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Scimitar sendromu: Farklı klinik tablolar ve sonuçlar

Scimitar syndrome: different clinical presentations and results

Fadli Demir,1 Halil İbrahim Demir,1 İlker Kemal Yücel,1 Reyhan Dedeoğlu,1 Abdullah Erdem,3

Numan Ali Aydemir,2 Ahmet Çelebi1

Amaç: Bu çalışmada Scimitar sendromu tanısı konulmuş hastalar 
değerlendirildi.
Çalışmaplanı:Çalışmaya Ocak 2003 - Aralık 2011 tarihleri arasın-
da kliniğimizde Scimitar sendromu tanısı konulmuş ortalama ağır-
lıkları 16.7±21.8 kg olan, 12 hasta (8 kız, 4 erkek; ort. yaş 4.0±4.8 
yıl; dağılım 1 ay - 16 yıl), alındı. Hastaların klinik bulguları, fizik 
muayene, telekardiyografi, ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu 
ve cerahi bulguları ve izlem verileri geriye dönük olarak gözden 
geçirildi.
Bul gu lar: On iki hastadan beşi (%42) infantil tip ve yedisi (%58) 
çocuk/erişkin tip Scimitar sendromu olarak değerlendirildi. İnfantil 
tipteki hastaların tümünde taşipne ve kalp yetersizliği bulguları var-
ken, çocuk/erişkin tipteki hastaların birinde tekrarlayan alt solunum 
yolu enfeksiyonu öyküsü vardı. Ek kardiyak defektler hastaların 
yedisinde atriyal septal defekt, birinde aort koarktasyonu, ikisinde 
patent duktus arteriyozus ve birinde ventriküler septal defekt ile 
pulmoner atrezi idi. Bir hastada iki taraflı Scimitar sendromu vardı. 
İnfantil Scimitar sendromlu hastaların tümü şiddetli pulmoner 
hipertansiyonlu iken, çocuk/erişkin tipteki hastalardan biri hafif 
pulmoner hipertansiyonlu idi. Aortopulmoner kollateral arter sap-
tanan dokuz hastadan altısında arter transkateter yolla kapatıldı. On 
hastaya (%83) cerrahi girişim uygulandı. İnfantil Scimitar sendrom-
lu bir hasta ameliyat sonrası erken dönemde, ameliyat edilmeyen 
iki taraflı Scimitar sendromlu diğer bir hasta ise takipte akciğer 
enfeksiyonu nedeniyle kaybedildi.
Sonuç: Scimitar sendromu farklı klinik tablolarla seyrede-
bilen nadir bir sendromdur. Çocuk/erişkin tip hastalığı olan 
hastalar sıklıkla asemptomatiktir; ancak tekrarlayan akciğer 
enfeksiyonları da izlenebilir. Aortopulmoner kollateral oklüz-
yon semptomatik iyileşme sağlayabilse de özellikle Scimitar 
veni tıkanmış ve ilave kardiyak anomalisi bulunan hastalarda 
cerrahi gerekir.
Anah tar söz cük ler: 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.
Keywords: Echocardiography; pulmonary hypertension; Scimitar 
syndrome.
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Scimitar sendromu (SS) sağ akciğerin tamamı ya 
da bir kısmının pulmoner venöz dönüşünün vena kava 
inferiora (VKİ), VKİ-sağ atriyum bileşkesine veya sağ 
atriyum alt ucuna olmasıdır.[1] Sıklığı 2/100.000 canlı 
doğumdur. Vena kava inferiora pulmoner venöz dönüş 
ilk kez 1836 yılında tanımlanmış olup, 1960 yılında 
akciğer grafisinde anormal pulmoner venöz dönüşün sağ 
kalp sınırı boyunca oluşturduğu Türk palasına benzer 
görüntü nedeniyle SS olarak adlandırılmıştır. Olguların 
2/3’ünde sağ pulmoner venlerin tümü, 1/3’ünde ise sade-
ce sağ alt pulmoner venler VKİ’ye dökülür.[1,2] Nadiren 
iki taraflı ya da sol pulmoner venlerin VKİ’ye dönüşü 
şeklinde de görülebilir.[3,4] Scimitar sendromuna sıklıkla 
sağ akciğerin değişik derecelerde hipoplazisi, kalbin 
dekstropozisyonu, sağ pulmoner arter hipoplazisi, sağ 
akciğer alt lobunun abdominal aorttan anormal arteriyel 
beslenmesi, pulmoner sekestrasyon, sekundum tipte 
atriyal septal defekt (ASD), sağ taraflı diyafragmatik 
herni eşlik edebilir. Sendromun infantil ve çocuk/eriş-
kin olmak üzere iki formu vardır. İnfantil formu sıklıkla 
ciddi semptomatik olup, ilk birkaç ay içerisinde tanı 
konulur iken, çocuk/erişkin formu sıklıkla asemptoma-
tiktir.[2,5,6] Her iki tip de benzer sıklıkta görülür.

