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Tekrarlayan higilti ve solunum sikintisinda nadir bir neden:
Scimitar sendromu

A rare cause of recurrent wheezing and respiratory distress: Scimitar syndrome
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istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali,
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Ozet — Scimitar sendromu siklikla sag akcigerde géri-
len kismi veya tam pulmoner ven dénls anomalisidir. Bu
yazida, tekrarlayan higilti ve solunum sikintisi nedeniyle
yapilan incelemelerde Scimitar sendromu tanisi konan
15 aylk erkek hasta sunuldu. Gégus réntgeninde sag
hemitoraks icinde, sag atriyum sinirini érten pala benze-
ri gérinim izlendi. Ekokardiyografide sag kalp boslukla-
rinda genisleme ile birlikte inferiyor vena kavada artmig
akim disinda belirgin yapisal kalp anomalisi gériimedi.
Hastaya radyografik ve hemodinamik degerlendirme
amaciyla yapilan kalp kateterizasyonu sirasinda, sag
akciger pulmoner venlerini inferiyor vena kavaya drene
eden “scimitar veni” net olarak goésterildi ve infradiyaf-
ragmatik aorttan ¢ikan anormal beslenme arterine “coil”
oklizyonu uygulandi. Hasta pulmoner ven donls ano-
malisi tamiri ve sekestre pulmoner bélimun ¢ikariimasi
amaciyla cerrahiye yonlendirildi.

Scimitar sendromu siklikla sag akcigerin, nadi-
ren de sol akcigerin kismi veya tam pulmoner
ven doniis anomalisidir. Anormal pulmoner venéz
doniis olgularin cogunda inferiyor vena kavaya olur
ve genellikle sag akciger venlerinin tamamini ice-
rir"? Sendrom ismini, gogiis rontgeninde anormal
venin kalbin sagindan diyaframa dogru olusturdugu
vaskiiler golgelenmenin “Tiirk palasina” benzemesin-
den almaktadir. Sendromun diger 6nemli bilesenleri,
sag akciger hipoplazisi, kalbin dekstropozisyonu, sag
pulmoner arter hipoplazisi, pulmoner sekestrasyon ve
sag akciger alt lobunun infradiyafragmatik aorttan
anormal arteryel beslenmesidir."¥) Klinik bulgularin
ortaya ¢ikis yasi ve siddetine gore bebeklik ve ¢cocuk/
erigkin donemlerinde kendini gdsteren bu tabloda

Summary - Scimitar syndrome is characterized by partial
or total anomalous pulmonary venous return from the right
lung. We present a 15-month-old boy who was diagnosed
with Scimitar syndrome after examinations for recurrent
wheezing and respiratory distress. The chest radiograph
showed a scimitar sign in the right hemithorax, obscur-
ing the contours of the right atrium. Echocardiography
showed dilatation of the right heart cavities and increased
flow in the inferior vena cava, without a cardiac abnor-
mality. The patient underwent cardiac catheterization for
radiographic and hemodynamic evaluations, during which
a scimitar vein was detected, draining the right pulmo-
nary veins to the inferior vena cava. Coil occlusion was
performed on the abnormal artery arising from the infra-
diaphragmatic aorta. The patient was referred to surgery
for repair of the anomalous pulmonary venous return and
resection of the sequestered pulmonary segment.

tekrarlayan akciger enfek-
siyonlar1, konjestif kalp
yetersizligi ve pulmoner
hipertansiyon en &nemli
komplikasyonlardir.®# Bu yazida, sik tekrarlayan hi-
silt1, solunum sikintis1 ve pndmoni ataklar1 nedeniyle
yapilan kalp kateterizasyonunda Scimitar sendromu
tanis1 konan bir olgu sunuldu.

Kisaltma:
DKH Dogumsal kalp hastalig

OLGU SUNUMU

On bes aylik erkek hasta, higilti, oksiiriik ve solu-
num sikintis1 yakinmalariyla getirildi. Hastanin yaga-
min ilk ayindan itibaren tekrarlayan hisiltt ve solunum
sikintist yakinmasi oldugu ve bu nedenle birgok kez
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sonrasinda tam olarak tikandidi gérilmekte.

Sekil 1. (A) Gogus réntgeninde sag atriyum komsulugunda pala gérintisu (oklar). (B) Kalp kateterizasyonu sirasinda
sag oblik pozisyonda yapilan selektif sag pulmoner arter enjeksiyonunda sag akciger orta ve alt lob pulmoner venleri-
nin “scimitar veni” araciligiyla inferiyor vena kavaya dékuldigu gérilmekte (oklar). (C) Aort enjeksiyonunda abdominal
aorttan ¢ikan ve sag akciger alt lobuna giden anormal beslenme arteri gérillyor. (D) Bu arterin “coil” embolizasyonu

hastaneye yatirilarak bronkodilatator tedavi gordiigii
ve antibiyotik kullandig1 6grenildi.

