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OZET

Pulmoner arteryovenoz malformasyon (AVM), pulmoner arteryal
sirkiilasyondan pulmoner venoz sirkiilasyona arada kapiller ya-
tak olmaksizin, direkt baglantist olan anormal damarlardir ve na-
dir gortlirler. Otuz alti yasinda erkek hasta, tekrarlayan burun
kanamasi, sag tarafli hafif gogus agrist ve dudaklarda morarma
yakinmalart ile bagvurdu. Toraks tomografisinde sag orta zonda
en genis boyutu 5,5 cm olctilen ve sol parakardiak arteryovenoz
malformasyon olarak yorumlanan lezyonlar mevcuttu. Hastaya
Pulmoner anjiografi ile bilateral AVM tanist konuldu ve her iki ta-
raftaki lezyonlar transkateter embolizasyon ile basarili bir sekilde
tedavi edildi. Arteriyovenoz malformasyonlarin nadir gorilmesi ve
dev AVM’larin tedavisinde cerrahiden once embolizasyonun du-
sintlmesi gerekliligini vurgulamak amaciyla olgumuzu sunduk.

Anahtar Kelimeler: Arteryoventz malformasyonlar, embolizas-
yon, tedavi amacli, herediter hemorajik telenjiektazi

ABSTRACT

Pulmonary arteriovenous malformations (PAVMs) are rarely seen di-
rect communications between pulmonary arteries and pulmonary
veins, without interposition of a capillary bed. A 36-year-old man
was admitted to our clinic with the complaints of recurrent na-
sal bleeding, right-sided chest pain and purple discoloration of the
lips. Computed tomography of the thorax revealed lesions likely to
be arteriovenous malformations located at the right middle lobe,
5.5 centimeters in the largest diameter and at the left paracardiac
area. He was diagnosed as bilateral PAVMs by pulmonary angio-
graphy and these bilateral lesions were treated successfully with
transcatheter embolization. This case report is presented because
of the rarity of PAVMs and to highlight the success of embolization
in the management of large PAVMs.

Keywords: Arteriovenous malformations, embolization, therapeu-
tic, hereditary hemorrhagic telengiectasia

GIRIS

Pulmoner arteryovenéz malformasyon (AVM) pulmoner
arteryal sirkiillasyondan pulmoner vendz sirkiilasyona, arada
kapiller yatak olmaksizin, direkt baglantisi olan anormal da-
marlardir. Konjenital AVM’ler genellikle herediter hemorajik
telenjiektazi (HHT) ile birliktedir. Asemptomatik vakalar ol-
dugu gibi hayat: tehdit edici hemoptizi, hemotoraks gibi klinik

sonuglarda goriilebilir (1). Pulmoner AVM tek yada multiple
olabilir. HHT olgularinda ¢ogunlukla multiple AVM saptanir.
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ile bagvurdu. Soy ge¢misinde 6zellik yoktu. Fizik muayenesin-
de hasta siyanoze goriiniimde idi. Comak parmagi mevcuttu ve
alt dudak mukozasinda kapiller belirginlesme izlendi. Oskiiltas-
yonda, sag hemitoraks 6n aksiller lokalizasyonda iifiiriim duyu-
luyordu. PA akciger grafisinde sag hilus dolgun, sag orta zonda
yaklagik 5 cm capinda diizgiin smirh ¢evre parankiminden si-
nirlari net ayirt edilen dansite artigi izlendi (Resim 1). Arter kan
gaz1 analizinde, SPO,: %87,4, PO,: 35,4 mmHg, PCO,: 35,4
mmHg ve pH: 7,41 olarak saptandi. Hastanin toraks bilgisayarlt
tomografisinde (BT), sag pulmoner arter asimetrik olarak genis-
lemis olup, sag orta zonda en genis boyutu 5,5 cm &lgiilen ve
posteriorunda nodiiler hipodens dolum defekti bulunan vaskiiler
dolum gosteren tubulonodiiler olugumlar mevcuttu (Resim 2).
Ayrica sol parakardiak alanda da benzer karakterde lezyonlar
mevcuttu. Hastaya AVM 06n tanisi ile pulmoner anjiogafi yapildi
(Resim 3). Anjiografide sag akciger orta zonda ve sol akciger
alt zonda belirgin arteryal kanlanmaya ve vendz drenaja sahip
iki adet AVM izlendi. Sag akciger orta zondaki lezyonu besle-
yen arter ¢apt en dar yerinde 8 mm idi. Bu 6zellkleri ile HHT
tanist konan hastada hipoksemiye neden olan dev AVM’nin te-
davisi i¢in embolizasyon diisiiniildii ve basariyla uygulandi. Bu
islemden 3 hafta sonra bu kez de sol akciger alt zondaki lezyona
embolizasyon uygulandi. Embolizasyon ile tedavi sonrasinda
hastanin oksijen satiirasyonu %95’e yiikseldi. Embolizasyonun
birinci yilinda ¢ekilen Toraks BT de; lezyon boyutlarinda belir-
gin kii¢lilme oldugu yeni damarsal olusum gelismedigi rapor-
land: (Resim 4).

