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OZET

Scimitar sendromu nadir gorviilen bir dogumsal kardiyo-
pulmoner malformasyondur. Bu sendromun aort koark-
tasyonu ile birlikteligi cok daha nadirdir. Biz bu yazida
kalp yetersizligi semptomlari ile hastanemize getirilen ve
aort koarktasyonu ile birlikte scimitar sendromlu bir siit
cocugunu bildiriyoruz. Hastanin gégiis filminde sag akei-
ger hipoplazisi ile birlikte kalbin dekstropozisyonu gorii-
liiyordu. 2-D ve renkli Doppler ekokardiyografi ile hasta-
da sekundum ASD ve aort koarktasyonu saptandi. Kalp
kateterizasyonunda pulmoner hipertansiyon ve soldan-sa-
Sa sant oldugu belirlendi. Anjiografide hastada aort ko-
arktasyonu bulundugu ve sag pulmoner venlerin anormal
olarak inferior vena kavaya drene oldugu gosterildi. Has-
taya cerrahi olarak koarktasyon giderilmesi uygulandi.
Hastanuz aort koarktasyonun tamir edilmesine ragmen
solunum yetersizligine bagh olarak ameliyattan on giin
sonra kaybedildi. Sonu¢ olarak; scimitar sendromlu has-
talarda akciger hipoplazisinin derecesi ve ek kardiyovas-
kiiler anomalilerin agirhigi prognozun belirlenmesinde ol-
dukga énemlidir.

Anahtar kelimeler: Scimitar sendromu, aort koarkiasyo-
nu, siit cocugu

Scimitar sendromu sag akcigerin hipoplazisi ve sag
pulmoner venlerin vena kava inferiora drenaji ile ka-
rakterize nadir goriilen bir dogumsal kardiyopulmo-
ner malformasyondur (1-3). Sendroma adini veren
scimitar (Tiirk palasi) bulgusu akciger grafisinde ge-
niglemis sag alt pulmoner vene bagl olarak ortaya
¢ikar, ancak bu tipik radyolojik bulgu olgularin ¢o-
gunda goriilmez ). Atriyal septal defekt, ventrikiiler
septal defekt, patent duktus arteriyozus, Fallot tetra-
lojisi ve aort koarktasyonu scimitar sendromuna es-
lik ettigi bildirilmis kardiyak anomaliler arasinda yer
alir (5),

Bu yazida scimitar sendromu ile birlikte aort koark-
tasyonu tespit ettifimiz bir olguyu sunuyoruz.
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Yirmidokuz giinliik erkek hasta ii¢ giin énce baslayan so-
lunum sikintist ve emerken morarma yakinmalariyla hasta-
nemize sevk edildi. Fizik muayenede; ates 36.5 C°, nabiz
164/dakika, solunum 48/dakika, sag koldan &lgiilen kan
basinct 125/65 mmHg, sol koldan &lgiilen kan basiner
113/71 mmHg, sag bacaktan 6lgiilen kan basinci 87/52
mmHg, olarak bulundu. Femoral nabizlar bilateral zayif
aliiyordu. Akciger sesleri sag altta azalmisti, Kalp ritmik
ve tagikardik, pulmoner odakta 2/6 sistolik iifiiriim duyulu-
yordu. Karaciger orta klavikiiler hatta 3 cm ele geliyordu.
Diger sistem bulgulari dogaldi.

Laboratuar tetkiklerinde; tam kan ve idrar incelemeleri,
karaciger ve bébrek fonksiyon testleri, kan sekeri normal
bulundu. Akciger radyografisinde sag akcigerde voliim
kayb1 oldugu ve kalp gélgesinin saga dogru kaydig gorii-
liiyordu ($ekil 1). EKG'de normal siniis ritmi, kuzeybati
QRS aks1, normal P aks1 mevcuttu. 2-D ekokardiyografik
incelemede; sag atriyum ve sag ventrikiil ve pulmoner ar-
terin normalden genig oldugu, 8 mm sekundum atriyal sep-
tal defekt ve jukstaduktal bblgede segmenter aort koarktas-
yonu bulundugu goriildii. Doppler ile koarktasyon bélge-
sinde 35-40 mmHg sistolik gradient saptandi. Bilgisayarli
toraks tomografisinde sag akcigerde voliim kaybi oldugu
rapor edildi. Tc-99 ile yapilan akciger perfiizyon sintigra-
fisinde; sag akciger aerasyon ve perfiizyonunda total ola-
rak azalma, sag akciger bronsial arter perfiizyonunda sola
gore rolatif artma saptandi.

