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OZET

Hemoptizi ve sik tekrarlayan akciger infeksiyonu 6ykiisiiyle klinigimize bagvuran 40 yasindaki kadin olguda, rad -
yolojik olarak sag akcigerde alt lob atelektazisi saptanip, bronkoskopide apikal segment diginda alt lob segment
girislerinin membranoz bir yapiyla kapali olduklan goériildii. Yapilan anjiyografik incelemelerde, sag ana pulmo -
ner arterin alt loba giden dallarinda kesilme saptanarak damarlanmasi olmayan bir bélge tanimlandi. Olgunun
arkus aortast sagda yer almakta ve sagdan inis gostermekteydi. Toraks bilgisayarli tomografisi bu bulgular1 des -
teklemekteydi. Scimitar sendromu tanisi intraoperatif pulmoner vensz doniis anomalisinin saptanmast ile destek -
lendi. Hastaya sag alt lobektomi yapildi. Tekrarlayan akciger infeksiyonu ve lober ya da segmental alt lob atelek -
tazisi birlikteliginde scimitar sendromu akilda bulundurulmalidir. Bu taniya olgumuzda bronkoskopik, operatif ve

histopatolojik bulgular yardimiyla ulagilmstir.

Anahtar sozciikler: scimitar sendromu, scimitar-Tiirk palas: belirtisi.

ABSTRACT
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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.

GiRi$

Scimitar sendromu, veno-pulmoner sendrom olarak da bili-
nen olduk¢a ender, dogumsal bir kardiyopulmoner anoma-
lidir [1]. i1k kez 1836’da Cooper tarafindan tanimlanmis ve
1960’ta Neill ve arkadaglart tarafindan yayinlanmistir [2].
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Radyolojik olarak goriiniimii Tiirk palasina benzetildigi igin
“Scimitarsign (Turkish Sword’s) olarak isimlendirilir.

Bu sendromda pulmoner ven drenaj anomalisi, pulmo-
ner arter hipoplazisi, trakeobrongiyal sistem anomalisi ve
ender olarak kardiyak malformasyonlar yer almaktadir
[1,3,4]. Parsiyel pulmoner vendz déniis anomalisine eriskin
otopsilerinde 9%0.4-0.7 sikliginda rastlanitken, Scimitar
sendromlu olgularin %3-5’inde goriiliir [5,6]. Etkilenen ak-
ciger alaninin, siklikla sag alt lob veninin, anormal sekilde
genellikle vena cava inferior (VCI), sag atrium veya vena
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cava superiora (VCS) drene oldugu gozlenir [5,6]. Trakeob-
rongiyal anomaliler arasinda trakeal brons veya brong atre-
zisi bulunurken, kardiyak malformasyonlar arasinda kalbin
dekstropozisyonu, atriyal septal defekt (ASD) ya da ventri-
kiiler septal defekt (VSD) goriilebilir [7]. Anomali daha
cok sag akcigere lokalizedir.

Bu sendromda cerrahi tedavi endikasyonlar; taninin ke-
sinlegtirilmesi, tekrarlayan pnémoniler, infekte bronsiekta-
zi ve vendz doénils anomalisine bagli santin giderilmesidir
[1,8,9].

Tekrarlayan akciger infeksiyonu ile kendini gésteren, sag
alt lob lokalizasyonlu tipik bir Scimitar sendromu olgusu,
tan1 ve tedavinin gdzden gecirilmesi amaciyla sunulmustur.

OLGU

Kirk yaginda kadin olgu gogiis agrisi, ates ve gece terlemesi
nedeniyle AUTF Gogiis Hastaliklart ve Tiiberkiiloz Anabi-
lim Dali Klinigi'ne yatirildi. Yakinmalarinin ii¢ ay 6nce
bagladigini, son bir aydir gece terlemesi ve atesin tabloya
eklendigini, ii¢ giin 6nce ¢izgilenme tarzinda hemoptizisi
oldugunu ifade ediyordu. Ozgegmisinde, sik tekrarlayan
(yilda 2-3) akciger infeksiyonlari disinda 6zellik yoktu. Si-
gara kullanmiyordu.