TARTISMA

Pulmoner AVM arter ve ven dallari arasinda anormal baglan-
tilarin olustugu lezyonlardir (2).

Pulmoner AVM’nin ger¢ek patogenezi bilinmemektedir.
Bazi arastirmacilar terminal arteyal “loop”larda defekte bagl
ince kapiller keselerde dilatasyonla olustugunu diisiinmektedir.
Diger taraftan bu malformasyonun fetal gelisim sirasinda olu-
san, arteryal ve vendz pleksuslart ayiran septalarda inkomplet
resorpsiyon sonucu olustugunu diisiinler de vardir. Kiigiik mul-
tiple pulmoner AVM’lerin kapiller gelisimde basarisizlik sonu-
cu olustugu tahmin edilmektedir (3). Ug yiiz elli hasta iceren
bir seride hastalarn %75’inin unilateral, %36’sinin multiple
lezyonlar1 ve multiple lezyonlar1 olanlarin yaklagik yarisinin
bilateral oldugu saptanmistir (4). PAVM tipik olarak 1-5 cm
boyutundadir ancak 10 cm’ye kadar genis olabilir (3). Pulmo-
ner AVM ayrica basit ve kompleks olarak da siniflandirilabilir.
Basit olanlarda tek besleyen arter ve tek drenaj veni bulunur.
Kompleks olanlarda iki ve ikiden fazla besleyen arter ve drene
eden ven vardir. Pulmoner AVM genellikle pulmoner arterlerle
iligkilidir ancak daha nadir sistemik arterlerle de iliskili olabilir
(3). Drenaj siklikla sol atriuma olur ancak inferior vena cava ve
innominate vene oldugu da bildirilmistir (3).

HHT’de %36-100 oraninda pulmoner AVM goriilmektedir.
Pulmoner AVM hastalarinin %30-50’sinde HHT vardir (2).
HHT en sik goriilen otozomal dominant multisistem vaskiiler
hastaliktir ve siklig1 1-2/ 100000 olarak bildirilmektedir (5). Ye-
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Resim 1. PA akciger grafide sa§ hilus dolgun sag orta zonda yaklasik 5
cm gapinda dizgin sinirl gevre parankiminden sinirlari net ayirt edilen
dansite artigl

Resim 2. Toraks BT; sag orta zonda en genig boyutu 5,5 cm 6lgtilen
posteriorunda nodiiler hipodens dolum defekti bulunan, vaskiiler dolum
gosteren tubulonodiiler olugumlar, sol parakardiak alanda benzer karak-
terde lezyon izlendi.

nidogan ve ¢ocukluk déneminde erkeklerde, eriskin dénemde
ise 3.-4. dekatlarda kadinlarda sik rastlanir. Bu hastalikta do-
kuzuncu kromozomun uzun kolundaki TGF-b’y1 baglayan en-
doglein membran proteinini kodlayan gende bozukluk oldugu
bilinmektedir (3). Herediter hemorajik telenjektazinin klinik
tanisi, nazal mukoza diginda bir yerde telenjektazi, tekrarlayan
epistaksis, otozomal dominant kalitim ve visseral organ tutulu-
mu olarak sayilan 4 durumdan 2’sinin varligi ile konulur (6).
Olgumuzda pulmoner AVM, oral telenjektazi ve tekrarlayan bu-
run kanamalar1 6zellikleri ile herediter hemorajik telenjektazi
tanis1 konuldu.
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Resim 3. Pulmoner anjiogafi: Sa§ akciger orta zonda ve sol akciger alt
zonda belirgin arteryal kanlanmaya ve vendz drenaja sahip iki adet AVM
izlendi. Sag akciger orta zondaki lezyonu besleyen arter gapi en dar ye-
rinde 8 mm saptand.

