
G‹R‹fi 
Scimitar sendromu, veno-pulmoner sendrom olarak da bili-

nen oldukça ender, do¤umsal bir kardiyopulmoner anoma-

lidir [1]. ‹lk kez 1836’da Cooper taraf›ndan tan›mlanm›fl ve

1960’ta Neill ve arkadafllar› taraf›ndan yay›nlanm›flt›r [2].

Radyolojik olarak görünümü Türk palas›na benzetildi¤i için

“Scimitarsign (Turkish Sword’s)”olarak isimlendirilir. 

Bu sendromda pulmoner ven drenaj anomalisi, pulmo-

ner arter hipoplazisi, trakeobronfliyal sistem anomalisi ve

ender olarak kardiyak malformasyonlar yer almaktad›r

[1,3,4]. Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisine eriflkin

otopsilerinde %0.4-0.7 s›kl›¤›nda rastlan›rken, Scimitar

sendromlu olgular›n %3-5’inde görülür [5,6]. Etkilenen ak-

ci¤er alan›n›n, s›kl›kla sa¤ alt lob veninin, anormal flekilde

genellikle vena cava inferior (VCI), sa¤ atrium veya vena
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OLGU SUNUMU

ÖZET

Hemoptizi ve s›k tekrarlayan akci¤er infeksiyonu öyküsüyle klini¤imize baflvuran 40 yafl›ndaki kad›n olguda, rad -

yolojik olarak sa¤ akci¤erde alt lob atelektazisi saptan›p, bronkoskopide apikal segment d›fl›nda alt lob segment

girifllerinin membranöz bir yap›yla kapal› olduklar› görüldü. Yap›lan anjiyografik incelemelerde, sa¤ ana pulmo -

ner arterin alt loba giden dallar›nda kesilme saptanarak damarlanmas› olmayan bir bölge tan›mland›. Olgunun

arkus aortas› sa¤da yer almakta ve sa¤dan inifl göstermekteydi. Toraks bilgisayarl› tomografisi bu bulgular› des -

teklemekteydi. Scimitar sendromu tan›s› intraoperatif pulmoner venöz dönüfl anomalisinin saptanmas› ile destek -

lendi. Hastaya sa¤ alt lobektomi yap›ld›. Tekrarlayan akci¤er infeksiyonu ve lober ya da segmental alt lob atelek -

tazisi birlikteli¤inde scimitar sendromu ak›lda bulundurulmal›d›r. Bu tan›ya olgumuzda bronkoskopik, operatif ve

histopatolojik bulgular yard›m›yla ulafl›lm›flt›r.  
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ABSTRACT

A Rare Case of Pulmonary Anomaly: “Adult Scimitar Syndrome” 

40 year-old women suffering from hemopthysis and recurrent pulmonary infection applied to our clinic. On the

chest X-ray, lower lobe atelectasis was detected. The orifices of lower lobe segments, except apical segment ori -

fice, were seen to be wrapped up with membranous formation on fiberoptic bronchoscopy. Right pulmonary ar -

tery was blocked on the lower lobe region and this region did not contain any arterial branch on pulmonary an -

giography. Dextroposition of arcus aorta and descending part of aorta was also detected.  Thorax computed to -

mography supported these findings. Pulmonary venous return anomaly was detected at operation. Right lower

lobectomy was performed. The diagnosis of “Scimitar syndrome” should be kept in mind in patients with recur -

rent pulmonary infection and atelectasis of entire lower lobe or lower lobe segments. The diagnosis was establis -

hed in this case through radiological, bronchoscopic, operative and histopathological findings. 

Key words: scimitar syndrome, scimitar sign-Turkish sword’s.

