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Scimitar sendromu: Farkl klinik tablolar ve sonuclar

Scimitar syndrome:. different clinical presentations and resulfs
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Amag¢: Bu calismada Scimitar sendromu tanist konulmus hastalar
degerlendirildi.

Calisma plani: Calismaya Ocak 2003 - Aralik 2011 tarihleri arasin-
da klinigimizde Scimitar sendromu tanis1 konulmus ortalama agir-
liklar1 16.7+21.8 kg olan, 12 hasta (8 kiz, 4 erkek; ort. yas 4.0+4.8
yil; dagilim 1 ay - 16 yil), alindi. Hastalarin klinik bulgulari, fizik
muayene, telekardiyografi, ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu
ve cerahi bulgular1 ve izlem verileri geriye doniik olarak goézden
gecirildi.

Bulgular: On iki hastadan besi (%42) infantil tip ve yedisi (%58)
cocuk/erigkin tip Scimitar sendromu olarak degerlendirildi. Infantil
tipteki hastalarin tiimiinde tasipne ve kalp yetersizligi bulgular1 var-
ken, cocuk/erigkin tipteki hastalarin birinde tekrarlayan alt solunum
yolu enfeksiyonu Oykiisii vardi. Ek kardiyak defektler hastalarin
yedisinde atriyal septal defekt, birinde aort koarktasyonu, ikisinde
patent duktus arteriyozus ve birinde ventrikiiler septal defekt ile
pulmoner atrezi idi. Bir hastada iki tarafl1 Scimitar sendromu vardi.
Infantil Scimitar sendromlu hastalarin tiimii siddetli pulmoner
hipertansiyonlu iken, ¢ocuk/erigkin tipteki hastalardan biri hafif
pulmoner hipertansiyonlu idi. Aortopulmoner kollateral arter sap-
tanan dokuz hastadan altisinda arter transkateter yolla kapatildi. On
hastaya (%83) cerrahi girisim uygulandi. Infantil Scimitar sendrom-
Iu bir hasta ameliyat sonrasi erken donemde, ameliyat edilmeyen
iki tarafli Scimitar sendromlu diger bir hasta ise takipte akciger
enfeksiyonu nedeniyle kaybedildi.

Sonu¢: Scimitar sendromu farkli klinik tablolarla seyrede-
bilen nadir bir sendromdur. Cocuk/eriskin tip hastalig1 olan
hastalar siklikla asemptomatiktir; ancak tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar: da izlenebilir. Aortopulmoner kollateral okliiz-
yon semptomatik iyilesme saglayabilse de 6zellikle Scimitar
veni tikanmis ve ilave kardiyak anomalisi bulunan hastalarda
cerrahi gerekir.

Anahtar sozciikler: Ekokardiyografi; pulmoner hipertansiyon; Scimitar
sendromu.

Background: This study aims to evaluate patients diagnosed with
Scimitar syndrome.

Methods: Twelve patients (8 girls, 4 boys; mean age: 4.0+4.8 years;
range 1 month to 16 years) with a mean weight of 16.7+21.8 kg who
were diagnosed with Scimitar syndrome in our clinic between January
2003 and December 2011 were included. Clinical findings of the
patients, physical examination, telecardiography, echocardiography,
cardiac catheterization, and surgical findings and follow-up data were
retrospectively reviewed.

Results: Of 12 patients, five (42%) were considered with infantile
type and seven (58%) with child/adult type Scimitar syndrome.
All patients of infantile type presented with tachypnea and cardiac
failure findings, while one patient with child/adult type had a
history of recurrent lower respiratory tract infection. Additional
cardiac defects were atrial septal defect in seven, coarctation in
one, patent ductus arteriosus in two, and ventricular septal defect
with pulmonary atresia in one patient. Bilateral Scimitary syndrome
was present in one patient. All infantile type patients had severe
pulmonary hypertension, while only one of the child/adult type
patients had mild pulmonary hypertension. Six of nine patients with
aortopulmonary collateral artery underwent transcatheter closure of
the artery. Surgery was performed in 10 patients (83%). One patient
with infantile type in the early postoperative period and another
patient with bilateral Scimitar syndrome who was not operated
during follow-up died due to pulmonary infection.