Bu çalışmadaki amacımız kliniğimizde tanı konul-
muş SS’li hastaların klinik, ekokardiyografik ve kateter 
bulgularını irdelemek, cerrahi sonuçlarını gözden geçir-
mektir.

HASTALAR VE YÖNTEMLER
Ocak 2003 - Aralık 2011 tarihleri arasında kliniği-

mizde SS tanısı konulan ve kateter-anjiyografi yapılan, 
ortalama ağırlıkları 16.7±21.8 kg (ortanca 9.7 kg) olan 
12 hasta (8 kız, 4 erkek; ort. yaş 4.0±4.8 yıl; dağılım 
1 ay - 16 yıl) çalışmaya alındı. Ekokardiyografi ile SS 

olduğu düşünülen, ancak kateter anjiyografi yapılama-
dan kaybedilen bir yenidoğan çalışma dışı bırakıldı. 
Hastaların dosya kayıtlarından klinik muayene, telekar-
diyografi, ekokardiyografi, anjiyografi ve kateterizas-
yon bulguları geriye dönük olarak incelendi. Yine bu 
hastalara ait ameliyat notları, cerrahi teknik ve ameliyat 
sonrası yoğun bakım izlem notları gözden geçirildi. 
Ciddi semptomatik olup kalp kateterizasyonunda önemli 
pulmoner hipertansiyon tespit edilen hastalar infantil 
tip, bunun dışında kalanlar çocuk/erişkin tip SS olarak 
kabul edildi. Pulmoner hipertansiyon, kalp kateterizas-
yonunda ortalama istirahat pulmoner arter basıncının 
≥25 mmHg ölçülmesi olarak tanımlandı.[7] Transtorasik 
ekokardiyografi ile pulmoner venlerde akım velositesi-
nin 1.6 m/saniye’nin üzerinde olması önemli pulmoner 
ven darlığı olarak kabul edildi.[8]

BULGULAR
On iki hastadan beşi infantil, yedisi çocuk/erişkin 

tip SS olarak değerlendirildi. İnfantil tipteki hastaların 
tümü taşipne ve kalp yetersizliği bulguları ile başvurdu. 
Üçünde ilave olarak morarma bulguları vardı. Çocuk/
erişkin tipteki hastaların birinde tekrarlayan alt solunum 
yolu enfeksiyonu öyküsü vardı. Geri kalan hastalardan 
beşi semptomsuz olup muayene sırasında duyulan üfü-
rüm nedeniyle kliniğimize gönderilmişti. Bir hasta ise 
ventriküler septal defekt (VSD)-pulmoner atrezi tanılı 
bir hasta olup iki aylık iken yapılan kalp kateterizasyonu 
sırasında SS tanısı konulmuştu.

İnfantil tipte SS’li hastaların birinde (%20), çocuk/
erişkin tipteki hastaların üçünde (%43) akciğer grafisin-
de karakteristik pala görüntüsü var iken, infantil tipteki 
hastaların tümünde, çocuk/erişkin tipteki hastaların 
beşinde dekstropozisyon vardı.

Şekil 1. (a, b) Renkli akım ve Doppler inceleme ile Scimitar veninin gösterilmesi, darlık gradyentinin 
ölçülmesi.