Yaz›flma adresi: Yrd. Doç. Dr. Serdar fien
Adnan Menderes Üni.T›p Fakültesi
Gö¤üs Cerrahisi ABD, Ayd›n
Tel: 0256 212 40 78, GSM:0532 686 75 33
e-posta: drserdar@mynet.com

TORAKS DERG‹S‹ • C‹LT2, SAYI 2 • A⁄USTOS 200142



cava superiora (VCS) drene oldu¤u gözlenir [5,6]. Trakeob-

ronfliyal anomaliler aras›nda trakeal bronfl veya bronfl atre-

zisi bulunurken, kardiyak malformasyonlar aras›nda kalbin

dekstropozisyonu, atriyal septal defekt (ASD) ya da ventri-

küler septal defekt (VSD) görülebilir [7]. Anomali daha

çok sa¤ akci¤ere lokalizedir. 

Bu sendromda cerrahi tedavi endikasyonlar›; tan›n›n ke-

sinlefltirilmesi, tekrarlayan pnömoniler, infekte bronfliekta-

zi ve venöz dönüfl anomalisine ba¤l› flant›n giderilmesidir

[1,8,9]. 

Tekrarlayan akci¤er infeksiyonu ile kendini gösteren, sa¤

alt lob lokalizasyonlu tipik bir Scimitar sendromu olgusu,

tan› ve tedavinin gözden geçirilmesi amac›yla sunulmufltur.  

OLGU
K›rk yafl›nda kad›n olgu gö¤üs a¤r›s›, atefl ve gece terlemesi

nedeniyle AÜTF Gö¤üs Hastal›klar› ve Tüberküloz Anabi-

lim Dal› Klini¤i’ne yat›r›ld›. Yak›nmalar›n›n üç ay önce

bafllad›¤›n›, son bir ayd›r gece terlemesi ve ateflin tabloya

eklendi¤ini, üç gün önce çizgilenme tarz›nda hemoptizisi

oldu¤unu ifade ediyordu. Özgeçmiflinde, s›k tekrarlayan

(y›lda 2-3) akci¤er infeksiyonlar› d›fl›nda özellik yoktu. Si-

gara kullanm›yordu.  

Fizik incelemesinde gö¤üs duvar› do¤al, palpasyon ve

perküsyon bulgular› normaldi. Her iki sinüs aç›kt›. Dinle-

mekle sa¤ bazalde ve koltuk alt›nda tek tük ince raller du-

yuluyordu. Kalpte dinlemekle S1 ve S2 do¤al, ek ses ve üfü-

rüm yoktu. Kar›n muayenesi normaldi. Sol bacakta yüzeyel

variköz genifllemeler vard›. 

Tam kan incelemesi, kan ve idrar biyokimyasal de¤erleri

normal s›n›rlardayd›. 

Solunum fonksiyon testleri normal s›n›rlardayd› (vital

kapasite: %84, FEV1: %74; PEF: %82, MMF: %75). Arteri-

yel kan gazlar›nda pH: 7.43, PCO2: 37.4 mm Hg, PO2: 74

mm Hg, O2 satürasyonu %97 bulundu.

Balgamda ARB araflt›rmas› negatifti ve kültürlerinde

üreme olmad›.

Olgunun elektrokardiyografisinde aks› normal, h›z›

85/dk ve sinüs ritmindeydi.

PA akci¤er grafisinde, diyafragman›n her iki yapra¤› nor-

mal pozisyonlar›nda olup sinüsler aç›kt›. Sa¤ parakardiyak

alanda, sa¤ kardiyo-frenik aç›y› kapatan pnömonik nitelik-

te gölge koyulu¤unda artma vard›. Sa¤ hilus yukar› yer de-

¤ifltirmifl olup aort topuzu sa¤da izlenmekteydi (Resim 1). 

Toraks bilgisayarl› tomografisinde (TBT), arkus aorta ve

torasik aort sa¤dan seyir göstermekteydi. Sa¤ akci¤er alt lob

mediobazal segmentte parakardiyak lineer atelektatik alan

ve alt lob posterior segmentte plevrada kal›nlaflma vard›

(Resim 2).  