Conclusion: Scimitar syndrome is a rare syndrome which may
present with different clinical presentations. Patients with child/
adult type disease are often asymptomatic, however, may present
with recurrent pulmonary infections. Although aortopulmonary
collateral occlusion may provide symptomatic relief, surgery is
indicated in patients with obstructed Scimitar vein and additional
cardiac anomalies, in particular.
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Scimitar sendromu (SS) sag akcigerin tamami ya
da bir kisminin pulmoner ven6z doniisiiniin vena kava
inferiora (VKI), VKI-sag atriyum bileskesine veya sag
atriyum alt ucuna olmasidir.l"" Siklig1 2/100.000 canlt
dogumdur. Vena kava inferiora pulmoner venoz doniis
ilk kez 1836 yilinda tanimlanmis olup, 1960 yilinda
akciger grafisinde anormal pulmoner vendz doniisiin sag
kalp sinir1 boyunca olusturdugu Tiirk palasina benzer
goriintii nedeniyle SS olarak adlandirilmistir. Olgularin
2/3’tinde sag pulmoner venlerin tiimii, 1/3’linde ise sade-
ce sag alt pulmoner venler VKI’ye dokiiliir.? Nadiren
iki tarafl1 ya da sol pulmoner venlerin VKI’ye doniisii
seklinde de goriilebilir.®# Scimitar sendromuna siklikla
sag akcigerin degisik derecelerde hipoplazisi, kalbin
dekstropozisyonu, sag pulmoner arter hipoplazisi, sag
akciger alt lobunun abdominal aorttan anormal arteriyel
beslenmesi, pulmoner sekestrasyon, sekundum tipte
atriyal septal defekt (ASD), sag tarafli diyafragmatik
herni eglik edebilir. Sendromun infantil ve ¢ocuk/eris-
kin olmak iizere iki formu vardir. Infantil formu siklikla
ciddi semptomatik olup, ilk birka¢ ay icerisinde tani
konulur iken, ¢ocuk/erigkin formu siklikla asemptoma-
tiktir.>> Her iki tip de benzer siklikta goriiliir.

Bu calismadaki amacimiz klinigimizde tan1 konul-
mug SS’li hastalarin klinik, ekokardiyografik ve kateter
bulgularini irdelemek, cerrahi sonuglarini gozden gecir-
mektir.

HASTALAR VE YONTEMLER

Ocak 2003 - Aralik 2011 tarihleri arasinda klinigi-
mizde SS tanisi konulan ve kateter-anjiyografi yapilan,
ortalama agirliklar1 16.7+21.8 kg (ortanca 9.7 kg) olan
12 hasta (8 kiz, 4 erkek; ort. yas 4.0+4.8 yil; dagilim
1 ay - 16 yil) calismaya alindi. Ekokardiyografi ile SS

oldugu diisiiniilen, ancak kateter anjiyografi yapilama-
dan kaybedilen bir yenidogan calisma dis1 birakildi.
Hastalarin dosya kayitlarindan klinik muayene, telekar-
diyografi, ekokardiyografi, anjiyografi ve kateterizas-
yon bulgular1 geriye doniik olarak incelendi. Yine bu
hastalara ait ameliyat notlari, cerrahi teknik ve ameliyat
sonrasi yogun bakim izlem notlar1 gézden gecirildi.
Ciddi semptomatik olup kalp kateterizasyonunda dnemli
pulmoner hipertansiyon tespit edilen hastalar infantil
tip, bunun disinda kalanlar ¢ocuk/erigkin tip SS olarak
kabul edildi. Pulmoner hipertansiyon, kalp kateterizas-
yonunda ortalama istirahat pulmoner arter basincinin
>25 mmHg 6l¢iilmesi olarak tanimlandi.”! Transtorasik
ekokardiyografi ile pulmoner venlerde akim velositesi-
nin 1.6 m/saniye’nin iizerinde olmasi 6nemli pulmoner
ven darlig1 olarak kabul edildi.®™

BULGULAR

On iki hastadan besi infantil, yedisi cocuk/erigkin
tip SS olarak degerlendirildi. infantil tipteki hastalarin
tiimii tagipne ve kalp yetersizligi bulgulari ile bagvurdu.
Ugilinde ilave olarak morarma bulgular: vardi. Cocuk/
erigkin tipteki hastalarin birinde tekrarlayan alt solunum
yolu enfeksiyonu Oykiisii vardi. Geri kalan hastalardan
besi semptomsuz olup muayene sirasinda duyulan iifii-
rilm nedeniyle klinigimize gonderilmisti. Bir hasta ise
ventrikiiler septal defekt (VSD)-pulmoner atrezi tanili
bir hasta olup iki aylik iken yapilan kalp kateterizasyonu
sirasinda SS tanisi konulmustu.