Resim 4. Toraks BT; lezyon boyutlarinda belirgin kiigiiime oldu ve yeni
damarsal olugum geligmedi.

Pulmoner AVM asemptomatik seyredebilir. Pulmoner
AVM’li semptomatik hastalarda en sik epistaksisi goriiliir. Epis-
taksis spontan veya mindr travma ile mukozal telenjektaziler ne-
deni ile olusabilir. Bu da pulmomer AVM’li hastalarda HHT in-
sidansimin yiiksek oldugu goriistinii destekler (6). Dispne ikinci
en stk semptomdur. Dispne genig, multipl pulmoner AVM’lerde
daha siktir ve genellikle gomak parmak ile birliktedir (3,7,8).
Hemoptizi {igiincii en sik goriilen semptomdur. Masif hemop-
tizi goriilebilir, nadir olarak fatal seyreder (3). Gastrointestinal
kanama daha ¢ok ileri yaslarda olmak {izere Pulmoner AVM ve
HHT li hastalarda goriilebilir. Daha az goriillen semptomlar go-
giis agrisi, Oksiiriik bag agrilari, kulakta ¢inlama, dizartri, sen-
kop, vertigo ve diplopidir (3). Bizim olgumuzda baslica basvuru
yakinmasi burun kanamasi idi.
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Siyanoz, polisitemi, comak parmak Pulmoner AVM’nin tri-
adidir (2). Tril, ¢gomak parmak, sistolik iifiiriim, siyanoz pul-
moner AVM hastalarin bilyiikk ¢ogunlugunda saptanir. Bizim
olgumuzda ¢omak parmak, siyanoz, 6n aksiler hatta {ifiiriim
mevcuttu. Pulmoner AVM %65 alt loblarda yer alir. Bu ortode-
oksi ve platipnenin olas1 nedenidir. Olgumuzda ortodeoksi ve
platipne saptanmadi.

Pulmoner AVM’de radyolojik olarak akciger periferinde yu-
varlak veya iizim seklinde siklikla lobule ama keskin sinirli,
genellikle alt loblarda 1-5 ¢cm arasinda degisen boyutta lezyon
izlenir. PA akciger grafisi 20 mm’den kiiciik lezyonlar1 goster-
meyebilir. Retrokardiak bolgede, kostofrenik siniiste, proksimal
hiler bolgede olan AVM’ler gozden kacabilir (2,3). Pulmoner
AVM’de radyografide hilustan uzanan besleyici arter ve sol
atriuma uzanan drenaj veni gosterilebilir. Besleyen arter tipik
olarak 4-7 mm ¢apinda, nadiren 20 mm genigliginde olabilir (3).
Dinamik Toraks BT, AVM degerlendirilmesinde oldukga yarar-
lidir. Bu yontemle olasi akciger grafisinde goriillmeyen AVM’ler
saptanabilir (9). Pulmoner AVM tanisinda pulmoner anjiografi
altin standart yontemdir (10). Tanida ayrica pulmoner sintigrafi,
kontrast ekokardiyografi, radyonuklid anjiokardiyografi, kalp
kateterizasyonu ve magnetik rezonans goriintiileme kullanila-
bilir (9-11). Olgumuzda akciger grafisinde parankimde diizgiin
siirli lezyon goriilmiis, sonrasinda cekilen dinamik Toraks
BT’de vaskiiler patoloji saptanmis ve pulmoner anjiografi ile
tan1 kesinlestirilmistir.

Pulmoner AVM’nin en sik rapor edilen komplikasyonlar
santral sinir sistemi ile ilgilidir. Serebral tromboz, emboli veya
serebral telenjektazilere bagli nodrolojik semptomlar, septik,
aseptik serebral emboliye bagli beyin absesi gelisebilir (10).
Olgumuzda nérolojik bulgu yoktu, beyin BT de patoloji saptan-
madi. Hipoksemi olusumu, ortodeoksi, hemotoraks, hemoptizi,
pulmoner hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi, polisitemi,
anemi, enfeksiyéz endokardit diger 6nemli pulmoner AVM
komplikasyonlaridir (3).