(a) (b)
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Ventriküler septal defekt-pulmoner atrezili hasta 
hariç hastaların hepsinde tanı ekokardiyografi ile 
kondu. Ekokardiyografik incelemede infantil SS’li 
hastaların tümünde sağ kalp boşluklarında genişleme 
ve VKİ akım hızında artış saptandı. Hastaların hep-
sinde anormal venöz dönüşe (Scimitar veni) ait akım 
görüldü. İki hastada Scimitar veninin VKİ’ye açılış 
yerinde darlığa bağlı olarak akım hızında artış vardı 
(akım hızları sırası ile 3 m/sn ve 3.3 m/sn) (Şekil 1). 
İnfantil SS’li hastaların birinde ilave anomali sap-
tanmazken dördünde ASD saptandı. Atriyal septal 
defekte ilave olarak ikisinde patent duktus arteriyo-
zus (PDA), ikisinde kalıcı sol superiyor vena kava 
(SVC), birinde aort koarktasyonu, birinde hafif sol 
ventrikül ve mitral kapak hipoplazisi vardı. Çocuk/
erişkin SS’li hastaların altısında sağ kalp boşlukla-
rında genişleme saptandı. Bu hastaların dördünde 
ilave anomali saptanmazken, ikisinde ASD, birinde 
ise VSD-pulmoner atrezi ile birlikte ASD saptandı. 
Scimitar sendromlu hastaların demografik, klinik ve 
kateterizasyon bulguları Tablo 1’de, ekokardiyografi 
bulguları Tablo 2’de verilmiştir.

İnfantil SS’li iki, çocuk/erişkin tipte iki olmak 
üzere dört hastada bilgisayarlı tomografi (BT) çekildi. 

Bilgisayarlı tomografide bu hastaların tümünde kalbin 
sağ göğüs yarısına doğru yer değiştirmiş olduğu, sağ 
akciğerin ve sağ pulmoner arterin hipoplazik olduğu, 
sağ pulmoner venlerin diyafragmanın altında VKİ’ye 
açıldığı görüldü.

Hastaların tümüne kalp kateterizasyonu yapıldı. 
Kateterizasyonda; infantil tipte SS’li hastaların tümünde 
sağ pulmoner venlerin tamamı VKİ’ye açılmakta iken 
bir hastada hem sağ hem de sol pulmoner venlerin tümü 
VKİ’ye açılmakta idi (Şekil 2). Bu hastada abdominal 
aorttan sağ akciğere giden besleme arteri de mevcut 
olup iki taraflı SS olarak değerlendirildi. İnfantil tip-
teki SS’li iki hastada Scimitar veninin VKİ’ye açılım 
yerinde darlık vardı. Bu iki hastada darlığın proksi-
malinde sırasıyla 32 ve 35 mmHg basınç gradiyenti 
alındı. Çocuk/erişkin tipteki SS’li hastaların beşinde 
sağ pulmoner venlerin tümü, ikisinde sağ alt pulmoner 
venler VKİ’ye açılmakta idi. İnfantil tipteki hastaların 
tümünde sağ pulmoner arter değişik derecelerde hipop-
lazik iken, çocuk/erişkin tipteki hastaların altısında sağ 
pulmoner arter sola göre hipoplazik olarak değerlen-
dirildi. İnfantil tipteki hastaların tümü ciddi pulmoner 
hipertansiyonlu iken (ortalama pulmoner arter basıncı 
47 mmHg), çocuk/erişkin tipteki hastaların altısında 

Tablo 1. Scimitar sendromlu hastaların demografik, klinik ve kateterizasyon bulguları

 Olgu Tip Yaş/ Başvuru nedeni Ağırlık PAB Kollateral Qp/Qs Ek kardiyak Tedavi
   cinsiyet  (kg) (mmHg) sayısı  anomali