Fizik muayenede agirlik 8 300 gram (3-10. persen-
til), boy 72 cm (3. persentil) ve bas ¢evresi normaldi.
Tasipneik ve dispneik olan hastanin solunum sayisi
42/dk, kalp tepe atimi1 140/dk, kapiller dolum zamani
normal, kan basinci 105/60 mmHg ve viicut sicakligi
37.3 °C idi. Solunum sistemi muayenesinde her iki ak-
cigerde dinlemekle belirgin ekspiryum uzunlugu ve
sag akciger bazalinde belirgin raller vardi. Kardiyo-

vaskiiler muayenesinde S, normal, S, ¢ift, S; ve S, yok,
periferik nabizlar iki tarafl1 palpabl ve sol ikinci inter-
kostal aralikta 1-2/6 siddetinde sistolik iifiiriim vardi.
Diger sistem muayenelerinde 6zellik yoktu.

Laboratuvar bulgularinda, hemoglobin 11.5 gr/
dl, hematokrit %34.5, beyaz kiire sayisi 11000/mm?
(%40 notrofil, %54 lenfosit, %6 monosit), trombosit
say1s1 450000/mm?, C-reaktif protein 2.5 mgr/l (N <5
mgn/l), eritrosit ¢cokme hiz1 26 mm/sa idi. Hastanin
tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve hisiltis1 nedeniyle
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yapilan ter testi, humoral ve hiicresel bagisiklik ¢alig-
malari, spesifik immiinglobulin E degerleri, PPD testi,
gastroozofageal reflii sintigrafisi ve baryumlu 6zofa-
gogrami normaldi. Diger serum biyokimyasal para-
metrelerinde de anormallik yoktu.

Gogiis rontgeninde kardiyomegali bulgusu yoktu;
ancak, sag hemitoraks i¢inde, kalbin sag atriyum sini-
rin1 Orten “scimitar igareti” benzeri goriiniim izlendi
(Sekil 1a). On iki derivasyonlu elektrokardiyogram-
da siniis ritmi normal, hiz 114/dk, PR araligi, QRS ve
QT siireleri normal bulunurken, p dalga boyu V1 deri-
vasyonunda 3.5 mm idi, yani sag atriyum genislemesi
vardi. Ekokardiyografide sag kalp bosluklarinda ge-
nisleme ile birlikte inferiyor vena kavada artmisg akim
disinda belirgin yapisal kalp anomalisi goriilmedi. Sol
ve sag ventrikiil fonksiyonlar1 normal idi, efiizyon veya
trombiis lehine bulgu saptanmadi. Bilgisayarli tomog-
rafi incelemesinde sag akciger alt lobda sekestrasyon
ve anormal vaskiiler malformasyon lehine bulgular go-
riilmesi iizerine, hastaya radyografik ve hemodinamik
degerlendirme amaciyla kalp kateterizasyonu yapildi.
Selektif sag ve sol pulmoner arter enjeksiyonlarinda sol
pulmoner arter ve vende anormallik saptanmazken, sag
akciger orta ve alt lobunu drene eden pulmoner venlerin
ortak bir “scimitar veni” araciligiyla diyaframin hemen
altinda inferiyor vena kavaya dokiildiigii goriildii (Sekil
1b). Ayrica, aort enjeksiyonlarinda, infradiyafragmatik
aortta renal arterlerin hemen lizerinden, yaklagik 3.5
mm’lik bir beslenme arterinin sag akciger alt lobunu
kanlandirdig1 ve buranin vendz doniisiiniin de inferiyor
vena kavaya oldugu saptandi. Hemodinamik degerlen-
dirmede Qp/Qs 2.1 ve ortalama pulmoner arter basinci
23 mmHg olciildiigii i¢in, anlaml1 sol-sag sant oldugu
diigiiniilerek aorttaki anormal beslenme arterine “coil”
okliizyonu uyguland1 (Sekil 1c, d). Beslenme arterinin
okliizyonundan sonra yapilan degerlendirmede Qp/Qs
1.6 idi ve hastanin anlamli hemodinamik santi devam
ediyordu. Beraberinde sag akcigerde pulmoner sekest-
rasyon ve klinik olarak tekrarlayan pulmoner enfeksi-
yonlar oldugu i¢in, hasta pulmoner ven doniis anomalisi
tamiri ve sekestre pulmoner boliimiin ¢ikarilmasi ama-
ciyla cerrahiye yonlendirildi.

