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Summary Keywords

Scimitar syndrome is a rare, complex congenital anomaly characterized by partial
anomalous pulmonary venous drainage into the inferior vena cava with hypoplasia
of the right-sided lung, pulmonary artery and bronchial tree. Frequently aortopul-
monary collaterals co-occur incrising pulmonary blood flow and hence the risk of
pulmonary arterial hypertension. Surgical correction remains the gold-standard
therapy.

The autors present the case of a 23-days-old newborn after food aspiration, present-
ing respiratory symptoms: tachypnoe, tachycardia, respiratory effort with the use
of accessory muscles, cough and crackles. The chest X-ray revealed the right lung
consolidation. Laboratory markers of inflammatory process were negative. Aspiration
pneumonia was diagnosed and the treatment was introduced. Despite the newborn
presented respiratory distress with radiological changes. The echocardiography
was performer and scimitar syndrome was suspected. The diagnosis was confirmed
during cardiac catheterization in which aortopulmonary collateral artery running to
the right lower lobe was demonstrated. The vessel was embolized with Amplatzer
device.

scimitar syndrome, partial anomalous
pulmonary venous connections,
transcatheter intervention

WSTEP

Zespot szabli tureckiej (ang. scimitar syndrome) jest
rzadka wada, ktéra stanowi 0,5-1% wad wrodzonych serca.
W jego sktad wchodza: czesciowy nieprawidtowy sptyw zyt
ptucnych, hipoplazja migzszu ptucnego, tetnicy ptucnej
i drzewa oskrzelowego, czesto réwniez obecne s kolate-
rale systemowo-ptucne (1). Nazwa zespotu pochodzi od
widocznego w obrazie radiologicznym klatki piersiowej
cienia, przypominajacego butat, utworzonego przez nie-
prawidtowe zyty prawego ptuca przebiegajgce od prze-
pony w kierunku zyty gtéwnej dolnej (1, 2). Zaburzenia
oddychania moga by¢ manifestacja tej wady juz w okresie
noworodkowym (2, 3).

Nowa PepiaTriA 1/2019

OPIS PRZYPADKU

Dwudziestotrzydniowy noworodek z C Il, P | urodzony
cieciem cesarskim ze wskazan potozniczych w 39. Hbd,
z masg ciata 3000 g, oceniony na 9 punktéw w skali Apgar,
zostat przyjety do szpitala z powodu zaburzen oddycha-
nia, ktore wystapity po epizodzie zachtysniecia pokarmem.
Dotychczasowy rozwdj prawidtowy. Dziecko przy przyjeciu
do szpitala byto w stanie ogélnym s$rednim, z widocznym
wysitkiem oddechowym, zacigganiem miedzyzebrzy, satu-
racja przezskérna wynosita 97%, czynnos$¢ sera byta miaro-
wa 130/min. Nad prawym ptucem stwierdzono ostabienie
szmeru pecherzykowego, dos¢ liczne trzeszczenia. W obrazie
radiologicznym klatki piersiowej opisano masywne zmiany
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niedodmowo-miazszowe prawego ptuca, przemieszczenie
Srédpiersia na prawa strone (ryc. 1). Laboratoryjne wyktadniki
zapalne byly ujemne. Rozpoznano zachtystowe zapalenie
ptuc. Do leczenia wigczono antybiotykoterapie. W kolejnych
godzinach wobec pogarszania sie wydolnosci oddechowe;j
i krazeniowej, obnizenia saturacji do 92% dziecko wymagato
intubacji i intensyfikacji leczenia. Po kilku dniach leczenia,
poprawie stanu klinicznego, ale utrzymywaniu sie $ciszenia
szmeru pecherzykowego nad prawym ptucem, przy ujem-
nych laboratoryjnych wyktadnikach infekgji i utrzymujacych
sie zmianach radiologicznych w obrebie prawego ptuca po-
dejrzewano inne przyczyny zaburzen oddychania dziecka.
W zwigzku z wystuchiwanym szmerem nad sercem, prze-
mieszczeniem serca w klatce piersiowej wykonano badanie
echo, w ktérym stwierdzono powiekszenie jamy prawego
przedsionka i prawej komory serca (ryc. 2). Uwidoczniono
7 mm ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej z prze-
ptywem lewo-prawym. Srednica prawej tetnicy ptucnej byta
dwukrotnie mniejsza od $rednicy lewej tetnicy (ryc. 3). Sto-
sunek czasu akceleracji do catkowitego czasu wyrzutu krwi
w tetnicy ptucnej wynosit 30%, co wskazywato na podwyz-
szone cisnienie w fozysku ptucnym. Zobrazowano ujscie zyt

o

Ryc. 1. Rtg klatki piersiowej. Masywne zmiany niedodmowo-
-migzszowe prawego ptuca