Infantil tipte SS’li hastalarin birinde (%20), ¢ocuk/
erigkin tipteki hastalarin tigclinde (%43) akciger grafisin-
de karakteristik pala goriintiisii var iken, infantil tipteki
hastalarin tiimiinde, ¢ocuk/erigkin tipteki hastalarin
besinde dekstropozisyon vardi.

Sekil 1. (a, b) Renkli akim ve Doppler inceleme ile Scimitar veninin gosterilmesi, darlik gradyentinin
ol¢tilmesi.
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Tablo 1. Scimitar sendromlu hastalarin demografik, klinik ve kateterizasyon bulgulari

Olgu Tip Yas/ Bagvuru nedeni  Agirlik PAB Kollateral Qp/Qs  Ek kardiyak Tedavi
cinsiyet (kg) (mmHg) sayis1 anomali
1 Cocuk/eriskin 7 y1l/E Sik akciger 22 15 1 1.99 Yok Cerrahi
enfeksiyonu,
ifliriim
Cocuk/erigkin 3 y1l/K Ufiiriim 14.5 27 2 1.75 ASD Cerrahi
3 Infantil 3ay/K  Tasipne, dispne, 3.5 42 1 2.31 ASD, PSSVC, Cerrahi
morarma AK
4% Infantil 1 ay/K  Tasipne, dispne, 5 60 1 2.6 ASD, PDA Medikal
morarma
5 Infantil 3ay/K  Tasipne, dispne 3.6 47 2 23 PDA, ASD Cerrahi
6 Cocuk/erigkin 9 y1l/K Ufiirtim 30 20 Yok 23 Yok Cerrahi
7 Cocuk/eriskin 1.5 yil/E Morarma 7 15 1 VSD-Pulmoner  Cerrahi
atrezi, ASD
8 Cocuk/erigkin 16 y1l/K Ufiiriim 80 16 Yok 1.75 Yok Cerrahi
9 Infantil 1 ay/K  Tagipne, dispne, 37 42 Yok 1.8 ASD, PSSVC, Cerrahi
morarma mitral kapak ve
sol ventrikiil
hipoplazisi
(hafif)
10 Infantil 1ay/K  Tasipne, dispne 3.5 46 1 2.0 Yok Cerrahi
11 Cocuk/erigkin 5.5 y1l/E Ufiiriim 15 20 1 2.2 ASD Cerrahi
12 Cocuk/erigkin 4.7 y1l/K Ufiiriim 18 22 1 1.2 Yok izlem

PAB: Ortalama pulmoner arter basinci; Qp: Pulmoner akim; Qs: Sistemik akim; ASD: Atriyal septal defekt; PSSVC: Persistan sol superior vena kava; AK: Aort
koarktasyonu; * Bilateral Scimitar sendromlu olgu; PDA: Patent duktus arteriyozus; VSD: Ventrikiiler septal defekt.