Fizik incelemesinde gogiis duvart dogal, palpasyon ve
perkiisyon bulgulart normaldi. Her iki siniis a¢ikt1. Dinle-
mekle sag bazalde ve koltuk altinda tek tiik ince raller du-
yuluyordu. Kalpte dinlemekle Sy ve S, dogal, ek ses ve ifii-
riim yoktu. Karin muayenesi normaldi. Sol bacakta yiizeyel
varikoz genislemeler vardi.

Tam kan incelemesi, kan ve idrar biyokimyasal degerleri
normal sinirlardaydi.

Solunum fonksiyon testleri normal sinirlardaydi (vital
kapasite: %84, FEV;: %74; PEF: %82, MMF: %75). Arteri-
yel kan gazlarinda pH: 7.43, PCO;: 37.4 mm Hg, PO;: 74
mm Hg, O, satiirasyonu %97 bulundu.

Balgamda ARB aragtirmasi negatifti ve kiiltiirlerinde
tireme olmadi.

Olgunun elektrokardiyografisinde aks: normal, hizt
85/dk ve siniis ritmindeydi.

PA akciger grafisinde, diyafragmanin her iki yapragi nor-
mal pozisyonlarinda olup sintsler acikti. Sag parakardiyak
alanda, sag kardiyo-frenik agiy1 kapatan pnémonik nitelik-
te golge koyulugunda artma vardi. Sag hilus yukar1 yer de-
gistirmis olup aort topuzu sagda izlenmekteydi (Resim 1).

Toraks bilgisayarli tomografisinde (TBT), arkus aorta ve
torasik aort sagdan seyir gostermekteydi. Sag akciger alt lob
mediobazal segmentte parakardiyak lineer atelektatik alan
ve alt lob posterior segmentte plevrada kalinlagma vardi
(Resim 2).

TORAKS DERGiISi » CiLT 2, SAYI 2 « AGUSTOS 2001

Resim 1. Olgunun PA akciger grafisinde sag parakardiyak
alanda pnémonik nitelikte infiltratif goriiniim izlenmekte
olup, sag kardiyofrenik siniis kapalidir. Aort topuzu sagda

goriilmektedir.

Resim 2. Olgunun Toraks BT incelemesinde sag alt
lobda lineer parakardiyak atelektazi ve torasik aortanin
sagdan seyri goriilmektedir.

Ventilasyon ve perfiizyon (V/Q) sintigrafisinde sag akci-
ger bazal boliimiinde ventilasyon ve perfiizyonda genel azal-
ma saptandi.

Pulmoner dijital anjiyografide (DSA) ve aortografisinde
sag akciger alt zonda damarlanmasi olmayan bir alan izlen-
di. Aort topuzu ve torasik aort sagda, ancak ¢ikan aort dal-
larmin diizenli doldugu goriildii (Resim 3).
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Resim 3. Olgunun pulmoner DSA incelemesinde sag alt
loba giden pulmoner arter dallarinda kesilme ve alt lobda
belirgin damarlanma azalmasi izlenmekte.

Renkli Doppler ekokardiyografide, birinci dereceden
mitral yetersizlik saptandi, ASD ve VSD yoktu. Pulmoner
arter basinct 22/9 mm Hg olarak &lgiildii.

Karin ultrasonografisi normal sinirlardaydi.

Fiberoptik bronkoskopide trakeanin ¢én-arka eksende ba-
stk oldugu, karina ve ana bronglarin normal olduklart sap-
tandi. Sol brons sistemi normaldi. Sag tist lob ve orta lobun
tiim segment agizlart acikti. Alt lobun apikal segment agzi
agikti. Bazal orifis ise pembe-beyaz bir membran ile ortiilii
olarak goriildii, segmentler izlenemedi.