TARTISMA

Scimitar sendromu ilk olarak 1836 yilinda George
Cooper tarafindan 10 aylik bir siit ¢ocugunun otopsi
incelemesinde tanimlanmig ve sag akciger hipoplazisi,
kalbin saga kaymasi, sag pulmoner arter hipoplazisi, sag
akcigerin anormal arteryel beslenmesi ve inferiyor vena
kavaya kismi anormal pulmoner ven doniisii saptanmis-

tir® Sendromun yillik sikligi 1-3/100 bin canli dogum
olarak bilinse de, bazi olgularin asemptomatik seyrettigi
g0z Oniine alindiginda gercek sikligin daha fazla oldugu
diigtiniilmektedir.'*! Hastalik bebeklik ve ¢ocuk/eriskin
donemlerinde olmak tizere iki tiirde kargimiza ¢ikabil-
mektedir. Bebeklik doneminde klinik tablo daha ciddi-
dir ve siklikla yasamin ilk iki ayinda tagipne, konjestif
kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon gelismekte-
dir. Cocuk/erigkin donemlerinde klinik tablo daha hafif
ve daha az oliimciildiir. Ozellikle sag akcigeri etkileyen
enfeksiyonlar, aciklanamayan sag atriyum ve sag vent-
rikiil geniglemesi ve bazen sadece gogiis rontgeni bulgu-
lar1 tanida ipuglari olabilmektedir."4!

Scimitar sendromlu hastalarda, hangi tiirii olursa
olsun klinik seyri belirleyen ana faktorler, akciger en-
feksiyonlarinin ciddiyeti, pulmoner hipertansiyonun
siddeti ve sag kalp yetersizligidir. Bunun yaninda,
hastaliga egslik edebilecek dogumsal kalp hastalik-
lar1 da prognozu dogrudan etkileyebilir. Cocukluk
yas grubunun yaklasik %36’sinda ve yenidoganlarin
%75’inde sendroma DKH eslik edebilmektedir. En sik
goriilen DKH sekundum tipte atriyal septal defekttir;
bazi hastalarda ventrikiiler septal defekt, duktus arte-
riyozus agikligi, aort daralmasi, aortik ark anomali-
leri, Shone kompleksi ve Fallot tetralojisi de goriile-
bilmektedir.!** Olgumuzda ¢ocukluk yag grubuna ait
bulgular vardi ve eslik eden DKH yoktu.

Sendroma eslik eden DKH yani1 sira akciger lobu
anormallikleri ve havayolu anormallikleri de goriile-
bilir. Cogu hastada sag akciger alt lobunda pulmoner
sekestrasyon ve abdominal aorttan anormal beslenme
goriilmektedir. Bu hastalardaki sekestrasyon gergek
olmayip, genellikle brong baglantisi icermektedir. Yine
de bu hastalarda, aorttan ¢ikan ve anormal artmis sol
sag santa neden olan bir arteryel yap1 oldugundan, kli-
nikte sag akciger alt lobunda enfeksiyonlar ve pulmo-
ner hipertansiyona ait bulgular gelisebilmektedir.!-*67!

Hastaligin tanisi1 karakteristik akciger grafi bulgu-
lar1 ve anjiyografi ile konsa da, son donemlerde invaziv
olmayan bilgisayarli tomografik ve manyetik rezonans
anjiyografiler de tanida kullanilmaktadir. Ancak, gerek
floroskopik gerekse hemodinamik degerlendirmenin
bir arada yapilmasi nedeniyle konvansiyonel anjiyogra-
fi tanida altin standart olma 6zelligini korumaktadir.!'-*!

Scimitar sendromu tanisi konan hastalarda 6nemli
sol-sag sant yoksa, pulmoner arter basincit normalse
ve eslik eden kardiyak veya solunumsal patoloji yoksa
genellikle tedaviye gerek yoktur ve klinik izlem yeter-
lidir. Konjestif kalp yetersizligi olanlarda, Qp/Qs orani
>1.5 olanlarda ve pulmoner hipertansiyonu olanlarda
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ise tedavi gerekmektedir. Cerrahi se¢enekler, anormal
pulmoner venin sol atriyuma doniisiiniin saglanmast,
sekestre akciger lobunun arteryel beslenmesinin kesil-
mesi, lobektomi ve/veya pnomonektomiyi icermekte-
dir.”® Anjiyografik olarak infradiyafragmatik aorttan
anormal beslenmesi olan ve klinikte tekrarlayan sag
akciger enfeksiyonlar1 olan hastalarda cerrahi once-
sinde beslenme arterinin “coil” ile embolizasyonu
Onerilmektedir."*4 Olgumuzda da tanisal kalp kate-
terizasyonu sirasinda sag akciger alt lobunda anormal
beslenme arteri saptandi ve embolizasyon uygulandi.
Embolizasyon sonrasinda hasta, pulmoner ven doniis
anomalisi tamiri ve sekestre akciger boliimiiniin ¢ika-
rilmasi amaciyla cerrahiye yonlendirildi.

Sonug olarak, tekrarlayan hisilti ve akciger enfek-
siyonu olan ¢ocuklarda Scimitar sendromu akilda tu-
tulmalidir. Taniya bazen karakteristik gogiis rontgeni
bulgulariyla gidilirken, gerekli olgularda ileri goriin-
tilleme yontemlerine bagvurulmalidir.
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