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Abstract

Scimitar syndrome is a type of partial anomalous pulmonary venous connections, in which part or even the entire right lung

is typically drained by right pulmonary veins that anomalously drain into the inferior vena cava. The affected lung is often

hypoplastic. The severity of clinical signs and symptoms depend on the degree of a left-to-right shunt and the presence of

pulmonary defects. We present a 60 year-old women who has been asymptomatic for a long time.
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WSTEP

Zesp6t szabli tureckiej (scimitar syndrome) jest rzadka wadg,
ktéra stanowi 0,5-1% wrodzonych wad serca. Sktada sie na
nig czeSciowy nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (PAPVR,
partial anomalous pulmonary venous return) [1, 2], ktory
w tym przypadku dotyczy sptywu z czesci lub cafego ptuca
prawego do zyly gléwnej dolnej ponizej lub powyzej przepony.
Po raz pierwszy ta wada zostata opisana w 1836 r. przez Geo-
rga Coopera [3]. Czesciej wystepuje u kobiet, moze wystepo-
wac rodzinnie. Nazwa obecnie uzywana zostata wprowadzo-
na przez Halasz i wsp. [4] i pochodzi od cienia prawych zyt
ptucnych w badaniu radiologicznym klatki piersiowej, ktére-
go charakterystyczna krzywizna na prawym zarysie serca przy-
pomina bufat (scimitar), tj. rodzaj szabli orientalnej z krotka,
krzywa gltownia. Scimitar syndrome rzadko bywa anomalig
izolowang, najczesciej wspdfistnieje z hipoplazjg prawej tet-
nicy ptucnej i prawego ptuca, ubytkiem w przegrodzie mie-
dzyprzedsionkowej. Moga mu towarzyszy¢: przetrwaty otwor
owalny, anomalie drzewa oskrzelowego, dekstrokardia, ko-
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laterale systemowo-ptucne [1, 5]. Kliniczne objawy czescio-
wego nieprawidtowego sptywu zyt ptucnych sg zalezne od
istotnosci przecieku lewo-prawego i stopnia zaawansowania
towarzyszacych wad. Zwykle podejrzenie zespotu budzi RTG
klatki piersiowej. W celu doktadnej oceny wykonuje sie ba-
danie echokardiograficzne (przezklatkowe i przezprzetyko-
we), jak réwniez tomografie komputerowg lub rezonans ma-
gnetyczny, a w przesztoéci — angiografie.

Efektem czynno$ciowym czesciowego nieprawidfowego
splywu jest zwiekszenie przeptywu ptucnego, co wiaze sie ze
zwiekszonym ryzykiem rozwoju nadci$nienia ptucnego i jego
nastepstw.

OPIS PRZYPADKU

Kobieta w wieku 60 lat z rozpoznana od 23. rz. (diagnostyka
po utracie przytomnosci w Instytucie Choréb Ptuc i Gruzlicy
— angiopneumografia i bronchografia) wada wrodzona pod
postacia anomalii naczyniowej ptuca prawego oraz aplazji
ptata gérnego ptuca prawego zostata przyjeta do Kliniki Wad
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Rycina 1. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej, projekcja PA.
Widoczny zarys zyty ptucnej prawej uchodzacej nieprawidfowo
do fozyska zyt systemowych (strzatka). Typ podsercowy. Cien
zyty tworzy charakterystyczny tuk szabli tureckiej, stagd nazwa
zespot szabli. Cechy wzmozonego przeptywu ptucnego

Wrodzonych Serca IK z powodu narastajgcego pogorszenia
tolerancji wysitku (Il klasa wg NYHA) oraz wysitkowego kofa-
tania serca potgczonego z ostabieniem i dusznoscia. W bada-
niu przedmiotowym stwierdzono szmer pecherzykowy pra-
widlowy, miarowa czynnos¢ serca (62/min), glosne, prawi-
dtowo akcentowane tony serca, podwyzszone cisnienie tet-
nicze 148/72 mm Hgw pomiarze metoda Korotkowa. W EKG
zarejestrowano rytm zatokowy 62/min, normogram. W RTG
klatki piersiowej uwidoczniono nieznaczne powigkszenie
sylwetki serca, gtownie w zakresie prawej komory, cechy
wzmozonego przeptywu ptucnego i charakterystyczny cien
szabli (butat) w polu dolnym prawego ptuca (ryc. 1). W prze-
zklatkowym badaniu echokardiograficznym wykazano posze-
rzony pien tetnicy ptucnej, podwyzszone ci$nienie skurczo-
we w prawej komorze (44 mm Hg), a w projekcji podmost-
kowej w obrazowaniu 2D uwidoczniono obecnos¢ naczynia
zylnego uchodzacego do krazenia systemowego na granicy
potaczenia zyly gléwnej dolnej i prawego przedsionka (ryc. 2).
W badaniu z uzyciem kolorowego doplera zaobserwowano
turbulentny przeptyw w opisywanym miejscu (ryc. 3). Stosu-
nek przeptywu ptucnego do systemowego wskazywat na istot-
ny przeciek lewo-prawy (Qp/Qs 2,3) W celu doktadniejszej
oceny anatomii nieprawidtowego sptywu zylnego wykonano
tomografie komputerowa, ktéra potwierdzita potaczenie zyty
ptucnej prawej z krazeniem systemowym na granicy zyty gtow-
nej dolnej i prawego przedsionka. Uwidoczniono powiek-
szony prawy przedsionek, prawa komore, poszerzony pien