Olgunun perfiize olmayan atelektatik segmentinin ope-
rasyonla ¢ikartilmasi kararlagtirildi. Hastaya standart poste-
rolateral torakotomi ile yapilan eksplorasyonda iist ve orta
loblarin normal anatomik pozisyon ve goriiniimde oldukla-
i gozlendi. Plevra yapigikligi ve kalinlagma saptanmadi.
Ust ve orta lobun vendz drenaji normal olarak sol atriuma
tek bir superior pulmoner ven ile olmaktaydi. Alt lobun
5x5 c¢m boyutlarinda ve perikard tizerine yaslanmig oldugu
saptandi. Apikal segment digindaki alt lob alanlarinda ate-
lektazi hakim olup havalanma yoktu. Arkus aortanin sag
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yerlesimde oldugu ve torasik aortun sagdan indigi tespit
edildi. Hilus diseke edilince alt lob arterinin proksimal ke-
siminin normal anatomik yapida oldugu, ancak apikal seg-
ment dalini verdikten sonra tamamen oblitere oldugu go-
riildd. Alt lob brongu diseke edildiginde apikal segment di-
sinda diger alt lob segment bronslarmim bulunmadig1 sap-
tandi. Bronkotomide bazal segment bronglarinin parenkime
girmedigi, membran seklinde bir yapr ile tam ortiilii olduk-
lar1 saptandi. Inferior pulmoner ven ise normalden oldukca
ince ve uzun yapida olup sag atriuma drene oluyordu. Olgu-
ya, pulmoner arteriyel damarlanmasi olmayan ve brong bag-
lantist bulunmayan dokunun rezeksiyonu i¢in alt lobektomi
uygulandi. Alt lob apikal segment arteri baglandi, alt lob
brongu askiya alindiktan sonra kesildi ve tek tek 3/0 vikril
ile kapatildi. Normalden olduk¢a ince ve uzun oldugu sap-
tanan ven ise atrium duvarma yakin alandan baglandi ve
kesildi. Cikarilan dokunun histopatolojik incelemesinde
bronsiektatik alanlar, alveoler hipoplazi ve parenkimal ate-
lektazi ile yer yer kollajen artisi ve lenfosit infiltrasyonu
saptandi.

Postoperatif donemi sorunsuz gecen hasta taburcu edildi.
Bes yillik takip siiresinde olguda hemoptizi veya akciger in-
feksiyonu saptanmadi.

TARTISMA

Scimitar sendromu, ilk kez 1836’da Cooper tarafindan bir
olguda tanimlanmig, 1960 yilinda ise Neil ve arkadaslar ta-
rafindan sendrom adi verilmistir. Oldukg¢a ender rastlanan
bu patolojinin ilk cerrahi tedavisi 1956’da Kirklin tarafin-
dan yapilmigtir [2].

Konjenital veno-lober sendrom olarak da bilinen sen-
dromun ana komponentleri sag akciger ve ana pulmoner ar-
ter hipoplazisi, anormal pulmoner venéz drenaj, kardiyak
dekstropozisyon, trakeobronsiyal aga¢ anomalileri, kardiyak
anomaliler, sag hemidiyafragma elevasyonudur. Trakeob-
rongiyal anomali olarak trakeal brons ya da brong atrezisi
bulunabilmektedir. Brons atrezisi anomalisinde ise mukus
dolu bronkosel, segmental ya da lober bronsun kor olarak
sonlanmasi ve obstriiksiyonlu parenkimin hiperinflasyonu
ile karakterlidir [10]. Bu olgularin nefes darligindan yakin-
diklar1 ve pnémoni, astim gibi tanilar aldig1 goriillmektedir
[10]. Kardiyak anomali olarak en sik sekundum tip ASD,
patent duktus arteriozus, aort koarktasyonu, Fallot tetralo-
jisi ve VSD'ye rastlanmustir [4,6,7]. Etkilenen akciger saha-
sinin vendz drenaiji en stk VCI'ye olmakta, bunun yaninda
sag atrium, VCS, v. agygos, v. hepaticave ender olarak sol
atriuma olmaktadir [5].

Kalbin sag kenarindan inen ve VCI’ye drene olan pul-
moner venin radyolojik goriiniimii karakteristik bir gorii-
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niim olup “Scimitar sign” (Turkish Sword’s-Ttirk palas: be-
lirtisi) olarak adlandirilir [1,3,4].

Sendromun infantil ve erigskin olmak {izere iki formu ta-
nimlanmistir [7]. Infantil form, sendromun ciddi formu
olup major kardiyak anomaliler ile birlikte pulmoner vaskii-
ler patoloji gozlenebilir. Asemptomatik olgular saglikli ola-
rak yasayabilirler [7]. Ciddi olgularda cerrahi tedaviye rag-
men sonuglar kotiidiir.