Ventrikiiler septal defekt-pulmoner atrezili hasta
hari¢ hastalarin hepsinde tani1 ekokardiyografi ile
kondu. Ekokardiyografik incelemede infantil SS’li
hastalarin tiimiinde sag kalp bosluklarinda genisleme
ve VKI akim hizinda artis saptandi. Hastalarin hep-
sinde anormal ven6z doniise (Scimitar veni) ait akim
goriildii. Iki hastada Scimitar veninin VKI'ye agilig
yerinde darliga bagl olarak akim hizinda artis vardi
(akim hizlar1 sirasi ile 3 m/sn ve 3.3 m/sn) (Sekil 1).
Infantil SS’li hastalarin birinde ilave anomali sap-
tanmazken dordiinde ASD saptandi. Atriyal septal
defekte ilave olarak ikisinde patent duktus arteriyo-
zus (PDA), ikisinde kalict sol superiyor vena kava
(SVC), birinde aort koarktasyonu, birinde hafif sol
ventrikiil ve mitral kapak hipoplazisi vardi. Cocuk/
erigkin SS’li hastalarin altisinda sag kalp boglukla-
rinda genisleme saptandi. Bu hastalarin dordiinde
ilave anomali saptanmazken, ikisinde ASD, birinde
ise VSD-pulmoner atrezi ile birlikte ASD saptandi.
Scimitar sendromlu hastalarin demografik, klinik ve
kateterizasyon bulgular1 Tablo 1’de, ekokardiyografi
bulgular1 Tablo 2°de verilmistir.

Infantil SS’li iki, cocuk/eriskin tipte iki olmak
lizere dort hastada bilgisayarli tomografi (BT) cekildi.

Bilgisayarli tomografide bu hastalarin tiimiinde kalbin
sag gogiis yarisina dogru yer degistirmis oldugu, sag
akcigerin ve sag pulmoner arterin hipoplazik oldugu,
sag pulmoner venlerin diyafragmanin altinda VKI'ye
acildig goriildii.

Hastalarin tiimiine kalp kateterizasyonu yapildi.
Kateterizasyonda; infantil tipte SS’li hastalarin tiimiinde
sag pulmoner venlerin tamami VKI’ye agilmakta iken
bir hastada hem sag hem de sol pulmoner venlerin tiimii
VKi’ye acilmakta idi (Sekil 2). Bu hastada abdominal
aorttan sag akcigere giden besleme arteri de mevcut
olup iki tarafli SS olarak degerlendirildi. Infantil tip-
teki SS’li iki hastada Scimitar veninin VKI’ye agilim
yerinde darlik vardi. Bu iki hastada darligin proksi-
malinde sirasiyla 32 ve 35 mmHg basing gradiyenti
alindi. Cocuk/erigkin tipteki SS’li hastalarin besinde
sag pulmoner venlerin tiimii, ikisinde sag alt pulmoner
venler VKI’ye agilmakta idi. Infantil tipteki hastalarin
tiimiinde sag pulmoner arter degisik derecelerde hipop-
lazik iken, ¢cocuk/erigkin tipteki hastalarin altisinda sag
pulmoner arter sola gore hipoplazik olarak degerlen-
dirildi. Infantil tipteki hastalarin tiimii ciddi pulmoner
hipertansiyonlu iken (ortalama pulmoner arter basinci
47 mmHg), cocuk/erigskin tipteki hastalarin altisinda
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Tablo 2. Scimitar sendromlu hastalarin ekokardiyografik bulgulari

Infantil tip Cocuk/erigkin tip
Say1 Say1

Dekstropozisyon 5 5
Sag kalp bosluklarinda genisleme 5 6
Scimitar veni 5 7
Scimitar veninde darlik 2 -
Atriyal septal defekt 4 3
Ilave kardiyak anomaliler

Ventrikiiler septal defekt-pulmoner atrezi 1

Patent duktus arteriyozus 2

Aort koarktasyonu 1

Persistan sol superior vena kava 2

Mitral kapak ve sol ventrikiil hipoplazisi 1

ortalama pulmoner arter basinci normal sinirlarda,
birinde ise hafif yiiksek (27 mmHg) idi.

Infantil SS hastalariin doérdiinde (%80) abdominal
aorttan sag akcigere giden besleme arterinin oldugu
goriildii. Bir hastada Gianturco coil, birinde vaskiiler
plak ile besleme arterleri tikandi. Iki tarafli SS’li hasta-
da ise iki adet besleme arteri olup her ikisi de Gianturco
coil ile tikandi. Bir hastada ise beslenme arteri ¢ok
ince oldugu icin tikamaya gerek goriilmedi (Sekil 3’de
kateterizasyonda aortopulmoner besleme arteri ve coil
ile tikanmig besleme arteri gosterilmistir). Infantil SS’li
hastalarin birinde ilave olarak aort koarktasyonu mevcut
olup koarktasyon bolgesinde 28 mmHg gradiyent vardi.
Bu hastaya ayn1 seansta koarktasyon balon anjiyoplasti
islemi de o nedenle yapilmisti. Cocuk/erigkin tipteki
SS’li hastalardan besinde (%71) abdominal aorttan