N o
Ryc. 2. Echo 2D. Projekcja 4-jamowa koniuszkowa. Powiek-
szona prawa komora (RV) i prawy przedsionek (RA)

lewego ptuca do lewego przedsionka. Nie udato sie przesle-
dzi¢ doktadnie sptywu prawych zyt ptucnych. Zarejestrowano
natomiast ciagty przeptyw w naczyniu odchodzacym od
aorty i biegngcym do klatki piersiowej. Drozny byt przewdd
tetniczy z niewielkim, nieistotnym przeptywem lewo-prawym.
W zapisie EKG obecne cechy przerostu prawego przedsion-
ka i prawej komory. Podejrzewano zespét szabli tureckiej.
Wykonano angiografie tomografii komputerowej (angio-TK)
i bronchoskopie.

Badaniem angio-TK zobrazowano ujscie prawej, gérnej
zyty ptucnej do prawego przedsionka na wysokosci ujécia
zyty gtéwnej gérnej oraz dysproporcje tetnic ptucnych. Bron-
chofiberoskopia wykazata wade drzewa oskrzelowego pod
postacig niskiego odejscia oskrzela do ptata gérnego z po-
dziatem na dwa oskrzela segmentalne, brak oskrzeli ptata
srodkowego. Prawidtowy byt podziat oskrzeli ptata dolnego.
Celem doktadnego zobrazowania przebiegu zyt ptucnych
i oceny zaburzet hemodynamicznych wykonano cewnikowa-
nie serca i angiokardiografie. Badanie przeprowadzono po ka-
niulacji prawej zyty udowej. Stwierdzono wzrost utlenowania
w zyle gtéwnej dolnej, prawym przedsionku i tetnicy ptucnej,
ci$nienie skurczowe w pniu ptucnym wynosito 49 mmHg,
rozkurczowe 9 mmHg (srednie 25 mmHg), stosunek prze-
ptywu ptucnego do systemowego - 2,4:1. Srednica lewej
tetnicy ptucnej mierzyta 6,2 mm, prawej 4,6 mm i byta ona
waska na catym przebiegu i jej rozgatezieniach. Prawe ptuco
miato znacznie zmniejszong objetos¢. Aortografia wykazata
obecnos¢ naczynia o $rednicy 5 mm odchodzacego od aorty
na poziomie pnia trzewnego, zaopatrujgcego dolng czesc
prawego ptuca (ryc. 4). Zobrazowano zyty ptuca prawego
uchodzace do zyly gtéwnej dolnej, a z czesci przypodstawnej
prawego ptuca unaczynionej odaortalnie, czesciowo bezpo-
$rednio do prawego przedsionka przy ujsciu zyty gtéwnej
dolnej (ryc. 5).

Potwierdzono rozpoznanie zespotu szabli tureckiej.

Wykonano 10-minutowa prébe okluzji kolaterali aortalno-
-ptucnej balonem, podczas ktérego nie obserwowano zmian
w utlenowaniu krwi obwodowej, ci$nieniu tetniczym oraz
zmian cisnienia w pniu ptucnym i zamknieto naczynie implan-
tem wewnatrznaczyniowym o $rednicy 7 mm (ryc. 6).

Po zabiegu stan dziecka poprawit sie, zmniejszyta sie
znacznie dusznos¢. Nadal nad prawym ptucem obserwo-

136 bpm

Ryc. 3. Echo 2D. Dysproporcja pomiedzy prawg (RPA) i lewa
tetnica ptucna (LPA)

Nowa PeDIATRIA 1/2019



Zespot szabli tureckiej u noworodka

11
RUNMPASHATEH VA BOR
Bronta : :

Ryc. 4. Aortografia. Naczynie odaortalne unaczyniajace dolng
cze$¢ prawego ptuca (strzatka)

Ryc. 5. Aortografia. Ujscie zyt ptucnych do zyly gtéwnej dol-
nej (strzatka)

wano $ciszenie szmeru pecherzykowego, nie wystuchiwano
szmerow dodatkowych.

Dziecko wypisano do domu w stanie dobrym. Zaplano-
wano kontrolne badania po 2 miesigcach, ocene zaburzen
hemodynamicznych i ewentualng kwalifikacje dziecka do
leczenia operacyjnego wady serca.

OMOWIENIE

U opisywanego przez nas noworodka zaburzenia oddy-
chania wystapity po epizodzie zachtysniecia, co nasuwato
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Ryc. 6. Rtg klatki piersiowej. Implant zamykajacy naczynie
odaortalne (strzatka)

podejrzenie zachtystowego zapalenia ptuc. Jednak ujemne
laboratoryjne wyktadniki zapalne, a w obrazie radiologicznym
zmiany niedodmowo-migzszowe prawego ptuca, przemiesz-
czenie sylwetki serca w prawa strone klatki piersiowej, sugero-
waty wade wrodzong serca i uktadu oddechowego (4, 5).