Semptomlar genellikle cocuklukta belirgin tekrarlayict
akciger infeksiyonlari, brongiektazi, dispne, takipne ve he-
moptizidir [1,4,7,9]. Infantil formda goriiniim biiyiik oranda
kalp yetersizligi seklindedir ve prognoz olduk¢a kotiidiir
[1,9). Klinik goriiniim asemptomatik olabildigi gibi kalp
yetersizligine kadar da gidebilir [1,9]. Pulmoner hipertansi-
yon Scimitar sendromlu infantlarin tiimiinde goriiliirken
erigkin hastalarda gozlenmez [1,7,9].

Pulmoner parenkim patolojisi, hipoplazi, bronsiektazi
bulunmuyorsa venoz rekonstriiksiyon denenebilir. Venoz
rekonstriiksiyon uygulanmasmimn en énemli komplikasyonu
tromboz ve stenozdur [2]. Cerrahi tedavi, pulmoner ven do-
niis anomalisinin onarimi, sistemik kollaterallerin baglan-
mast ve ASD'nin kapatilmast amaciyla yapilir. Boylelikle
VCl'ye drene olan pulmoner venin, sag atrium yolu ile ve
ASD kullanilarak sol atriuma drenajinin saglanmasi olabi-
lecegi gibi dogrudan sol atriuma anastomoz saglanabilir
[1,8]. Eger sag akcigerin vendz doniis anomalisi total ise
pnoémonektomi uygulanabilir [1,8]. Brons atrezisi bulunmu-
yorsa vendz diizeltme uygulanabilir [1]. Tekrarlayan akciger
infeksiyonlarinda, bronsiektazi, apselesme gibi komplikas-
yonlarda rezeksiyon zorunludur ve pnémonektomi ya da lo-
bektomi seklinde uygulanabilir [2,5,9].

Olgumuzda sag alt lobun apikal segmenti digindaki bazal
segment bronslart atretikti. Bu, sag alt lobun brong parsiyel
atrezisiydi. Olgu 40’l1 yaglara kadar ulagmisti. PA akciger
grafisinde, sag parakardiyak aciy1 kapatan infiltrasyon alani
mevcuttu. Yapilan anjiyografik ve ekokardiyografik incele-
melerinde major kardiyak anomali saptanmadi. Pulmoner
arter basinci normaldi. Pulmoner anjiyografide sag akcige-
rin alt lobunda damarlanmasi olmayan bir alan izlendi. Tek
kardiyak anomali arkus aortanin lokalizasyon anomalisi
olup sag arkus aorta ve desenden aortun sagdan inisi sz ko-
nusuydu. V/Q sintigrafisinde sag alt lobun perfiizyon ve
ventilasyonunda belirgin defekt oldugu raporlandi.
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Bu nedenle, olgu sag alt lob pulmoner arter atrezisi, sag
alt lob brons atrezisi, pulmoner vendz déniis anomalisi ve
sag alt lob hipoplazisi bulgular1 dolayis ile intraoperatif ta-
n1 alan “eriskin tip Scimitar sendromu” olarak degerlendi-
rildi. Tekrarlayan akciger infeksiyonu 6ykiisii de olan olgu-
ya alt lobektomi uygulandi.

Operasyon materyalinin histopatolojik incelemesinde,
olgumuzda da saptanan alveoler hipoplazinin nedeninin,
kaynaklarda ventilasyonun ve kan akiminin azalmasiyla do-
gum sonrast dénemde alveoler hipertrofinin gelisgememesi
oldugu belirtilmektedir [6,10].

Scimitar sendromu ayirici tanisinda kivrimli pulmoner
ven, izole dekstrokardi, hipoplastik akciger ve Swyer-James
sendromu akla getirilmelidir. Kivrimli ven ve dekstrokardi
radyolojik yontemlerle kolaylikla dislanabilir. Hipoplastik
akciger ve Swyer-James sendromu ise bir akcigeri tiimiiyle
etkileyen anomalilerdir [11].

Tekrarlayan akciger infeksiyonu ve sag alt lob atelektazisi
birlikteliginde, bronkoskopik, operatif ve histopatolojik bul-
gular yardimiyla Scimitar sendromu tanisina ulagtlmistir.
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