Sekil 2. Pulmoner arter anjiyogrami sonrasinda iki tarafli
Scimitar veninin goriintiilenmesi.
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sag akcigere giden besleme arteri goriildii. Bir hastada
sokiilebilir balon, birinde iki adet vaskiiler plak, VSD-
pulmoner atrezili hastada ise Gianturco coil ile besleme
arterleri tikand1. iki hastada ise besleme arterleri ince
oldugu icin tikamaya gerek goriilmedi.

Iki tarafl1 SS tanisi konulan hasta kalp kateterizasyo-
nu sonrasinda medikal olarak izleme alindi. Digoksin,
furosemid baglandi. Tasipnesi ve dispnesi kismen geri-
leyen hasta taburcu edildi. Ancak bir ay sonra gecirdigi
akciger enfeksiyonu sirasinda kaybedildi.

Cerrahi girisimlerde; transsekte edilen Scimitar
veninin sol atriyuma direkt anastomozu ya da otolog
perikarddan olusturulan tiinel yoluyla ASD’den sol
atriyuma yonlendirilmesi teknikleri uygulandi. Tiim
hastalarda medyan sternotomi sonrasi aort ve bikaval
kaniilasyon ile kardiyopulmoner baypasa gecilirken
iki hastada ayrica tespit edilen kalict sol SVC selektif
olarak kaniile edildi. Kardiyopulmoner baypas baglan-
gicinda iki hastada PDA ligasyonu yapildi. Aort koark-
tasyonu ve VSD-pulmoner atrezisi olan hastalar diginda
tiim hastalarda 32 °C sistemik hipotermi altinda anteg-
rad kan kardiyoplejisi ile kardiyak arrest saglandi. Aort
koarktasyonu olan hastada 24 °C sistemik hipotermiye
inilerek antegrad selektif serebral perfiizyon uygula-
nirken kardiyak arrest altinda once koarktasyon tami-
ri gerceklestirildi. Ventrikiiler septal defekt-pulmoner
atrezili hastada ise 28 °C sistemik hipotermi saglanarak
kardiyak arrest sonrasi dncelikle VSD politetrafloroe-
tilen (PTFE) yama kullanilarak kapatildi, daha sonra
Scimitar venine yonelik tamir gerceklestirildi ve 1sinma
periyodunda No: 17 biyolojik kapakli kondiiit sag vent-
rikiil ile pulmoner arter arasina interpoze edildi. Infantil
tipteki cerrahi girisim uygulanan dort hastadan ikisinde
pulmoner venler sol atriyuma anastomoze edilirken
diger iki hastada ASD igerisinden tiinel olusturularak
sol atriyuma yonlendirildi. Bu hastalardan biri cerrahi
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Sekil 3. (a) Kateterizasyonda sag akcigere giden aortopulmoner besleme arteri ve (b) besleme arterinin
coil ile tikanmig goriintiisii.

sonrast yogun bakim izlemi sirasinda pulmoner hiper-
tansif atak nedeniyle kaybedildi. Bu olgu Scimitar veni-
nin VKI’ye agilim yerinde ciddi darlig1 olan bir hasta
idi. Cocuk/erigkin tipteki hastalarin altis1 cerrahi olarak
diizeltildi. Dort hastada sol atriyuma direkt anastomoz,
iki hastada pulmoner venler ASD icerisinden tiinel olus-
turularak sol atriyuma yonlendirildi. Bir hastada ise sag
kalp bosluklar1 normal genislikte olup, kateterizasyon-
da Qp/Qs 1.2 olarak ol¢iildii ve cerrahi girisime gerek
duyulmadi.

Cerrahi girigim uygulanan toplam dokuz hastada
cerrahi sonrasi ortalama 26.4 ay (dagilim 4-96 ay)
izlem siiresinde ekokardiyografik inceleme ile darlik
saptanmadi.