 1 Çocuk/erişkin 7 yıl/E Sık akciğer 22 15 1 1.99 Yok Cerrahi
    enfeksiyonu,
    üfürüm
 2 Çocuk/erişkin 3 yıl/K Üfürüm 14.5 27 2 1.75 ASD Cerrahi
 3 İnfantil 3 ay/K Taşipne, dispne, 3.75 42 1 2.31 ASD, PSSVC, Cerrahi
    morarma     AK
 4* İnfantil 1 ay/K Taşipne, dispne, 5 60 1 2.6 ASD, PDA Medikal
    morarma
 5 İnfantil 3 ay/K Taşipne, dispne 3.6 47 2 2.3 PDA, ASD Cerrahi
 6 Çocuk/erişkin 9 yıl/K Üfürüm 30 20 Yok 2.3 Yok Cerrahi
 7 Çocuk/erişkin 1.5 yıl/E Morarma 7 15 1  VSD-Pulmoner Cerrahi
         atrezi, ASD
 8 Çocuk/erişkin 16 yıl/K Üfürüm 80 16 Yok 1.75 Yok Cerrahi
 9 İnfantil 1 ay/K Taşipne, dispne, 3.7 42 Yok 1.8 ASD, PSSVC,  Cerrahi
    morarma     mitral kapak ve
         sol ventrikül
         hipoplazisi
         (hafif)
 10 İnfantil 1 ay/K Taşipne, dispne 3.5 46 1 2.0 Yok Cerrahi
 11 Çocuk/erişkin 5.5 yıl/E Üfürüm 15 20 1 2.2 ASD Cerrahi
 12 Çocuk/erişkin 4.7 yıl/K Üfürüm 18 22 1 1.2 Yok İzlem
PAB: Ortalama pulmoner arter basıncı; Qp: Pulmoner akım; Qs: Sistemik akım; ASD: Atriyal septal defekt; PSSVC: Persistan sol superior vena kava; AK: Aort 
koarktasyonu; * Bilateral Scimitar sendromlu olgu; PDA: Patent duktus arteriyozus; VSD: Ventriküler septal defekt.
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ortalama pulmoner arter basıncı normal sınırlarda, 
birinde ise hafif yüksek (27 mmHg) idi.

İnfantil SS hastalarının dördünde (%80) abdominal 
aorttan sağ akciğere giden besleme arterinin olduğu 
görüldü. Bir hastada Gianturco coil, birinde vasküler 
plak ile besleme arterleri tıkandı. İki taraflı SS’li hasta-
da ise iki adet besleme arteri olup her ikisi de Gianturco 
coil ile tıkandı. Bir hastada ise beslenme arteri çok 
ince olduğu için tıkamaya gerek görülmedi (Şekil 3’de 
kateterizasyonda aortopulmoner besleme arteri ve coil 
ile tıkanmış besleme arteri gösterilmiştir). İnfantil SS’li 
hastaların birinde ilave olarak aort koarktasyonu mevcut 
olup koarktasyon bölgesinde 28 mmHg gradiyent vardı. 
Bu hastaya aynı seansta koarktasyon balon anjiyoplasti 
işlemi de o nedenle yapılmıştı. Çocuk/erişkin tipteki 
SS’li hastalardan beşinde (%71) abdominal aorttan 

sağ akciğere giden besleme arteri görüldü. Bir hastada 
sökülebilir balon, birinde iki adet vasküler plak, VSD-
pulmoner atrezili hastada ise Gianturco coil ile besleme 
arterleri tıkandı. İki hastada ise besleme arterleri ince 
olduğu için tıkamaya gerek görülmedi.

İki taraflı SS tanısı konulan hasta kalp kateterizasyo-
nu sonrasında medikal olarak izleme alındı. Digoksin, 
furosemid başlandı. Taşipnesi ve dispnesi kısmen geri-
leyen hasta taburcu edildi. Ancak bir ay sonra geçirdiği 
akciğer enfeksiyonu sırasında kaybedildi.

