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OZET

Pulmoner arteriyovenéz malformasyon: Iki kardes olgu

Pulmoner arteriyovenéz malformasyonlar, pulmoner arter ve venler arasindaki anormal baglantilardir. [zole tek bir anoma-
li seklinde gortilebilecegi gibi otozomal dominant gecisli herediter hemorajik telenjiektazi (Rendu-Osler-Weber sendromu;
ROWS) ile birlikte oldugunda genellikle cok sayidadir. Bu olgu sunumunda multipl pulmoner arteriyovenéz malformas-
yon tanist ile opere edilen ROWS olastligt ile aile taramast yapilan ve bir kardesinde de pulmoner arteriyovenéz malformas-
yon saptanan iki olgu sunulmustur.
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SUMMARY

Pulmonary arteriovenous malformation: two sibling cases
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Pulmonary arteriovenous malformations, are abnormal connections between pulmonary arteries and veins. However it can
be presented as an isolated single anomaly, also may be multiple when accompanying with autosomal dominant heredi-
tary hemorrhagic telengiectasia (Rendu-Osler-Weber Syndrome; ROWS). In this case report, two patients operated with the
diagnosis of multiple pulmonary arteriovenous malformation familial screening done with the possibility of ROWS and pul-
monary arteriovenous malformation found in her sister, are presented.
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Basit sekli ile pulmoner arteriyovenéz malformasyon
(PAVM), pulmoner arter ve venler arasindaki anormal
baglantilardir (1,2). izole bir anomali olabilecegi gibi
hastalarin %56-87’sinde herediter hemorajik telenjiekta-
zi (Rendu-Osler-Weber sendromu; ROWS) ile birlikte ge-
nellikle alt loblarda daha sik gérilur (1). ROWS ile bir-
likte olan PAVM’ler multipl, progresif, otozomal dominant
gecisli olma egilimindedir, ayrica komplikasyon orani da
oldukca yuksektir. PAVM, genellikle konjenital olmakla
birlikte nadir olarak gégls travmasina, gecirilmis cerra-
hiye, metastatik kansere, hepatik siroza, mitral stenoza,
sistemik amiloidoza, Fankoni sendromuna ve infeksi-
yonlara (tuberktiloz, sistozomiyaz, aktinomikoz, sifiliz gi-
bi) sekonder olarak da gelisebilir (2). Bu makalede
PAVM tanisi ile opere edilen ancak multipl olmasi nede-
niyle ROWS olasihig ile aile taramas! yapilan baska bir
kardeste PAVM saptanan iki olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMLARI
Olgu 1

Yirmi bes yasinda kadin hasta, 6kstriik ve gégis agri-
s1 sikayetleri nedeniyle cekilen toraks bilgisayarl to-
mografi (BT)’de sol st lobda yaklasik 3 x 2 cm boyut-
lu noduler lezyon saptanmasi Uzerine ileri tetkik ve te-
davi amaciyla klinigimize sevk edilmisti. Oz ge¢misin-
de belirgin 6zellik bulunmayan hastanin fizik muayene-
sinde ve rutin kan tetkiklerinde patolojik bulgu saptan-
madi. Kan gazlari incelemesinde hafif hipoksi ve hipo-
karbi tespit edildi (PaO,: 64.8 mmHg, PaCO,: 28.4
mmHg, Sa0,: %94.7). PAVM &n tanust ile ¢ekilen toraks
BT anjiyografisinde sol akciger tst lob apikoposterior
segmentte periferik yerlesimli, iki adet besleyici arteri
ve genis bir drene edici veni bulunan yaklasik 4 x 2.5
cm boyutlu PAVM ile uyumlu lezyon saptandi. Pulmo-
ner arterden kdken alan besleyici arterleri 8 mm ve 5.6
mm iken, sliperior pulmoner vene dokiilen drene edici

veni ise 10 mm c¢apindaydi (Resim 1). Ayrica, yine sol
akciger Ust lobda periferik yerlesimli milimetrik boyut-
larda ikinci bir PAVM saptand.

PAVM’nin multipl olmasi nedeniyle ROWS olabilecegi
dustnilerek goz dibi ve burun, larenks, nazofarenks
mukozalarinda telenjiektazi arastirmasi yapildi, ancak
patolojik bulgu saptanmadi. Sant oranini degerlendir-
mek icin yapilan ekokardiyografisi normal olan hasta-
nin serebral AVM varhgini degerlendirmek icin c¢ekilen
kraniyal BT’de lezyon saptanmadi. Hastaya sol torako-
tomi ile girisim uygulandiginda eksplorasyonda ust lob
posterior segmentte 3 x 4 cm boyutlu, pulmoner arter-
den koken alan iki arteri ve sliperior pulmoner vene
drene olan bir veni bulunan, tizerinde pulzasyonu olan
PAVM ile uyumlu lezyon saptand: (Resim 2). Lezyonun
biiytik olmasi ve ayni lobda ikinci PAVM’nin de olmasi
nedeniyle st lobektomi yapildi. Postoperatif kompli-
kasyon saptanmayan hasta sekizinci glin taburcu edil-
di. Patolojik inceleme sonucunda PAVM tanisi dogrula-
nan hasta sekizinci ayinda sorunsuz olarak izlemdedir.