Rycina 2. Projekcja podmostkowa, obrazowanie 2D. Nieprawi-
dfowy sptyw zyty ptucnej prawej uchodzacej do krazenia
systemowego na granicy potaczenia zyty gtéwnej dolnej

i prawego przedsionka (PP) (strzatka)

Rycina 3. Projekcja podmostkowa, mapowanie metodg
kolorowego doplera. Nieprawidtowy sptyw zyty ptucnej prawej
uchodzacej do krazenia systemowego na granicy potgczenia zyty
gtéwnej dolnej i prawego przedsionka (PP) (strzatka)

ptucny (33 mm) oraz obie tetnice ptucne: prawa (25 mm),
lewa (24 mm) i zyte gléwna dolng. Wykazano aplazje pfata
gérnego ptuca prawego z wyksztatconym szczatkowym
oskrzelem oraz dysproporcje unaczynienia ptuc na niekorzys¢
ptuca prawego. W 24-godzinnym monitorowaniu EKG wy-
kazano epizody czestoskurczu przedsionkowego do kilkudzie-
sieciu pobudzer o czestosci zespotéw komorowych do 130/
/min. Badania laboratoryjne byty w normie. Ze wzgledu na
objawy kliniczne — pogorszenie tolerancji wysitku, dusznos¢,
objawowe arytmie nadkomorowe i wyniki badar obrazowych
potwierdzajacych obecnos¢ czesciowego nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych z istotnym hemodynamicznie lewo-pra-
wym przeciekiem, pacjentce zaproponowano leczenie ope-
racyjne wady serca, na ktére nie wyrazita zgody.
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OMOWIENIE

Wyrdznia sie catkowite i czesciowe nieprawidfowe ujscie zyt
ptucnych. W tym drugim przypadku co najmniej jedna zyta
ptucna uchodzi do prawego przedsionka lub krazenia syste-
mowego. Zalicza sie do niego zespdt szabli tureckiej, ktory
rzadko bywa wadg izolowana, niemal zawsze wspdtistnieje
z ubytkiem w przegrodzie miedzyprzedsionkowej, zwtaszcza
typu sinus venosus. Scimitar syndrome moze by¢ rozpoznany
juz w okresie noworodkowym, na podstawie objawéw: ta-
chypnoe, narastajacej sinicy, nawracajacych infekcji gérnych
drég oddechowych, zapalei ptuc lub objawéw niewydolno-
Sci serca. Wczesne objawy, w ciagu 1. roku zycia, moga by¢
wyrazem rozwinietego nadciénienia ptucnego i wskazujg na
zte rokowanie. Okoto 30% pacjentéw pozostaje bezobjawo-
wych, a zdiagnozowanie powyzszej anomalii bywa przypad-
kowe, podczas wykonywania RTG klatki piersiowej, w kt6-
rym uwidoczniony zostaje charakterystyczny cien w polu
dolnym prawego ptuca ksztattem przypominajacy zagieta tu-
recka szable oraz cechy wzmozonego przeptywu ptucnego
[6]. W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym moz-
na uwidoczni¢ nieprawidtowy przeptyw w zyle gtéwnej dol-
nej o cechach zylnego przeptywu ptucnego, cechy wzmozo-
nego przeptywu ptucnego oraz oceni¢ stopiefi nadcisnienia
ptucnego i towarzyszace anomalie. Obrazowanie nieprawi-
dtowego ujscia zwykle jest trudne u dorostych. Kluczowe
znaczenie maja tomografia komputerowa i rezonans magne-

tyczny, pozwalajace doktadnie okresli¢ anatomie wady.
U chorych bezobjawowych zaleca sie okresowa kontrole. Pa-
cjenci z niewydolnoscig serca, nawracajacymi zakazeniami
goérnych drég oddechowych lub zapaleniami ptuc, potwier-
dzonym istotnym hemodynamicznie lewo-prawym przecie-
kiem (Qp:Qs >1,5) powinni by¢ kwalifikowani do leczenia
chirurgicznego. Zakres i rodzaj operacji zalezg od anatomii
wadly i polega ona na przywréceniu sptywu zyty/zyt ptucnych
do lewego przedsionka z jednoczasowa korekcja wad towa-
rzyszacych [1, 3].
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