Cerrahi girişimlerde; transsekte edilen Scimitar 
veninin sol atriyuma direkt anastomozu ya da otolog 
perikarddan oluşturulan tünel yoluyla ASD’den sol 
atriyuma yönlendirilmesi teknikleri uygulandı. Tüm 
hastalarda medyan sternotomi sonrası aort ve bikaval 
kanülasyon ile kardiyopulmoner baypasa geçilirken 
iki hastada ayrıca tespit edilen kalıcı sol SVC selektif 
olarak kanüle edildi. Kardiyopulmoner baypas başlan-
gıcında iki hastada PDA ligasyonu yapıldı. Aort koark-
tasyonu ve VSD-pulmoner atrezisi olan hastalar dışında 
tüm hastalarda 32 °C sistemik hipotermi altında anteg-
rad kan kardiyoplejisi ile kardiyak arrest sağlandı. Aort 
koarktasyonu olan hastada 24 °C sistemik hipotermiye 
inilerek antegrad selektif serebral perfüzyon uygula-
nırken kardiyak arrest altında önce koarktasyon tami-
ri gerçekleştirildi. Ventriküler septal defekt-pulmoner 
atrezili hastada ise 28 °C sistemik hipotermi sağlanarak 
kardiyak arrest sonrası öncelikle VSD politetrafloroe-
tilen (PTFE) yama kullanılarak kapatıldı, daha sonra 
Scimitar venine yönelik tamir gerçekleştirildi ve ısınma 
periyodunda No: 17 biyolojik kapaklı kondüit sağ vent-
rikül ile pulmoner arter arasına interpoze edildi. İnfantil 
tipteki cerrahi girişim uygulanan dört hastadan ikisinde 
pulmoner venler sol atriyuma anastomoze edilirken 
diğer iki hastada ASD içerisinden tünel oluşturularak 
sol atriyuma yönlendirildi. Bu hastalardan biri cerrahi 

Tablo 2. Scimitar sendromlu hastaların ekokardiyografik bulguları

 İnfantil tip Çocuk/erişkin tip
 Sayı Sayı

Dekstropozisyon 5  5 
Sağ kalp boşluklarında genişleme 5  6 
Scimitar veni 5  7
Scimitar veninde darlık 2 –
Atriyal septal defekt 4 3
İlave kardiyak anomaliler 

Ventriküler septal defekt-pulmoner atrezi  1
Patent duktus arteriyozus 2
Aort koarktasyonu 1
Persistan sol superior vena kava 2 
Mitral kapak ve sol ventrikül hipoplazisi 1

Şekil 2. Pulmoner arter anjiyogramı sonrasında iki taraflı 
Scimitar veninin görüntülenmesi.
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sonrası yoğun bakım izlemi sırasında pulmoner hiper-
tansif atak nedeniyle kaybedildi. Bu olgu Scimitar veni-
nin VKİ’ye açılım yerinde ciddi darlığı olan bir hasta 
idi. Çocuk/erişkin tipteki hastaların altısı cerrahi olarak 
düzeltildi. Dört hastada sol atriyuma direkt anastomoz, 
iki hastada pulmoner venler ASD içerisinden tünel oluş-
turularak sol atriyuma yönlendirildi. Bir hastada ise sağ 
kalp boşlukları normal genişlikte olup, kateterizasyon-
da Qp/Qs 1.2 olarak ölçüldü ve cerrahi girişime gerek 
duyulmadı.

Cerrahi girişim uygulanan toplam dokuz hastada 
cerrahi sonrası ortalama 26.4 ay (dağılım 4-96 ay) 
izlem süresinde ekokardiyografik inceleme ile darlık 
saptanmadı.

TARTIŞMA
Scimitar sendromu nadir görülen ve farklı klinik tab-

lolarla karşımıza çıkabilen bir sendromdur. Kadınlarda 
daha sık görüldüğü bildirilmiştir.[9,10] Benzer şekilde 
hastalarımızın da sekizi (%67) kızdı.

İnfantil tip SS kural olarak erken dönemde semp-
tomatik olup yaşamın ilk birkaç ayında tanısı konulur. 
Taşipne, büyüme gelişme geriliği ve kalp yetersizliği 
başlıca bulgulardır. İnfantil tip SS’li hastalarımızın 
tümü benzer bulgular ile başvurdu. Pulmoner hipertan-
siyon varlığında ASD mevcut ise siyanoz da görülebilir. 
İnfantil tipteki hastalarımızın hepsi ciddi pulmoner 
hipertansiyonlu olup üçü siyanotikti. Çok merkezli 
bir çalışmada 25 infantil SS’li olgunun tümünde ciddi 
kalp ve solunum yetersizliğinin bulunduğu, 23’ünün ise 
pulmoner hipertansif olduğu bildirilmiştir.[11] Hastalığın 
çocuk/erişkin formu sıklıkla asemptomatik ya da hafif 
semptomatiktir. Semptomsuz hastalar sıklıkla muayene 

sırasında duyulan üfürüm veya başka nedenlerle çekilen 
akciğer grafisinde SS’ye özgü Türk palası görünümü 
nedeniyle değerlendirilirken tanı konulur. Hastaların 
geri kalan kısmı ise hafif solunum sıkıntısı, halsizlik ve 
sağ akciğer alt lobunu (sekestre akciğer alanı) tutan tek-
rarlayan akciğer enfeksiyonu öyküsü ile başvurur.[2,9,12]

