Scimitar (Pala) Sendromu: Olgu Sunumu
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Scimitar sendromu kardiyopulmoner sistemin ve akciger damarlarvun nadir gériilen konjenital anomaliler
kompleksidir. Akciger grafisinde izlenen karakteristik pala goriniimii nedeni ile 17 yasindaki kadin hastamiza
vapilan angiografik ve bronkoskopik incelemelerde; sag pulmoner arter hipoplazisi, sag ve sol brons sisteminde
anomaliler ile birlikte sag akciger hipoplazisi tesbit edilerek Scimitar sendromu olarak degerlendirilmis ve
sunulmustur. [Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 1997;4(3):298-301]
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A case report: scimitar syndrome

Scimitar syndrome is a rare complex of congenital cardiopulmonar and vascular system abnormalies. A 17-
year-old woman was reported since she had characteristic scimitar sign on her chest roentgenogram and the
angiographic evaluation revealed hypoplasia of the right lung and right pulmonary artery. [Journal of Turgut

Ozal Medical Center 1997;4(3):298-301]
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Nadir olarak gériilen ve kardiyopulmoner sisteminOLGU

¢esitli anomalilerini igeren scimitar sendromuna
ismini veren olay, sag akcigerden kaynaklanan bir
venanin vena kava inferiora drene olmasidir. Kalbin
sag kenarina paralel olarak diafragmaya kadar inen,
inerken genigleyen venin akciger grafisindeki
goriintimii Tiirk kilic1 palaya benzedigi i¢in sendroma
bu isim verilmistir (1). Bir¢ok olguda PA akciger
grafisinde karakteristik olarak goriilmesine karsin, bu
bulgunun bir kural olmadigmi bildiren yayinlar da
vardir (2-4).

Sag akciger hipoplazisi, sag pulmoner arter
hipoplazisi ve brong anomalileri ile birlikte PA
akciger grafisinde tipik pala gériiniimii olan scimitar
sendromlu bir hasta sunuldu.

Olgumuz, 17 yaginda kadm, sikayetleri iki y1l énce
nefes darlign ve okstiriik ile baglamig. Fizik
muayenesinde sag hemitoraks ve sag omuz ¢okiikliigii
tesbit edildi (Resim 1). Sag hemitoraks solunuma daha
az katiliyordu ve oskiiltasyonda ozellikle sag bazalde
orta raller almiyordu. Kardiyak ve diger sistemik
muayeneleri normaldi. Kan ve idrar bulgulari,
hemoglobin degerinin 9.6 g/dl olmasi diginda
normaldi. Kan gazlari incelemesi normal olarak
degerlendirildi. Solunum fonksiyon testleri (SFT)

hafif derecede obstruktif ve restriktif tipte solunum

fonksiyon degisiklikleri icermekteydi. P-A akciger
grafisinde sag hemitoraks sola oranla kiictik,
mediasten ve kalp hafif derecede saga kaymuis.
scimitar (pala) bulgusu yani kalbin sag kenarmna
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Resim 1. Fotografta hastanin; sag hemitoraks ve sag omuz
cokukliigi goriilmektedir.

Resim 2.P-A akciger grafisinde, Scimitar (pala) bulgusu yani

kalbin sag kenarma paralel olarak seyredip
diatragmada genisleyerek sonlanan damarsal goriiniim
belirgin olarak izleniyor.

paralel olarak seyredip diafragmada genisleyerek
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sonlanan damarsal gorinidm izleniyordu. Sol taraf
parankim yapisi normal olarak degerlendirildi (Resim
2). EKG ve ekokardiyografi bulgular1 normaldi.

Bronkoskopik incelemede; sagda iist ve orta lob
orifisleri izlenemedi. Ara brons mukozasi hiperemik
ve alt lob bronslart da atipik yerlesimliydi. Sol brong
sisteminde sag pattern izlendi. Bronkoskopide goriilen
brons anomalileri bronkografi ile de gosterildi.
Bronkografide sag iist lob bronsu goriilmedi (Resim 3)

Pulmoner anjiografide, sag pulmoner arter
hipoplazik ve sag akciger vaskiilarizasyonunda azalma
belirlendi (Resim 4). Sag akcigerde tek ven goriildii.
Sol akcigerin vendz dagilimi, arkus aorta ve torasik
aorta normaldi. Perflizyon sintigrafisinde; sag
akcigerin boyutlar1 sola oranla kiictldiigii ve
perfizyonun azaldigi  goriildii. Sol akcigerin
perfizyonu normaldi (Resim 5).