Olgu 2

Ik olguda multipl PAVM saptanmasi {izerine ROWS
olasiligl nedeniyle birinci derece akrabalarinda direkt
akciger grafisi ile yapilan tarama sonunda hastanin kiz
kardesinde de PAVM saptandi. Yakinmasi olmayan 20
yasindaki kadin hastanin fizik muayenesinde ve rutin
kan tetkiklerinde patolojik bulgu saptanmadi. Akciger
grafisinde sag hemitoraks tst zonda 2 x 2 cm boyutlu
golge koyulugu saptandi. Kan gazlari incelemesinde,
PaOZ: 53.2 mmHg, PaCOZ: 27.4 mmHg, SaOZ: %94
olan hastanin toraks BT’sinde sag Ust lob apikal seg-
ment medialinde yaklasik 31 x 21 mm boyutunda on-
dule konturlu intravenéz kontrast madde (IVKM) son-
ras! belirgin difiiz homojen opaklasan tek besleyici ar-
ter ve veni bulunan, PAVM ile uyumlu gériiniim izlendi

Resim 1. ilk olgunun toraks BT anjiyografisinde aksiyel ve koronal kesitlerde PAVM'nin besleyici arterleri ve drene edici veni go-
riilmektedir.
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Resim 2. A: Sol akciger iist lobda arteriyoven6z malformasyonla uyumlu telenjiektazik goriiniim, B: Pulmoner arteriyovenéz mal-
formasyonu besleyen genislemis pulmoner arter dallari.

Resim 3. ikinci olgunun toraks BT’de sag iist lobda kontrastlanan pulmoner arteriyovendz malformasyon gériiniimii A. Medias-
ten penceresi goriiniimii, B. Parankim penceresi goriiniimii.

(Resim 3). Hastaya sag torakotomi ile girisim uygu-
landiginda eksplorasyonda Ust lob apikal segmentte 3
x 4 cm boyutlu PAVM ile uyumlu lezyon saptandi (Re-
sim 4). Lokalizasyonunun uygun olmasi nedeniyle
hastaya wedge rezeksiyon uygulandi. Postoperatif
komplikasyon saptanmayan hasta altinc1 giin taburcu
edildi. Patoloji sonucu PAVM ile uyumlu olarak rapor-
lanan hasta altinci ay sorunsuz olarak izlemdedir.

TARTISMA

PAVM’ler cogu zaman ROWS’un bir parcasi olarak karsi-
miza ¢ikmakta olup, daha az siklikla izole olarak goril-
mektedir. ROWS ile birlikte olan PAVM’lerde kalitimsal
gecis soz konusudur, akciger disi organlarda da arteri-
yovendz malformasyonlar, mukokitanéz telenjiektaziler
izlenebilir ve arteriyovenéz malformasyonlar genellikle
birden fazladir. Bunun aksine izole PAVM’lerde kalitimsal
gecis olmayip akciger disi organlarda lezyon izlenmez.

Resim 4. Sag akciger iist lobda pulmoner arteriyovendz Bizim olgularimizda tipik ROWS bulgulari olmamakla
malformasyon intraoperatif goriiniimii.
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birlikte iki kardeste olmasi kalitsal olabilecegini akla ge-
tirmektedir. Ancak bu olasilik da izole PAVM tablosu ile
uyusmamaktadir.

PAVM kadinlarda daha siktir, cogunlukla alt loblarda ve
tek tarafli olarak gorilir. Olgularin yarisi sistemik dola-
simdan beslenir ve %80 tek besleyen arter vardir. Venéz
drenaj ise sistemik ya da pulmoner venlere olmaktadir
(1,3). Bizim her iki olgumuz da kadin olmasina karsin
lezyonlarn Ust loblardayd: ve birinci olguda iki adet bes-
leyici arter bulunmaktaydi (Resim 1).