Göğüs röntgeninde sağ akciğer alt lobunda Scimitar 
veninin neden olduğu karakteristik pala görüntüsü, sağ 
akciğer hipoplazisi nedeniyle hacim kaybı ve kalbin 
dekstropozisyonu görülebilir. Türk palası görünümü 
çocuk/erişkin tipteki olguların %70’inde görülürken, 
infantil tipteki olguların sadece %10’unda görülür.[2] 

İnfantil olgulardaki sağ akciğer hipoplazisinin daha sık 
ve ağır olması, sol akciğerin kompansatuvar aşırı hava-
lanmasına bağlı dekstropozisyonun aşırı olması Türk 
palası görüntüsünün daha az görülmesine neden olur.[2]

Ekokardiyografik inceleme tanının en önemli basa-
maklarındandır. Sağ ventrikül, sağ atriyum ve VKİ’deki 
genişleme, VKİ akım hızındaki artış, VKİ’ye açılan 
venöz yapı, sağ pulmoner arter hipoplazisi, pulmoner 
hipertansiyonun varlığı ve ilave kardiyak anomaliler 
gösterilebilir. Çalışmamızda da VSD-pulmoner atrezili 
hasta dışındaki hastaların hepsinde ekokardiyografide 
sağ atriyum ve sağ ventriküldeki genişleme, Scimitar 
veni gösterilmiştir. Scimitar sendromu ile birlikteliği 
en sık bildirilen kardiyak anomali sekundum ASD 
olup, infantil tipte SS’li olguların %80-90’ında, çocuk/
erişkin tipte ise %20’sinde vardır.[2,11-13] Çalışmamızda 
da ASD en sık görülen ilave kardiyak defektti. Atriyal 
septal defek dışında PDA, VSD, pulmoner ven darlığı, 
subaortik darlık, aort koarktasyonu, aortik ark hipop-
lazisi gibi sol taraf tıkayıcı lezyonları SS ile birlikteliği 
bildirilen kardiyak defeklerdir. Scimitar sendromunun 

Şekil 3. (a) Kateterizasyonda sağ akciğere giden aortopulmoner besleme arteri ve (b) besleme arterinin 
coil ile tıkanmış görüntüsü.

(a) (b)
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VSD-pulmoner atrezi ile birlikteliği olgu yayınları şek-
linde bildirilmiştir.[14] Olguların %10-20’sinde Scimitar 
vende de darlık olabilir.

Son yıllarda tanıda yaygın olarak kullanılan çok-
kesitli spiral BT, şüpheli olgularda ameliyat öncesi 
uygun cerrahi işlemin belirlenmesi amacıyla vasküler, 
trakeobronşiyal ve pulmoner parankimal anomalilerin 
komşu yapılarla ilişkisinin değerlendirilmesinde invaziv 
olmayan bir yöntem olarak kullanılabilir.[15]

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi tanının kesin-
leştirilmesi, pulmoner venöz anatominin gösterilmesi, 
pulmoner hipertansiyonun derecesinin belirlenmesinde 
en önemli yöntemdir.[2,5,6,11,12] Sağ pulmoner arter hipop-
lazisi, anormal dönüş gösteren pulmoner venlerin sayısı, 
abdominal aorttan akciğere giden anormal besleme 
arteri gösterilebilir. Çalışmamızda hastaların %92’sinde 
değişik derecelerde sağ pulmoner arter hipoplazisi, 
%75’inde anormal besleme arteri saptandı. İnfantil tipte 
SS’li olguların %75-93’ünde, çocuk/erişkin tipte ise 
olguların yarısında anormal besleme arterinin varlığı 
bildirilmiştir.[1,2,13]