W badaniu echokardiograficznym zwracato uwage po-
wiekszenie prawego przedsionka i prawej komory oraz
poszerzenie pnia ptucnego, nieadekwatne do opisywanego
7 mm ubytku miedzyprzedsionkowego. Rozwazano inne
przyczyny przecieku lewo-prawego. Ze wzgledu na trudno-
$ci z uwidocznieniem sptywu zyt z prawego ptuca wykonano
badanie angio-TK i badanie naczyniowe (6). W badaniach
uwidoczniono sptyw zyt z gérnego i sSrodkowego ptata
prawego ptuca do zyty gtéwnej dolnej, a z dolnego ptata
do zyly gtéwnej dolnej przy ujsciu do prawego przedsionka
lub bezposrednio do prawego przedsionka. Rozpoznano
czesciowy, nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych. W tej po-
staci wady jedna lub wiecej zyt ptucnych (nigdy wszystkie)
taczy sie z zytg gtdéwna dolng lub prawym przedsionkiem.
U opisanej pacjentki nieprawidtowo uchodzity zyty prawe-
go ptuca. Wadzie tej towarzyszy zwykle obecnos¢ ubytku
w przegrodzie miedzyprzedsionkowej, jak w naszym przy-
padku (5, 6). Nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych powoduje
zwiekszenie przeptywu ptucnego, gdyz utlenowana krew
z zyt ptucnych ponownie wptywa do prawego przedsionka
i prawej komory, powodujac ich powiekszenie i poszerzenie
pnia ptucnego. Stopien zwiekszenia przeptywu ptucnego
zalezy od ilosci nieprawidtowo uchodzacych zyt ptucnych.
W przypadku catkowitego, nieprawidtowego sptywu zyt
ptucnych noworodki wymagajg operacji w trybie szyb-
kim (2, 4). U pacjentow z nieprawidtowym ujsciem jednej
zyty ptucnej wada moze przebiegac bezobjawowo, a przy-
padkowe rozpoznanie nie jest wskazaniem do korekcji
kardiochirurgicznej (5, 7, 8). Nieprawidtowo uchodzace co
najmniej dwie zyty ptucne czesciej powoduja objawy klinicz-
ne, takie jak: dusznos¢, fatwe meczenie sig, nawracajace za-
palenia ptuc, jednak moga sie one pojawiac¢ dopiero u oséb
dorostych (3,9, 10). W przedstawionym przez nas przypadku
objawy pod postacig zaburzen oddychania pojawity sie juz
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w okresie noworodkowym. U dziecka stwierdzono niepra-
widtowe ujscie zyt prawego ptuca, a ponadto aortografia
wykazata obecnos¢ dodatkowego unaczynienia prawego
ptuca przez naczynie odchodzace od aorty na poziomie pnia
trzewnego. Podwdéjne unaczynienie prawego ptuca zwiek-
szato jeszcze przeptyw ptucny. Jego istotnos$¢ potwierdzito
cewnikowanie serca, w ktérym wyliczono stosunek prze-
ptywu ptucnego do systemowego 2,4:1 (4, 6, 9). Ze wzgledu
na zwiekszony przeptyw ptucny i zagrazajace nadcisnienie
ptucne, zdecydowano o zamknieciu dodatkowego naczy-
nia metoda kardiologii interwencyjnej. Po zabiegu stan
dziecka poprawit sie, zmniejszyta sie dusznos$¢, mniej byty
nasilone zmiany ostuchowe nad prawym ptucem. Podobne
spostrzezenia poczynili inni autorzy po przezskérnej em-
bolizacji kolaterali aortalno-ptucnych u dzieci z zespotem
szabli tureckiej (7, 11). Zmniejszenie przeptywu ptucnego
i poprawa stanu klinicznego opisywanego przez nas dziecka
pozwolity na odroczenie decyzji o korekgji kardiochirurgicz-
nej, ktéra jest standardem leczenia nieprawidtowego spty-
wu zyt ptucnych. Zhouping i Xiaoy (11) opisali przypadek
odstapienia od leczenia kardiochirurgicznego u dziecka po
jednoczasowym zamknieciu metodg przezskérng kolaterali
aortalno-ptucnej i ubytku miedzyprzedsionkowego.
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padku podejrzenia nadcisnienia ptucnego i/lub planowania
leczenia interwencyjnego wykonuje sie cewnikowanie serca
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PODSUMOWANIE

Zespo6t szabli tureckiej mozna podejrzewac juz w okresie
noworodkowym, jesli zaburzeniom oddychania i/lub niewy-
dolnosci serca noworodka towarzysza zmiany radiologiczne,
takie jak: przemieszczenie sylwetki serca na prawa strone
klatki piersiowej, zmiany niedodmowe prawego ptuca, ktére
nie ulegaja poprawie podczas leczenia (4, 5, 9).
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