Ventilasyon ve perfüzyon (V/Q) sintigrafisinde sa¤ akci-

¤er bazal bölümünde ventilasyon ve perfüzyonda genel azal-

ma saptand›.

Pulmoner dijital anjiyografide (DSA) ve aortografisinde

sa¤ akci¤er alt zonda damarlanmas› olmayan bir alan izlen-

di. Aort topuzu ve torasik aort sa¤da, ancak ç›kan aort dal-

lar›n›n düzenli doldu¤u görüldü (Resim 3).
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Resim 1. Olgunun PA akci¤er grafisinde sa¤ parakardiyak

alanda pnömonik nitelikte infiltratif görünüm izlenmekte

olup, sa¤ kardiyofrenik sinüs kapal›d›r. Aort topuzu sa¤da

görülmektedir.

Resim 2. Olgunun  Toraks BT incelemesinde sa¤ alt

lobda lineer parakardiyak atelektazi ve torasik aortan›n

sa¤dan seyri görülmektedir.



Renkli Doppler ekokardiyografide, birinci dereceden

mitral yetersizlik saptand›, ASD ve VSD yoktu. Pulmoner

arter bas›nc› 22/9 mm Hg olarak ölçüldü.

Kar›n ultrasonografisi normal s›n›rlardayd›. 

Fiberoptik bronkoskopide trakean›n ön-arka eksende ba-

s›k oldu¤u, karina ve ana bronfllar›n normal olduklar› sap-

tand›. Sol bronfl sistemi normaldi. Sa¤ üst lob ve orta lobun

tüm segment a¤›zlar› aç›kt›. Alt lobun apikal segment a¤z›

aç›kt›. Bazal orifis ise pembe-beyaz bir membran ile örtülü

olarak görüldü, segmentler izlenemedi.

Olgunun perfüze olmayan atelektatik segmentinin ope-

rasyonla ç›kart›lmas› kararlaflt›r›ld›. Hastaya standart poste-

rolateral torakotomi ile yap›lan eksplorasyonda üst ve orta

loblar›n normal anatomik pozisyon ve görünümde oldukla-

r› gözlendi. Plevra yap›fl›kl›¤› ve kal›nlaflma saptanmad›.

Üst ve orta lobun venöz drenaj› normal olarak sol atriuma

tek bir superior pulmoner ven ile olmaktayd›. Alt lobun

5x5 cm boyutlar›nda ve perikard üzerine yaslanm›fl oldu¤u

saptand›. Apikal segment d›fl›ndaki alt lob alanlar›nda ate-

lektazi hakim olup havalanma yoktu. Arkus aortan›n sa¤

yerleflimde oldu¤u ve torasik aortun sa¤dan indi¤i tespit

edildi. Hilus diseke edilince alt lob arterinin proksimal ke-

siminin normal anatomik yap›da oldu¤u, ancak apikal seg-

ment dal›n› verdikten sonra tamamen oblitere oldu¤u gö-

rüldü. Alt lob bronflu diseke edildi¤inde apikal segment d›-

fl›nda di¤er alt lob segment bronfllar›n›n bulunmad›¤› sap-

tand›. Bronkotomide bazal segment bronfllar›n›n parenkime

girmedi¤i, membran fleklinde bir yap› ile tam örtülü olduk-

lar› saptand›. ‹nferior pulmoner ven ise normalden oldukça

ince ve uzun yap›da olup sa¤ atriuma drene oluyordu. Olgu-

ya, pulmoner arteriyel damarlanmas› olmayan ve bronfl ba¤-

lant›s› bulunmayan dokunun rezeksiyonu için alt lobektomi

uyguland›. Alt lob apikal segment arteri ba¤land›, alt lob

bronflu ask›ya al›nd›ktan sonra kesildi ve tek tek 3/0 vikril

ile kapat›ld›. Normalden oldukça ince ve uzun oldu¤u sap-

tanan ven ise atrium duvar›na yak›n alandan ba¤land› ve

kesildi. Ç›kar›lan dokunun histopatolojik incelemesinde

bronfliektatik alanlar, alveoler hipoplazi ve parenkimal ate-

lektazi ile yer yer kollajen art›fl› ve lenfosit infiltrasyonu

saptand›. 