PAVM’lerde semptomlar say1 ve lezyonun boyutuna gore
degisebilmektedir. 2 cm’den kiiguk ve tek olanlar genel-
likle asemptomatik seyretmekte iken, 2 cm’den buylik
olanlarda ise 6ksuruk, nefes darligi, hemoptizi, siyanoz,
epistaksis gibi semptomlar ortaya ¢ikabilmektedir. Bu
hastalarda ayrica kapiller gecis sisteminin ortadan kalk-
mas! sonucunda gelisen santa bagli olarak paradoksik
emboliler ve bunun sonucunda transiskemik atak, he-
mipleji, beyin apsesi gibi norolojik komplikasyonlar or-
taya cikabilmekte, yine santa bagl olarak polisitemi, si-
yanoz ve comak parmak gorilebilmektedir (2,4). Bu
semptomlar disinda subplevral yerlesimli arteriyovendz
malformasyonlarin riiptiiri sonucunda fetal hemotoraks
da PAVM'de gelisme olasihgi en énemli komplikasyon-
dur. Bizim olgularimizin her ikisinde de arteriyovenéz
malformasyonlar 2 cm’den bliytik olmasina karsin hi¢bir
semptom yoktu ve fizik muayenelerinde patolojik bulgu-
ya rastlanmadi.

PAVM’nin tani algoritmasi Gzerinde ortak bir gorus birligi
olmasa da ilk istenecek tetkik akciger grafisi olmalidir.
Kontrasth ekokardiyografi, kontrastli toraks ve dinamik
BT, manyetik rezonans anjiyo ve tanida “altin standart”
olan pulmoner anjiyografi diger ileri tetkiklerdendir. Pul-
moner anjiyografi tim noninvaziv incelemelerden sonra
tani konulamamis ise veya tedavide “coil” embolizasyon
denenecek ise tercih edilmelidir (5). Ginimitizde tekno-
lojideki ilerlemelere paralel olarak BT ve manyetik rezo-
nans anjiyografideki ilerlemeler PAVM’leri daha ayrintili
ve kaliteli degerlendirdiginden tanida pulmoner anjiyog-
rafiye gereksinimi azaltmis ve PAVM’nin tanisinda “altin
standart” tanimini da zayiflatmstir.

PAVM’li hasta asemptomatik olsa bile besleyici arter ca-
pt 3 mm’den dgenis ise gelisebilecek komplikasyonlar
nedeniyle mutlaka tedavi planlanmalidir (1). PAVM’'nin
tedavisinde girisimsel radyolojik yontemlerde son yillar-
da saglanan gelismelere paralel olarak transkateter em-
bolizasyonunun kullanim:i yayginlasmaktadir. Bu yon-
tem hipoksemiye yol agan, besleyici arter ¢capt 3 mm’-
den bliytik olan PAVM’lerde basariyla uygulanabilmek-
tedir (5). Ancak transkateter embolizasyonu PAVM’nin
besleyici arterin ¢apinin bizim olgularimizda oldugu gibi

cok biiylik olanlarda embolizan maddelerin ya da “reco-
il”in sol atriyuma ya da sistemik dolasima gecerek cid-
di komplikasyonlara neden olabilir. Cerrahi yéntem ise
lokalize, soliter, bliylik, embolizasyona ragmen dizel-
meyen hemoptizi veya riptiire olarak hemotoraksa ne-
den olmus PAVM’lerde kiratif ve glivenli bir yontemdir
(1,6). Cerrahide en sik kullanilan yéntem wedge ya da
segmental rezeksiyon olmasina karsin lezyonun lokali-
zasyonu bu tekniklerin kullanilmasina uygun degil ise
ilk olguda oldugu gibi bir anatomik rezeksiyon olan lo-
bektomi de uygulanabilir.

PAVM, ciddi komplikasyonlara yol acabilen ve genetik ge-
cisi olabilecegi asla unutulmamasi gereken benign bir has-
taliktir. Bu nedenle birinci olgumuzda oldugu gibi multipl
PAVM saptanmasi halinde ROWS olabilecegi goz 6niinde
tutularak hastanin tim birinci derecede aile bireyleri en
azindan direkt akciger grafisi ile degerlendirilmelidir. Yakin-
mas! olmasa da saptanan PAVM'ler 6limcil komplikas-
yonlar (epistaksis, gastrointestinal sistem kanamasi, he-
motoraks, santral sinir sistemi embolisi, apse vs.) olasilig
nedeniyle tedavi edilmelidir. Tedavi seciminde kesin kriter-
ler olmamakla birlikte kiiciik multipl PAVM’ler daha az in-
vaziv girisim olan embolizasyonyla biiylik subplevral olan-
larda ise cerrahi 6ngoértlmektedir (1,3).

Bizim olgularimizda lezyonlarin st loblarda olmasi, bes-
leyici arterin birinci olguda iki adet olmasi, ayrica yine bi-
rinci olguda multipl PAVM saptanmasi ve ikinci olgunun
aile taramasiyla saptanmis olmasi gibi bildirilen olgular-
dan farkliliklar géstermesi nedeniyle sunuldu.
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