TARTISMA

Scimitar sendromu nadir goriilen ve farkli klinik tab-
lolarla karsimiza ¢ikabilen bir sendromdur. Kadinlarda
daha sik goriildiigii bildirilmistir.™'% Benzer sekilde
hastalarimizin da sekizi (%67) kizdi.

Infantil tip SS kural olarak erken dénemde semp-
tomatik olup yasamin ilk birkac ayinda tanist konulur.
Tagipne, biiyiime gelisme geriligi ve kalp yetersizligi
baslica bulgulardir. Infantil tip SS’li hastalarimizin
tiimii benzer bulgular ile bagvurdu. Pulmoner hipertan-
siyon varliginda ASD mevcut ise siyanoz da goriilebilir.
Infantil tipteki hastalarimizin hepsi ciddi pulmoner
hipertansiyonlu olup i¢ii siyanotikti. Cok merkezli
bir calismada 25 infantil SS’li olgunun tiimiinde ciddi
kalp ve solunum yetersizliginin bulundugu, 23’iiniin ise
pulmoner hipertansif oldugu bildirilmigtir.'! Hastaligin
cocuk/erigkin formu siklikla asemptomatik ya da hafif
semptomatiktir. Semptomsuz hastalar siklikla muayene

sirasinda duyulan iifiiriim veya bagka nedenlerle cekilen
akciger grafisinde SS’ye 0zgii Tiirk palast goriinimii
nedeniyle degerlendirilirken tani konulur. Hastalarin
geri kalan kismi ise hafif solunum sikintisi, halsizlik ve
sag akciger alt lobunu (sekestre akciger alant) tutan tek-
rarlayan akciger enfeksiyonu 6ykiisii ile bagvurur.2912

Gogiis rontgeninde sag akciger alt lobunda Scimitar
veninin neden oldugu karakteristik pala goriintiisii, sag
akciger hipoplazisi nedeniyle hacim kaybi ve kalbin
dekstropozisyonu goriilebilir. Tiirk palasit goriiniimii
cocuk/erigkin tipteki olgularin %70’inde goriiliirken,
infantil tipteki olgularin sadece %10’unda goriiliir.”
Infantil olgulardaki sag akciger hipoplazisinin daha sik
ve agir olmasi, sol akcigerin kompansatuvar asir1 hava-
lanmasina bagli dekstropozisyonun asirt olmast Tiirk
palasi goriintiisiiniin daha az goriilmesine neden olur.”!

Ekokardiyografik inceleme taninin en 6nemli basa-
maklarindandir. Sag ventrikiil, sag atriyum ve VKI'deki
genisleme, VKI akim hizindaki artis, VKI’ye acilan
vendz yapi, sag pulmoner arter hipoplazisi, pulmoner
hipertansiyonun varligi ve ilave kardiyak anomaliler
gosterilebilir. Caligmamizda da VSD-pulmoner atrezili
hasta disindaki hastalarin hepsinde ekokardiyografide
sag atriyum ve sag ventrikiildeki genisleme, Scimitar
veni gosterilmigstir. Scimitar sendromu ile birlikteligi
en sik bildirilen kardiyak anomali sekundum ASD
olup, infantil tipte SS’li olgularin %80-90’1nda, cocuk/
erigkin tipte ise %20’sinde vardir.>!"""*! Calismamizda
da ASD en sik goriilen ilave kardiyak defektti. Atriyal
septal defek disinda PDA, VSD, pulmoner ven darligi,
subaortik darlik, aort koarktasyonu, aortik ark hipop-
lazisi gibi sol taraf tikayici lezyonlar: SS ile birlikteligi
bildirilen kardiyak defeklerdir. Scimitar sendromunun
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VSD-pulmoner atrezi ile birlikteligi olgu yayinlar: sek-
linde bildirilmigtir."* Olgularin %10-20’sinde Scimitar
vende de darlik olabilir.

Son yillarda tanida yaygin olarak kullanilan ¢ok-
kesitli spiral BT, siipheli olgularda ameliyat &ncesi
uygun cerrahi iglemin belirlenmesi amaciyla vaskiiler,
trakeobrongiyal ve pulmoner parankimal anomalilerin
komsu yapilarla iligkisinin degerlendirilmesinde invaziv
olmayan bir yontem olarak kullanilabilir.!">!