Sağ pulmoner venin Scimitar benzeri görü-
nüm oluşturup normal olarak sol atriyumla bağ-
lantılı olduğu az sayıda olgu bildirilmiş olup, bu 
durum kıvrımlı (tortuous) sağ pulmoner ven olarak 
adlandırılmaktadır.[16] Nadiren anormal dönüş gösteren 
pulmoner ven hem İVC hem de sol atriyuma açılabilir. 
Bu durum ise “dual drenaj” olarak adlandırılır.[17] Her 
iki durum SS’nin varyantı olarak değerlendirilmekte-
dir. Hastalarımızın hiçbirinde dual drenaj saptanmadı.

Sol-sağ şant (anormal pulmoner ven nedeniyle), 
sistemik arteriyel kollateral, pulmoner vasküler yatakta 
restriksiyon, pulmoner venöz darlık, ilave kardiyak ano-
maliler, ısrarcı pulmoner hipertansiyon SS’de pulmoner 
hipertansiyonun nedenleridir.[2,5,6,11,12] Hastalarımızda da 
pulmoner hipertansiyon nedenleri irdelendiğinde iki-
sinde tıkayıcı Scimitar veni, birinde aort koarktasyonu, 
ikisinde PDA varlığı ve dördünde de aortopulmoner bes-
leme arterinin varlığının pulmoner hipertansiyon geli-
şimine katkıda bulunduğu düşünüldü. Çalışmamızda 
infantil hastaların tümü ciddi pulmoner hipertansiyonlu 
iken, çocuk/erişkin hastalardan sadece birinde pulmo-
ner arter basıncı hafif yüksek idi. Dupuis ve ark.[12] 
çalışmalarında çocuk/erişkin tipteki SS’li 122 olgunun 
28’inde hafif pulmoner hipertansiyon olduğunu bildir-
mişlerdir.

Kalp yetersizliği, büyüme gelişme geriliği olma-
yan infantlar cerrahi girişim öncesinde medikal takip 
edilebilir. Ancak pulmoner hipertansiyon varlığı veya 
medikal tedavi ile semptomları kontrol altına alınama-
yan olgularda erken dönemde cerrahi girişim gerekir. 

Semptomatik infantil SS’li olgularda sistemik besleme 
arterinin tıkanması, sağ pnömonektomi ve tam düzelt-
me önerilen tedavi yöntemleridir. Özellikle konjestif 
kalp yetersizliği olan infantlarda aortopulmoner besle-
me arterinin kateterizasyon yöntemiyle tıkanması öne-
rilen en iyi ve en basit tedavi şekli olup sıklıkla semp-
tomların ve pulmoner hipertansiyonun gerilemesine 
katkıda bulunur.[1,2,18,19] Özellikle ilave kardiyak ano-
malisi olan olgularda aortopulmoner besleme arterinin 
tıkanması cerrahi girişimin geciktirilerek daha uygun 
şartlarda yapılmasına yardımcı olabilir.[1,2] Bizim çalış-
mamamızda da infantil SS’li hastaların üçünde farklı 
cihazlar ile aortopulmoner besleme arterinde tıkanma 
sağlandı. İki taraflı SS’li hastada aortopulmoner bes-
leme arterlerinin transkateter yöntemle kapatılması ile 
semptomatik iyileşme sağlandı. Literatürde iki taraflı 
SS son derecede nadir olup, bildirilen olgularda ise 
hastamızda olduğu gibi konservatif kalınmıştır.[4] Bu 
hasta kalp kateterizasyonundan bir ay sonra geçirdiği 
akciğer enfeksiyonu nedeniyle kaybedildi. İnfantil tipte 
SS ile birlikte aort koarktasyonu olan hastada ise hem 
aortopulmoner besleme arterinin tıkanması hem de 
koarktasyona balon anjiyoplasti işlemi kısmen semp-
tomatik iyileşme sağladı. Ancak Scimitar veni tıkayıcı 
olup pulmoner hipertansiyonu gerilemediğinden cerra-
hi girişim uygulandı.