Hasta fizik muayene, PA akciger grafisi ve diger
tetkiklerin  sonucunda scimitar sendromu olarak
degerlendirildi ve semptomatik tedavi ile taburcu
edildi.

TARTISMA

Scimitar sendromu ilk kez 1836'da Cooper ve
Chassinat tarafindan bildirildi. Giintimiize kadar
yaklagik 150 olgu bildirildi (5,6). PA akciger
grafisindeki karakteristik pala gérinima her ne kadar
scimitar sendromu icin patognomik bir bulguysa da
diger anomalilerin de tesbiti i¢in mutlaka ileri tetkik
yapilmahdir (2,7). Intravendz digital substraksiyon
anjiografi, iki boyutlu ultrasonografi ve bilgisayarl
tomografi, bronkoskopi ve bronkografi sendromun
anomali komplekslerinin arastirilmasinda yardimei
olan yontemlerdir (8,9).

Sendromun akcigerlerde, kalpte ve damarlarda
goriilen anomalileri asagidaki gibi siralanabilir:
Akcigerdeki bulgular: (4,10)

1. Sag akcigerin parsiyel hipoplazisi (hipogenetik
akciger)

2. Pulmoner lob anomalileri
3. Sag akcigerde fissiir yoklugu

4. Sagda sol akcigerin aynadaki goriintiisiine uyan
pattern

5. Trakeobronsial yapidaki anomaliler

6. Lob bronsunun olmayisi
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Resim 3.Bronkografide sag iist lob bronsu izlenmemektedir

7. Pulmoner sekestrasyonun birlikte olusu

Damarlardaki bulgular: (4)

1. Sag akcigerden vena kava inferiora anormal
venodz doniis, Pulmoner ven diyafragmanin altinda
veya Ustiinde vena kava inferiora anastomozu,
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Resim 4. Pulmoner anjiografide, sag pulmoner arter hipoplazik ve sag akciger

vaskilarizasyonunda azalma belirlendi

2. Sag pulmoner arterin hipoplazisi
malformasyonlar,

ve diger

3. Hipogenetik sag akcigerin (veya sadece alt lobun)
abdominal aorta veya onun ana dallarindan gelen
damarlarla beslenmesi. Boylece soldan saga
artero- vendz sant olusur.

Kardiyak anomaliler: (2,4,6)
1. Dekstrokardi,

2. [Interkardiyak malformasyonlar (atriyal septal
defekt vb.),

3. Patent duktus arteriosus.
4. Ventrikiler septal defekt,

5. Pulmoner stenoz. Dekstrokardinin disinda kalan
anomaliler daha seyrek olarak bu sendroma eslik
eder.

Olgumuzda bu anomalilerden hipoplazik sag
akciger, hipoplazik sag pulmoner arter ve {ist, orta lob
bronslarinin olmamasi, angiografik, bronkoskopik ve
bronkografik tetkiklerle belirlendi.

Hastalarin biiylik gogunlugu asemptomatiktir veya
olgumuzda oldugu gibi hafif derecede sikayetleri
vardir. Prognoz genellikle iyidir (11).

Klinik belirti ve bulgular sag akcigerdeki
hipoplazinin derecesine gore degisir. Hipoplazinin
derecesi fazla ise tekrarlayan enfeksiyonlar olusur.
Nitkseden pnomonilerin  goriilmesi daha siktir.

Hipoplazi minimal derecede ise semptom yoktur (12).

Olgularm  {igte  birine  tani,
gocuklukta ve tekrarlayan
pnomoniler nedeniyle ¢ekilen

akciger filmleri ile konmaktadir.
Yetiskinlerde kalp  yetmezligi
gelisebilmektedir. Cocuklarda
goriilme oran1 daha fazla olan
pulmoner hipertansiyon ise
yetigkinlerde nadirdir (11). Gerekli
durumlarda cerrahi
onerilmekle birlikte semptomlart

az olan olgularda tedavi daha ¢ok

semptomatiktir Yine de

scimitar

(13).
sendromunun

fikir birligi olusmamistir. Tedavi
planlamasinda asil amag birlikte
gorulen anomaliler ve kompli-
kasyonlarin degerlendirilmesidir.
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tedavi

tedavisi
konusunda ginimizde tam bir
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