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi taninin kesin-
lestirilmesi, pulmoner vendz anatominin gosterilmesi,
pulmoner hipertansiyonun derecesinin belirlenmesinde
en 6nemli yontemdir.>>6!121 Sag pulmoner arter hipop-
lazisi, anormal doniis gosteren pulmoner venlerin sayisi,
abdominal aorttan akciere giden anormal besleme
arteri gosterilebilir. Caligmamizda hastalarin %92’sinde
degisik derecelerde sag pulmoner arter hipoplazisi,
%75’inde anormal besleme arteri saptandi. Infantil tipte
SS’li olgularin %75-93’iinde, ¢ocuk/eriskin tipte ise
olgularin yarisinda anormal besleme arterinin varligi
bildirilmigtir.213

Sag pulmoner venin Scimitar benzeri gorii-
niim olusturup normal olarak sol atriyumla bag-
lantili oldugu az sayida olgu bildirilmis olup, bu
durum kivrimli (tortuous) sag pulmoner ven olarak
adlandirilmaktadir."® Nadiren anormal doniis gosteren
pulmoner ven hem IVC hem de sol atriyuma agilabilir.
Bu durum ise “dual drenaj” olarak adlandirilir."”! Her
iki durum SS’nin varyanti olarak degerlendirilmekte-
dir. Hastalarimizin higbirinde dual drenaj saptanmadi.

Sol-sag sant (anormal pulmoner ven nedeniyle),
sistemik arteriyel kollateral, pulmoner vaskiiler yatakta
restriksiyon, pulmoner venéz darlik, ilave kardiyak ano-
maliler, 1srarct pulmoner hipertansiyon SS’de pulmoner
hipertansiyonun nedenleridir.>>6!12 Hastalarimizda da
pulmoner hipertansiyon nedenleri irdelendiginde iki-
sinde tikayici Scimitar veni, birinde aort koarktasyonu,
ikisinde PDA varlig1 ve dordiinde de aortopulmoner bes-
leme arterinin varlifinin pulmoner hipertansiyon geli-
simine katkida bulundugu diisiiniildii. Calismamizda
infantil hastalarin tiimii ciddi pulmoner hipertansiyonlu
iken, cocuk/erigkin hastalardan sadece birinde pulmo-
ner arter basinci hafif yiiksek idi. Dupuis ve ark.!'?
caligmalarinda ¢ocuk/erigkin tipteki SS’li 122 olgunun
28’inde hafif pulmoner hipertansiyon oldugunu bildir-
mislerdir.

Kalp yetersizligi, biiylime gelisme geriligi olma-
yan infantlar cerrahi girigim oncesinde medikal takip
edilebilir. Ancak pulmoner hipertansiyon varlig1 veya
medikal tedavi ile semptomlar1 kontrol altina alinama-
yan olgularda erken donemde cerrahi girisim gerekir.
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Semptomatik infantil SS’li olgularda sistemik besleme
arterinin tikanmasi, sag pndmonektomi ve tam diizelt-
me onerilen tedavi yontemleridir. Ozellikle konjestif
kalp yetersizligi olan infantlarda aortopulmoner besle-
me arterinin kateterizasyon yontemiyle tikanmasi 6ne-
rilen en iyi ve en basit tedavi sekli olup siklikla semp-
tomlarin ve pulmoner hipertansiyonun gerilemesine
katkida bulunur.'>'%19 Ozellikle ilave kardiyak ano-
malisi olan olgularda aortopulmoner besleme arterinin
tikanmasi cerrahi girisimin geciktirilerek daha uygun
sartlarda yapilmasina yardimci olabilir."* Bizim ¢alig-
mamamizda da infantil SS’li hastalarin iiclinde farkl
cihazlar ile aortopulmoner besleme arterinde tikanma
sagland. Iki tarafli SS’li hastada aortopulmoner bes-
leme arterlerinin transkateter yontemle kapatilmasi ile
semptomatik iyilesme saglandi. Literatiirde iki tarafli
SS son derecede nadir olup, bildirilen olgularda ise
hastamizda oldugu gibi konservatif kalinmigtir.™ Bu
hasta kalp kateterizasyonundan bir ay sonra gecirdigi
akciger enfeksiyonu nedeniyle kaybedildi. Infantil tipte
SS ile birlikte aort koarktasyonu olan hastada ise hem
aortopulmoner besleme arterinin tikanmasi hem de
koarktasyona balon anjiyoplasti islemi kismen semp-
tomatik iyilesme sagladi. Ancak Scimitar veni tikayici
olup pulmoner hipertansiyonu gerilemediginden cerra-
hi girisim uygulandi.