Kalp kateterizasyonunda NIH kateteri ile femoral venden
inferior vena kava yoluyla sag atriuma buradan sag vent-
rikiil ve pulmoner artere, ayrica sag atriumdan sekundum
ASD yoluyla sol atriuma buradan sol ventrikiile ayrica
inferior vena kavanin supradiyafragmatik kismindan bu-
raya agilan anormal pulmoner vene girildi. Basinglar pul-
moner arterde 70/30-41 mmHg, sag ventrikiilde 72/4
mmHg, her iki atriumda ortalama 4 mmHg, sol ventrikiil-
de 100/5 mmHg olarak bulundu. Yapilan oksimetrik cahs-
ma sonucu akimlar oran1 (Qp/Qs) 2.88/1 olarak hesap-
land1. Anjiyografide vena kava inferiorun supra diyafrag-
matik kismindan girilen anormal pulmoner vene yapilan
enjeksiyonda, genig anormal sag alt pulmoner venin infe-
rior vena kavanin supradiyafragmatik kismina drene oldu-
gu (Sekil 2), ana pulmoner artere yapilan enjeksiyonun
vendz doniig evresinde sag orta ve alt pulmoner venlerin
birlegerek genis bir yap: halinde inferor vena kavaya drene
oldugu (Sekil 3) ve sol ventrikiil enjeksiyonunda klasik
yerinde segmenter aort koarktasyonu bulundugu goriildii
(Sekil 4). Aort koarktasyonunun segmenter olmasi ne-
deniyle balon anjioplastiye uygun bulunmadi. Hastada
medikal tedavi ile kontrol altina almamayan kalp yetersiz-
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Sekil 1. Hastanin akciger grafisinde sag akciger hipoplazisi ve
kalbin saga dogru yer degistirdigi goriilmektedir

Sekil 3. Pulmoner arter enjeksiyonunda, vendéz doniig evresinde
sag pulmoner venlerin vena kava inferiora bogaldig izlenmekte-
dir

Sekil 2. Anormal pulmoner vene yapilan opak madde enjeksiyo-
nunda, anormal venin vena kava inferiora bogaldigs izlenmektedir

ligi oldugu icin koarktasyonun cerrahi olarak tedavi edil-
mesine karar verildi.

Aort koaktasyonu cerrahi olarak uc-uca anastomoz ile gi-
derilmesine ve kardiyak agidan postoperatuar dénemin sta-
bil seyretmesine ragmen, hasta solunum yetersizligi nedeni
ile ventilatorden ayrilamadi ve 10 giin sonra vefét etti.

TARTISMA

Scimitar sendromu eglik eden anomalilere bagli ola-
rak oldukga genis bir semptomatoloji yelpazesine sa-
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Sekil 4. Sol ventrikiil enjeksiyonunda, klasik yerinde segmenter
aort koarktasyonu goriilmektedir

hiptir. Akciger grafisi ile tant konulan asemptomatik
erigkin hastalar ve erken medikal ve/veya cerrahi
miidahale gerektiren kiiciik siit gocuklar1 bu yelpaze-
nin iki yaninda yeralir 2.4.6-8), Erken donemde kalp
yetersizligi gelisen olgularin gogunda eslik eden kar-
diyak malformasyon mevcuttur. Ayrica akciger hi-
poplazisinin derecesi de hastalarin klinigini etkileye-
bilir. Bazi olgularda sag alt lobda hafif bir hipoplazi
bulunurken bazilarinda ise hastamizda oldugu gibi
sag orta ve alt lobun agir hipoplazisi gériilebilir. Sag
akciger hipoplazisinin agirligina bagl olarak bazi
vakalarda hastamizda goriildiigii gibi kalp saga dog-
ru yer degistirebilir. Kiigiik cocuklarda akciger grafi-
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sinde tipik scimitar bulgusu her hastada goriilmeye-
bilir. Huddleston ve arkadaglar1 scimitar bulgusunu
bir yagindan once tam konulan on iki hastanin ancak
birinde gordiiklerini bildirmislerdir (), Renkli Dopp-
ler ekokardiyografi ile sag pulmoner venlerin anor-
mal drenajinin gosterilmesi scimitar sendromu tani-
sinda yardimer olur (8),

Kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon bir ya-
sindan dnce tani konulan hasta grubunda belirgin
olarak daha fazladir. Najm ve arkadaslart 19 hasta-
nm 11'inde kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansi-
yon saptadiklarini, buna karsilik daha sonra tani ko-
nulan 13 hastanin higbirisinde kalp yetersizli§i bu-
lunmadigini ve ancak bir hastada pulmoner hipertan-
siyon saptadiklarini bildirmislerdir (9). Hastalarin
prognozunu etkileyen énemli bir faktor de eslik eden
kardiyak anomalilerdir. Nitekim hastamizda da par-
siyel pulmoner venodz doniis anomalisi yaninda genis
sekundum ASD ve aort koarktasyonu bulunmasi
hastamizin kalp yetersizligini olumsuz olarak etkile-
mig ve erken ameliyat karar1 alinmasina neden ol-
mugtur. Hastamizin ameliyat sonrast ventilatérden
ayrilamamasinda en énemli faktériin sag akcigerdeki
agir hipoplazi oldugunu diisiiniiyoruz.

Sonug olarak, nadir goriilen bir dogumsal kardiyo-
pulmoner malformasyon olan scimitar sendromunda
hastalarin prognozunu akciger hipoplazisinin derece-

si ve eslik eden kardiyak anomalilerin agirlig1 belir-
lemektedir.
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