Pneumo-Quiz

Testen Sie lhr Fachwissen

Test Your Knowledge

Lungencomputertomografie I.
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Fallbeschreibung Wobei handelt es sich hier?
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Auflésung

v

Die richtige Antwort lautet:
Scimitar-Syndrom

Erlduterung:

Das Scimitar-Syndrom ist eine Fehlbildung mit
abnormer venoser Drainage der rechten (meist
unteren) Lungenvene in die Vena cava inferior,
Vena cava superior oder direkt in den rechten
Vorhof. Fiir die verschiedenen Formen der Fehl-
leitung existieren in der angloamerikanischen
Literatur unterschiedliche Begriffe: Partial Ano-
malous Pulmonary Venosus Connection (PAPVC)
oder Partial Anomalous Pulmonary Venous Re-
turn (PAPVR). Die Drainage der rechten Lungen-
vene in die Vena cava inferior erfolgt tiber eine
,Scimitarvene*, die sich auf der Thoraxiibersicht-
aufnahme meist als sdbelscheidenartige Verschat-
tung (Scimitar bedeutet ,tiirkischer Sdbel“) dar-
stellt. Bei unserer Patientin ist diese typische Ver-
schattung im Thoraxréntgen (s.a. Abbildung) nur
im rechten Herz-Zwerchfellwinkel zu erahnen.
Die allerersten Beschreibungen einer Fehlein-
miindung der Lungenvenen reichen in das
18. Jahrhundert zuriick; das Scimitar-Syndrom
selbst wurde erstmals 1960 als solches beschrie-
ben. Die Prdvalenz unter Lebendgeborenen wird
auf rund 3:100000 geschdtzt. Es gibt Berichte
iiber eine familidre Hiufung. Es kommt ofter bei
Frauen als bei Mdnnern vor. Die Ursache ist teil-
weise noch unklar. Bei mehreren Patienten mit
vollstandiger Lungenvenen-Transposition wurde
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der Genort in die Chromosomenregion 4q12 kar-
tiert.

In der Neugeborenenzeit wird die Krankheit
durch kongestive Herzinsuffizienz (verursacht
durch die pulmonale Hypertonie) und Atemnot-
syndrom manifest. Am hdufigsten ist die rechte
Lunge beteiligt. In der betroffenen Lunge sind die
Lungenarterien hypoplastisch oder malformiert,
daneben erfolgt die arterielle Versorgung von
Asten der Aorta, die oberhalb und unterhalb des
Zwerchfells entspringen konnen. Selten dufert
sich die Krankheit bei Erwachsenen mit einem
kleinen Shunt. Etwa ein Viertel der Patienten hat
einen angeborenen Herzfehler (Aorten-Koarkta-
tion, Fallotsche Tetralogie, persistierender Ductus
arteriosus oder Ventrikelseptumdefekt). Die Diag-
nose stiitzt sich auf das klinische Bild und die Be-
funde der trans-thorakalen oder trans-oesopha-
gealen Echokardiografie, der Angiografie, Compu-
tertomografie und Magnetresonanz-Angiografie.
Eine prdnatale Diagnose durch fetale Echokardio-
grafie ist moglich. Das Scimitar-Syndrom muss
vom Pseudo-Scimitar-Syndrom (abnorme abstei-
gende, in den linken Vorhof miindende Vene)
und vom Kartagener-Syndrom abgegrenzt wer-
den. Die Art der Behandlung wird durch den
hdamodynamischen Status bestimmt. Bei signifi-
kantem Links-Rechts-Shunt und Lungenhoch-
druck ist eine chirurgische Korrektur mit der
Moglichkeit der Reparatur der Lungenvenen-
Transposition und einer Ligatur der Kollateral-
arterien angezeigt, selten ist auch eine Resektion
der rechten Lunge erforderlich.

it Thoraxrontgen bei Scimitar-Syndrom.
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