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INFORMACE O CLANKU SOUHRN

Historie c¢lanku: Autofi uvadéji pfipad vzacné vrozené kardiopulmonaini anomalie. V diskusi jsou zvazovana mozna pridru-
Dosel do redakce: 26. 11. 2017 Zenéd onemocnéni, klinické projevy i moznosti diagnostiky. Kasuistika je dokumentovéna nalezy z rentgenu
Pfijat: 3. 1. 2018 hrudniku, 2D i 3D vypocetni tomografie.
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ABSTRACT
Keywords:
Chest radiograph The authors present a case of a rare congenital cardiopulmonary anomaly. In the discussion section, possible
Pulmonary vein associated disorders, clinical syndromes and diagnostic possibilities are considered. The case report is sup-
Scimitar ported by the chest radiograph and the 2D and 3D computer tomography scans.
Uvod

Scimitar syndrom je vzacné sdruzeni vrozenych kardiopul-
mondlnich anomalii. Vyznacuje se anomalnim plicnim Zzil-
nim navratem, kdy prava plicni zila neodvadi krev do levé
sing, ale do dolni duté Zily. Casto je spojovan s hypoplazii
pravé plice, pravé plicni tepny a dextropozici srdce. Syn-
drom je pojmenovan podle anomalni Zily na rentgeno-
vém snimku hrudniku, ktera se podobd tureckému meci.!

Popis pFipadu

Sedmadvacetilety pacient, ktery byl od mladi sledovan
pro asthma bronchiale, byl vySetfen na kardiologickém
oddéleni pro progredujici dusnost. Zakladni laboratorni
vysetieni bylo bez pozoruhodnosti. Byl proveden rentgen
hrudniku, kde byl popsan vpravo zmenseny objem hemi-
thoraxu a déle ve stfednim a dolnim plicnim poli navic
anomalné probihajici plicni Zily paralelné se srde¢nim
stinem, které kaudalné usti nejspise do dolni duté zily
(obr. 1). Rentgenovy nalez byl hodnocen jako scimitar  Obr. 1- Scimitar Zila, viz Sipky
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Obr. 2 - 3D CT rekonstrukce, scimitar Zila -
A-P projekce
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Obr. 5 - 2D (T, scimitar zila

syndrom. K verifikaci nadlezu doplnéno CT vysetieni srdce
a plicnich zil, kde byl prokdzdn anomalni zilni navrat $i-
rokou plicni Zilou probihajici vpravo parakardidlné, ustici
do dolni duté Zily (obr. 2-5), dale hypoplazie pravé pli-
ce, dextropozice srdce, ipsilaterdini mediastindlni presun
a dilatace pravostrannych srdec¢nich oddild. Vzhledem
k dextropozici srdce nebyl nemocny dobfe transthorakal-
né vysetfitelny, nicméné byla prokazana dilatace pravé
siné i pravé komory (obr. 6) a trikuspidalni regurgitace.
Echokardiograficky nebyly prokdzany znadmky zavaznéjsi
plicni hypertenze. S nédlezy byl nemocny odeslan na kar-
diochirurgické pracovisté, kde byl doplnén jicnovy ultra-
zvuk a prokazan vyznamny levopravy zkrat Qp:Qs 1,5:1,
dale defekt septa sini a vyznamna trikuspidalni regurgita-
ce. Na zékladé vyznamného zkratu a chlopenni vady byl
u nemocného indikovan kardiochirurgicky vykon — redi-
rekce pravostranné plicni zily do levé siné a plastika triku-
spidalni chlopné.

Obr. 3 - 3D CT rekonstrukce, scimitar zila -

Obr. 4 - 3D CT rekonstrukce, scimitar zila -
P-A projekce
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Obr. 6 - Dilatace pravé komory, ultrazvukovy nalez

Diskuse

Scimitar syndrom poprvé popsal Chassinat v roce 1836.2
V literature je popsdna incidence 1-5/100 000 narozenych
déti.? | kdyz je casto diagnostikovdn v détstvi, pacient
mUze zUstat asymptomaticky az do dospélosti.

Tento syndrom se vyznacuje anomalnim plicnim zil-
nim navratem. Déle je spojen se zménami v cévnim zaso-
beni plic, s hypoplazii pravé plice, bronchu i plicni tepny.
Nejc¢astéjsim nalezem na srdci je dextropozice s presu-
nem mediastina, absence perikardu a dalsi malformace,
jako je defekt septa sini (60-70 %) nebo defekt komo-
rového septa, koarktace aorty a Fallotova tetralogie (25
%).* Pokud se syndrom zachyti v novorozeneckém ob-
dobi, je nejcastéjsim priznakem kardiorespiracni selhani
z ddvodu plicni hypertenze. Prognéza zdavisi na zdvaz-
nosti pfidruzenych anomadlii, na 1é¢bé plicni hypertenze
a klinickém stavu ditéte.> U dospélych jsou symptomy
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vétSinou mirnéjsi. Tito pacienti mohou mit opakované
infekce dychacich cest a respirac¢ni selhani, v zavislosti na
stupni plicni hypoplazie. Dale se také mUze vyskytovat
hemoptyza.®’

K diagnostice onemocnéni vyuzivdme vicero moda-
lit. Prosty rentgen hrudniku midze odhalit tzv. scimitar
sign (znameni 3avle). Pomoci echokardiografie hod-
notime strukturalni i funkéni zmény, zavaznost plicni
hypertenze. Trojrozmérna vypocetni tomografie nebo
magnetickd rezonance jsou zasadni pro zobrazeni ano-
malni plicni Zily a objasnéni daldi patologie v plicich
nebo na srdci.?

Lécba zavisi na véku a symptomatologii. U novorozen-
cl zaciname s lécbou plicni hypertenze. Chirurgické re-
Seni se doporucuje u pacientd s pretrvavajicim srde¢nim
selhanim, rekurentnimi infekcemi dychacich cest nebo
refrakterni plicni hypertenzi.?

Zaveér

Scimitar syndrom je velmi vzacné onemocnéni. Jiz pros-
ty snimek hrudniku ndm muze pomoci diagnézu odhalit,
proto je peclivé hodnoceni rentgenovych snimkd velmi
dulezité. Po pfidruzenych vadach patrdme pomoci echo-
kardiografie a dalSich pokrocilych zobrazovacich metod.
PFistup k pacientdm by mél byt multidisciplinarni.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Zadny stret zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohladuji, Ze vyzkum byl veden v souladu s etic-
kymi standardy.

Informovany souhlas
Autofi prohlasuji, Ze pacient, ktery se zucastnil studie, po-
skytl informovany souhlas.
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