Postoperatif dönemi sorunsuz geçen hasta taburcu edildi.

Befl y›ll›k takip süresinde olguda hemoptizi veya akci¤er in-

feksiyonu saptanmad›.

TARTIfiMA
Scimitar sendromu, ilk kez 1836’da Cooper taraf›ndan bir

olguda tan›mlanm›fl, 1960 y›l›nda ise Neil ve arkadafllar› ta-

raf›ndan sendrom ad› verilmifltir. Oldukça ender rastlanan

bu patolojinin ilk cerrahi tedavisi 1956’da Kirklin taraf›n-

dan yap›lm›flt›r [2].

Konjenital veno-lober sendrom olarak da bilinen sen-

dromun ana komponentleri sa¤ akci¤er ve ana pulmoner ar-

ter hipoplazisi, anormal pulmoner venöz drenaj, kardiyak

dekstropozisyon, trakeobronfliyal a¤aç anomalileri, kardiyak

anomaliler, sa¤ hemidiyafragma elevasyonudur. Trakeob-

ronfliyal anomali olarak trakeal bronfl ya da bronfl atrezisi

bulunabilmektedir. Bronfl atrezisi anomalisinde ise mukus

dolu bronkosel, segmental ya da lober bronflun kör olarak

sonlanmas› ve obstrüksiyonlu parenkimin hiperinflasyonu

ile karakterlidir [10]. Bu olgular›n nefes darl›¤›ndan yak›n-

d›klar› ve pnömoni, ast›m gibi tan›lar ald›¤› görülmektedir

[10]. Kardiyak anomali olarak en s›k sekundum tip ASD,

patent duktus arteriozus, aort koarktasyonu, Fallot tetralo-

jisi ve VSD’ye rastlanm›flt›r [4,6,7]. Etkilenen akci¤er saha-

s›n›n venöz drenaj› en s›k VC‹’ye olmakta, bunun yan›nda

sa¤ atrium, VCS, v. azygos, v. hepaticave ender olarak sol

atriuma olmaktad›r [5].

Kalbin sa¤ kenar›ndan inen ve VC‹’ye drene olan pul-

moner venin radyolojik görünümü karakteristik bir görü-
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Resim 3. Olgunun pulmoner DSA incelemesinde sa¤ alt

loba giden pulmoner arter dallar›nda kesilme ve alt lobda

belirgin damarlanma azalmas› izlenmekte.



nüm olup “Scimitar sign” (Turkish Sword’s-Türk palas› be-

lirtisi) olarak adland›r›l›r [1,3,4]. 

Sendromun infantil ve eriflkin olmak üzere iki formu ta-

n›mlanm›flt›r [7]. ‹nfantil form, sendromun ciddi formu

olup majör kardiyak anomaliler ile birlikte pulmoner vaskü-

ler patoloji gözlenebilir. Asemptomatik olgular sa¤l›kl› ola-

rak yaflayabilirler [7]. Ciddi olgularda cerrahi tedaviye ra¤-

men sonuçlar kötüdür. 

Semptomlar genellikle çocuklukta belirgin tekrarlay›c›

akci¤er infeksiyonlar›, bronfliektazi, dispne, takipne ve he-

moptizidir [1,4,7,9]. ‹nfantil formda görünüm büyük oranda

kalp yetersizli¤i fleklindedir ve prognoz oldukça kötüdür

[1,9). Klinik görünüm asemptomatik olabildi¤i gibi kalp

yetersizli¤ine kadar da gidebilir [1,9]. Pulmoner hipertansi-

yon Scimitar sendromlu infantlar›n tümünde görülürken

eriflkin hastalarda gözlenmez [1,7,9]. 