Tedavi edilmeyen pulmoner AVM’si olanlarda zamanla lez-
yon ¢apinda cogunlukla degisiklik olmaz ancak %25 hastada
genisleme goriilebilir (3).

Pulmoner AVM’ye bagli semptom veya komplikasyonlar ge-
listigi zaman invaziv tedavi gereklidir. Tedavi igin geleneksel
endikasyolar pulmoner AVM de biiyiime, paradoksik emboli-
zasyon ve semptomatik hipoksemidir (3,12,13). Arter ¢ap1 3
mm {izerinde olmasi pulmoner AVM’lerde paradoksik embo-
li ve nérolojik durumlar ile iligkilidir (3,14). U¢ mm ve daha
biiyiik besleyen arter ¢apina sahip AVM’lerin tedavi edilmesi
onerilmektedir (3). Tedavi segenekleri olarak cerrahi ve transka-
teter coil embolizasyonu sayilabilir. Genis pulmoner AVM’le-
rin tedavisinde de emboloterapi etkin ve basarilidir. Lee ve ark.
(14) yaptig1 bir calismada besleyici arter ¢ap1 8 mm’nin iistiinde
olan hastlarda emboloterapi uygulanmis ve ortalama 4,7 yillik
izlemde %84 oraninda basar1 saglandigi, %16 hastada pulmo-
ner AVM sebat ettigi gozlenmistir. Cok sayida AVM saptanan
olgularda transkateter embolizasyon tercih edilen yontemdir
(3). Cerrahi rezeksiyon soliter genis pulmoner AVM’de etki-
lidir. Ancak yapilan ¢aligmalar coil embolizasyonun cerrahi
morbiditeyi azaltan, giivenli ve etkin bir yontem oldugunu gos-
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termektedir (14). Coil embolizasyon, sag-sol sant1 azaltmakta,
arteriyal hipoksemiyi diizeltmekte ve ¢ok sayida ve/veya biiylik
pulmoner AVM’li olgularda egzersiz kapasitesini artirmaktadir.
Ayrica serebral olaylarin sikliini da azaltmaktadir (14). Bizim
hastamizda sagdaki AVM’ye embolizasyon uygulandiktan 3
hafta sonra soldaki lezyona embolizasyon uygulandi ve basar1
saglandi. Embolizasyon sonrasinda hastanin oksijen satiirasyo-
nu %87’den %95’e yiikseldi. Embolizasyonun birinci yilinda
lezyon boyutlarinda belirgin kii¢iilme oldu ve yeni damarsal
olusum gelismedi (Resim 4).

Pulmoner AVM’li olgulara dis veya cerrahi prosediirlerden
once, paradoksik septik embolilerden korumak amaciyla, pro-
filaktik antibiyotik 6nerilmelidir (12). Ayrica pulmoner AVM’li
olgularda antikoagiilan ve trombolitik tedavinin yiiksek riskli
(kanama) oldugu akilda tutulmalidir (12,14). Bu hastalikta ok-
liizyondan 1 ay ve 1 yil sonra arteryal kan gazi ve her 3-5 yil-
da spiral bilgisayarli tomografi ile kontrol ve kii¢iik pulmoner
AVM takibi 6nerilmektedir (14).

SONUC

Pulmoner arteryoven6z malformasyonlarin tedavisinde daha
onceleri cerrahi yontem tercih edilirken, giiniimiizde transkata-
ter embolizasyon seckin yaklagimdir. Bu olguda oldugu gibi dev
pulmoner arteryovendz malformasyonlarin tedavisinde cerrahi-
den dnce embolizasyon diisliniilmelidir. Emboloterapi giivenilir
bir tedavi yontemidir (14). Emboloterapi genis soliter pulmoner
AVM’lerde tedavide birinci tercih olmalidir (14). Morbiditenin
az olmasi, hastanede kalis siiresinin azalmasi emboloterapinin
onemli avantajlaridir (14). Ayn1 hastada birden fazla pulmoner
AVM’lere de kolaylikla embolizasyon uygulanabilir.
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