tc-99 ile yapılan akciğer perfüzyon sintigra­
fisinde; sağ akc iğer aerasyon ve perfüzyonunda to tal ola­
rak azalma, sağ akciğer bronşial arter perfüzyonunda sola 
göre rölatif artma saptandı. 

Kalp kate terizasyonunda NlH kateteri ile femoral venden 
inferior vena kava yoluyla sağ atriuma buradan sağ vent­
rikül ve pulmoner artere, ayrıca sağ atriumdan sekundum 
ASD yoluyla sol atriuma buradan sol ventriküle ayrıca 

inferior vena kavanın supradiyafragmatik kısmından bu­
raya açılan anormal pulmoner vene gi rildi. Basınçlar pul ­
mone r arterde 70/30-41 mmHg, sağ ventrikülde 72/4 
mmHg, her iki atri umda ortalama 4 mmHg, sol ventrikül­
de 100/5 mmHg olarak bulundu. Yapılan oksimetrik çalış­
ma sonucu akıml ar omnı (Qp/Qs) 2.88/1 olarak hesap­
landı. Anj iyografide vena kava inferiorun supra diyafrag­
matik kısmından girilen anormal pulmoner vene yapılan 
enjeksiyonda, gen iş anormal sağ alt pulmoner venin infe­
rior vena kavan ı n supradiyafragmatik kısmına drene oldu­
ğu (Şek il 2), ana pulmoner artere yapılan enjeksiyon un 
venöz dönüş evresinde sağ orta ve alt pu lmoner venlerin 
birleşerek geniş bir yapı halinde inferor vena kavaya drene 
olduğu (Şeki l 3) ve sol ventrikül enjeksiyonunda klasik 
yerinde segmenter aort koarktasyonu bu l unduğu görüldü 
(Şek i l 4). Aort koarktasyonunun segmenter olmas ı ne­
den iyle balon anjioplastiye uygun bulunmadı. Hastada 
medikal tedavi ile kontrol altına al ınanıayan kalp yetersiz-
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Şekil 1. Hastanın akc iğer grafisinde sağ akc iğer hipoplazisi ve 
kalbin sağa doğru yer değ işt ird i ği görülmekted ir 

Şekil 2. Anomıal pulmoner veııe yapılan opak madde enjeksiyo­
nunda, anomıal venin veııa kava infericra boşaldığı izlenmektedir 

liğ i olduğu için koarktasyonun cerrahi olarak tedavi edii­
ınesine karar verildi. 

Aort koaktasyonu cerrahi olarak uc-uca anastomoz ile gi­
derilmesine ve kardiyak açıdan postoperaıuar dönemin sta­
bil seyretmesine rağmen, hasta solunum yeters izl iği nedeni 
ile ventilatörden ayrılamadı ve 10 gün sonra vefat etti. 

TARTIŞMA 

Scimitar sendromu eş l ik eden anomali lere bağlı ola­
rak oldukça geniş bir semptomatoloji yelpazesine sa-
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Şekil 3. Pulmoner arter enjeksiyomında, vcnöz dönüş evresinde 
sağ pulmoner venlerin vena kava infericra boşaldığı izlenmekte­
dir 

Şekil 4. Sol ventrikül enjeksiyonunda, klas ik yerinde segıııentcr 
aorı koark ıasyonu görülmektedir 

hiptir. Akciğer grafisi ile tanı konulan asemptomatik 
erişkin hastalar ve erken medikal ve/veya cerrahi 
müdahale gerektiren küçük süt çocuk l arı bu yelpaze­
nin iki yanında yeralır (2,4,6-8). Erken dönemde kalp 
yeters izl iği gelişen olguları n çoğunda eşlik eden kar­
diyak ınal formasyon mevcuttur. Ayrıca akciğer hi­
poplazisinin derecesi de hastaların kliniğini etkileye­
bilir. Bazı olgularda sağ alt lobda hafif bir hipoplazi 
bulunurken bazılarında ise hastamızda olduğu gibi 
sağ orta ve alt lobun ağı r hipoplazisi görülebilir. Sağ 
akciğer hipoplazisinin ağırlığ ına bağlı olarak bazı 
vakalarda hastamızda görüldüğü gibi kalp sağa doğ­
ru yer değ iştirebilir. Küçük çocuklarda akciğer grafi-
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sinde tipik scimitar bulgusu her hastada görülmeye­

bilir. Huddleston ve arkadaşları scimitar bulgusunu 

bir yaşından önce tanı konulan on iki hastan ın ancak 

birinde gördüklerini bi ldirmişlerdir (4) . Renkli Dopp­

ler ekokardiyografi ile sağ pulmoner venlerin anor­

mal drenajının gösterilmesi scimitar sendromu tanı­

sında yardımcı olur (8). 

Kalp yetersizliği ve pulmoner hipertansiyon bir ya­

şından önce tan ı konulan hasta grubunda belirgin 

olarak daha fazladır. Najm ve arkadaşları 19 hasta­

nın 1 1 'inde kalp yetersizliği ve pulmoner hipertansi­
yon saptadıkl arını, buna karşılık daha sonra tanı ko­
mılan 13 hastanın hiçbi risinde kalp yetersizliği bu­

lunmadığını ve ancak bir hastada pulmoner hipertan­

siyon saptadıklarını bildirmişl erdir (9) . Hasta ları n 

prognozunu etkileyen önemli bir faktör de eşl ik eden 

kardiyak anomalilerdir. Nitekim hastamızda da par­

siyel pulmoner venöz dönüş anemalisi yanında geniş 

sekundum ASD ve aort koarktasyonu bulunması 

hastam ızın kalp yetersizliğini olumsuz olarak etkile ­

miş ve erken ameliyat kararı alınmasına neden ol­

muştur. Hastamızın ameliyat sonrası ventil atörden 

ayrı lamamasında en önemli faktörün sağ akciğerdeki 

ağ ı r hipoplaz i olduğunu düşünüyoruz. 

Sonuç olarak, nadir görülen bir doğumsal kardiyo­

pulmoner malformasyon olan scimitar sendromunda 

hastaların prognozunu akc iğer hi poplazisi nin derece-

si ve eşlik eden ka rdiyak anomalilerin ağırlığı belir­

lemektedir. 
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