Infantil tip SS’de ozellikle ilave anomalilerin varli-
ginda cerrahi tedavinin mortalitesi yiiksektir. Dupuis
ve ark.""! 25 infantil SS’li olgudan cerrahi tedavi uygu-
lanan 15 olgunun dokuzunun kaybedildigini, yasayan
alt1 olgunun besinde sadece aortopulmoner besleme
arterinin baglandigini bildirmislerdir. Cok merkezli bir
calismada (ECHSA caligmasi) 38 infantil SS’1i olgunun
%10.8’inde cerrahi sonrasi mortalite bildirilmigtir.”
Calismamizda cerrahi tedavi sonrasi infantil SS’li has-
talardan biri kaybedildi. Scimitar veni tikayici olan bu
olgu cerrahi sonras: erken donemde pulmoner hipertan-
sif kriz nedeniyle kaybedilmisti.

Cocuk/erigkin tipte SS’de pulmoner-sistemik akim-
lar oraninin 1.5’in lizerinde olmasi, pulmoner HT var-
l1g1 ve sag akciger alt lobunu tutan tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 cerrahi girisim igin endikasyonlardir.2-4!
Hastalarimizin beginde pulmoner-sistemik akimlar
orant 1.5’in iizerinde idi ve ilave olarak bu hastalarin
birinde tekrarlayan sag akciger enfeksiyonu oykiisii
vardi. Bu hastalara ve VSD-pulmoner atrezili hastaya
cerrahi girisim uygulandi. Cocuk/erigkin SS’li hasta-
larda pulmoner hipertansiyon yok ise cerrahi sonrasi
prognoz son derece iyidir. Dupuis ve ark.'” 122 cocuk/
erigskin SS’1i olgunun dordiinde cerrahi sonrasinda mor-
talite bildirirler iken, ECHSA calismasinda mortalite
bildirilmemistir.”



Demir ve ark. Farkl klinik tablolar

Pnomonektomi genellikle sag akciger enfarkti, sag
pulmoner arter atrezisi ve sag pulmoner venlerin sol
atriyuma yonlendirilemedigi olgularda uygulanir.>>9!
Calismamizda pnomonektomi gerceklestirdigimiz hasta
olmadi.

Ameliyat sonras: takiplerde Scimitar veninin tikan-
masi 6nemli bir sorundur.®'2?! Calismamizda cerrahi
girigim uygulanip sag kalan dokuz hastada ortalama 24
aylik takip siiresince darlik saptanmadi. Cokmerkezli
bir calismada ameliyat sonrasi ortalama on yillik izlem-
lerde Scimitar veninin darlig1 nedeniyle girisim gerek-
tirmeme orani %84.5 olarak bildirilmis, ancak direkt
anastomoz veya intrakardiyak tiinel olusturularak ame-
liyat edilen olgular arasinda fark bildirilmemistir."

Hastalarimizda ameliyat sonrasi akciger sintigrafi-
sinin yapilmamig olmasi, dolayisiyla sag akcigerin ana-
tomisi ve fonksiyonel durumunun degerlendirilememis
olmas1 bu ¢calismanin kisitliliklarindandir.

Sonug olarak, SS farkli klinik bulgularla karsimiza
cikan nadir bir sendromdur. Infantil tipteki olgular sik-
likla ciddi olarak semptomatiktir. Cocuk/erigkin tipteki
olgular ise siklikla asemptomatik veya bazen tekrarla-
yan akciger enfeksiyonu tablosu ile bagvurabilmektedir.
Aorto-pulmoner besleme arterinin tikanmasi sempto-
matik iyilesme saglayabilir. Ancak 6zellikle Scimitar
veni tikayici ve ilave kardiyak anomali bulunan olgular-
da cerrahi girisim gerekir.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir ¢ikar cakigmasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin aragtirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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