İnfantil tip SS’de özellikle ilave anomalilerin varlı-
ğında cerrahi tedavinin mortalitesi yüksektir. Dupuis 
ve ark.[11] 25 infantil SS’li olgudan cerrahi tedavi uygu-
lanan 15 olgunun dokuzunun kaybedildiğini, yaşayan 
altı olgunun beşinde sadece aortopulmoner besleme 
arterinin bağlandığını bildirmişlerdir. Çok merkezli bir 
çalışmada (ECHSA çalışması) 38 infantil SS’li olgunun 
%10.8’inde cerrahi sonrası mortalite bildirilmiştir.[5] 
Çalışmamızda cerrahi tedavi sonrası infantil SS’li has-
talardan biri kaybedildi. Scimitar veni tıkayıcı olan bu 
olgu cerrahi sonrası erken dönemde pulmoner hipertan-
sif kriz nedeniyle kaybedilmişti.

Çocuk/erişkin tipte SS’de pulmoner-sistemik akım-
lar oranının 1.5’in üzerinde olması, pulmoner HT var-
lığı ve sağ akciğer alt lobunu tutan tekrarlayan akciğer 
enfeksiyonları cerrahi girişim için endikasyonlardır.[2,5,6] 
Hastalarımızın beşinde pulmoner-sistemik akımlar 
oranı 1.5’in üzerinde idi ve ilave olarak bu hastaların 
birinde tekrarlayan sağ akciğer enfeksiyonu öyküsü 
vardı. Bu hastalara ve VSD-pulmoner atrezili hastaya 
cerrahi girişim uygulandı. Çocuk/erişkin SS’li hasta-
larda pulmoner hipertansiyon yok ise cerrahi sonrası 
prognoz son derece iyidir. Dupuis ve ark.[12] 122 çocuk/
erişkin SS’li olgunun dördünde cerrahi sonrasında mor-
talite bildirirler iken, ECHSA çalışmasında mortalite 
bildirilmemiştir.[5]
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Pnömonektomi genellikle sağ akciğer enfarktı, sağ 
pulmoner arter atrezisi ve sağ pulmoner venlerin sol 
atriyuma yönlendirilemediği olgularda uygulanır.[2,5,6] 
Çalışmamızda pnömonektomi gerçekleştirdiğimiz hasta 
olmadı.

Ameliyat sonrası takiplerde Scimitar veninin tıkan-
ması önemli bir sorundur.[6,12,20] Çalışmamızda cerrahi 
girişim uygulanıp sağ kalan dokuz hastada ortalama 24 
aylık takip süresince darlık saptanmadı. Çokmerkezli 
bir çalışmada ameliyat sonrası ortalama on yıllık izlem-
lerde Scimitar veninin darlığı nedeniyle girişim gerek-
tirmeme oranı %84.5 olarak bildirilmiş, ancak direkt 
anastomoz veya intrakardiyak tünel oluşturularak ame-
liyat edilen olgular arasında fark bildirilmemiştir.[5]

Hastalarımızda ameliyat sonrası akciğer sintigrafi-
sinin yapılmamış olması, dolayısıyla sağ akciğerin ana-
tomisi ve fonksiyonel durumunun değerlendirilememiş 
olması bu çalışmanın kısıtlılıklarındandır.

Sonuç olarak, SS farklı klinik bulgularla karşımıza 
çıkan nadir bir sendromdur. İnfantil tipteki olgular sık-
lıkla ciddi olarak semptomatiktir. Çocuk/erişkin tipteki 
olgular ise sıklıkla asemptomatik veya bazen tekrarla-
yan akciğer enfeksiyonu tablosu ile başvurabilmektedir. 
Aorto-pulmoner besleme arterinin tıkanması sempto-
matik iyileşme sağlayabilir. Ancak özellikle Scimitar 
veni tıkayıcı ve ilave kardiyak anomali bulunan olgular-
da cerrahi girişim gerekir.

Çıkar çakışması beyanı
Yazarlar bu yazının hazırlanması ve yayınlanması 

aşamasında herhangi bir çıkar çakışması olmadığını 
beyan etmişlerdir.

Finansman
Yazarlar bu yazının araştırma ve yazarlık sürecinde 

herhangi bir finansal destek almadıklarını beyan etmiş-
lerdir.
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