Pulmoner parenkim patolojisi, hipoplazi, bronfliektazi

bulunmuyorsa venöz rekonstrüksiyon denenebilir. Venöz

rekonstrüksiyon uygulanmas›n›n en önemli komplikasyonu

tromboz ve stenozdur [2]. Cerrahi tedavi, pulmoner ven dö-

nüfl anomalisinin onar›m›, sistemik kollaterallerin ba¤lan-

mas› ve ASD’nin kapat›lmas› amac›yla yap›l›r. Böylelikle

VC‹’ye drene olan pulmoner venin, sa¤ atrium yolu ile ve

ASD kullan›larak sol atriuma drenaj›n›n sa¤lanmas› olabi-

lece¤i gibi do¤rudan sol atriuma anastomoz sa¤lanabilir

[1,8]. E¤er sa¤ akci¤erin venöz dönüfl anomalisi total ise

pnömonektomi uygulanabilir [1,8]. Bronfl atrezisi bulunmu-

yorsa venöz düzeltme uygulanabilir [1]. Tekrarlayan akci¤er

infeksiyonlar›nda, bronfliektazi, apseleflme gibi komplikas-

yonlarda rezeksiyon zorunludur ve  pnömonektomi ya da lo-

bektomi fleklinde uygulanabilir [2,5,9].

Olgumuzda sa¤ alt lobun apikal segmenti d›fl›ndaki bazal

segment bronfllar› atretikti. Bu, sa¤ alt lobun bronfl parsiyel

atrezisiydi. Olgu 40’l› yafllara kadar ulaflm›flt›. PA akci¤er

grafisinde, sa¤ parakardiyak aç›y› kapatan infiltrasyon alan›

mevcuttu. Yap›lan anjiyografik ve ekokardiyografik incele-

melerinde majör kardiyak anomali saptanmad›. Pulmoner

arter bas›nc› normaldi. Pulmoner anjiyografide sa¤ akci¤e-

rin alt lobunda damarlanmas› olmayan bir alan izlendi. Tek

kardiyak anomali arkus aortan›n lokalizasyon anomalisi

olup sa¤ arkus aorta ve desenden aortun sa¤dan inifli söz ko-

nusuydu. V/Q sintigrafisinde sa¤ alt lobun perfüzyon ve

ventilasyonunda belirgin defekt oldu¤u raporland›. 

Bu nedenle, olgu sa¤ alt lob pulmoner arter atrezisi, sa¤

alt lob bronfl atrezisi, pulmoner venöz dönüfl anomalisi ve

sa¤ alt lob hipoplazisi bulgular› dolay›s› ile intraoperatif ta-

n› alan “eriflkin tip Scimitar sendromu” olarak de¤erlendi-

rildi. Tekrarlayan akci¤er infeksiyonu öyküsü de olan olgu-

ya alt lobektomi uyguland›. 

Operasyon materyalinin histopatolojik incelemesinde,

olgumuzda da saptanan alveoler hipoplazinin nedeninin,

kaynaklarda ventilasyonun ve kan ak›m›n›n azalmas›yla do-

¤um sonras› dönemde alveoler hipertrofinin geliflememesi

oldu¤u belirtilmektedir [6,10]. 

Scimitar sendromu ay›r›c› tan›s›nda k›vr›ml› pulmoner

ven, izole dekstrokardi, hipoplastik akci¤er ve Swyer-James

sendromu akla getirilmelidir. K›vr›ml› ven ve dekstrokardi

radyolojik yöntemlerle kolayl›kla d›fllanabilir. Hipoplastik

akci¤er ve Swyer-James sendromu ise bir akci¤eri tümüyle

etkileyen anomalilerdir [11].

Tekrarlayan akci¤er infeksiyonu ve sa¤ alt lob atelektazisi

birlikteli¤inde, bronkoskopik, operatif ve histopatolojik bul-

gular yard›m›yla Scimitar sendromu tan›s›na ulafl›lm›flt›r.
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