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Pulmonary Arteriovenous Malformation: Two Cases

ÖZET
Pulmoner arteriyovenöz malformasyonlar (PAVM) pulmoner arter 

ve venler arasında anormal bağlantılar ile karakterize pulmoner 
vasküler sistemin nadir görülen anomalileridir. Kliniğimizde ope-
re ettiğimiz pulmoner arteriyovenöz malformasyon tanılı 2 olguyu 
nadir olması nedeniyle sunduk. Olgularımızdan biri dispne, çomak 
parmak ve polisitemisi olan 14 yaşında erkekti. PAVM tanısı pulmo-
ner anjiografi ile konuldu. İkinci olgu hemoptizisi olan 9 yaşında 
erkekti. İki olguda da PAVM sağ üst lob anterior segment yerleşim-
liydi. Olgulara segmentektomi ve wedge rezeksiyon yapıldı. İzo-
le ve tek PAVM’da cerrahi tedavi minimal mortalite, morbidite ve 
lezyonda düşük rekürrens oranı ile başarılı bir tedavi yöntemidir. 

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arteriyovenöz malformasyon, cer-
rahi, embolizasyon

ABSTRACT
Pulmonary arteriovenous malformations (PAVMs) are rare abnormal-

ities of the pulmonary vascular system characterized by abnormal 
communications between the pulmonary artery and vein. We pre-
sented two cases who were operated in our clinic with PAVMs be-
cause of the rarity. One of our cases was a 14-year-old male, who 
had dyspnea, clubbing and policythemia. PAVM was diagnosed 
with pulmonary angiography. The second case was a 9-year-old 
male who had hemoptysis. Both cases had PAVM localized in the 
right upper lobe anterior segment. The patients underwent seg-
mentectomy and wedge resection. Surgical treatment of an isolat-
ed, single PAVM is successful, with minimal mortality, morbidity 
and low recurrence rates of the lesion.
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OLGU SUNUMU

GİRİŞ

Pulmoner arteriyovenöz malformasyon (PAVM) pulmoner 
arter ile venler arasında oluşan anormal bağlantılardır (1,2). Sık-
lıkla konjenital olan PAVM olgularının %70’inde Osler Weber 
Rendu Sendromu (Herediter hemorajik telenjiektazi) bulunur 
(1,3). Tek taraflı olma ve alt loblara yerleşme eğilimi fazladır 
(2,4). PAVM olgularında egzersiz dispnesi en sık görülen ya-
kınma olmasına rağmen en sık hastaneye başvuru nedeni he-
moptizidir (3). Cerrahi tedavi uyguladığımız iki PAVM olgusu-
nu, klinik özelliklerinin farklılıkları, nadir olmaları ve egzersiz 
dispnesi, hemoptizisi olan olgularda ayırıcı tanıda akılda tutul-
maları gerektiğini vurgulamak amacı ile sunduk.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1
Astım bronşiole tanısı ile 10 yıldır tedavi alan 14 yaşında er-

kek olgu, egzersiz kapasitesinde azalma nedeni ile hastanemize 
başvurdu. Çekilen akciğer grafisinde sağ hiler yerleşimli dansite 
artışı (Resim 1A) görülmesi üzerine kliniğimize konsülte edildi. 
Hastanın fizik muayenesinde; ellerde çomak parmak görünümü 
olduğu ve sağ 3. interkostal aralık (İKA) parasternal alanda üfü-
rüm duyulduğu belirlendi. Tam kan sayımında hemoglobin (hb): 
16,5 g/dL, hematokrit (htc) değeri ise %48,8 idi. Solunum fonksi-
yon testi, arter kan gazı (AKG) ve ekokardiyografi (EKO) normal 
olarak değerlendirildi. Toraksın bilgisayarlı tomografisinde (BT), 



sağ akciğer üst lob anterior segmentte 5x2x1,5 cm boyutunda, 
pulmoner arterden geniş arteryel bir dal alan ve yine geniş bir 
veni bulunan, yoğun kontrastlanma gösteren lezyon izlendi 
(Resim 1B). Pulmoner anjiografide; pulmoner trunkusun sağ 
üst dalından dolum gösteren yaklaşık 5 cm uzunluğundaki lez-
yon anevrizmatik genişleme olarak değerlendirildi (Resim 1C). 
Akciğer perfüzyon sintigrafisinde, üst lob anterior segmentte 
lezyon alanında perfüzyon olmadığı görüldü. Olguya PAVM ön 
tanısı ile sağ torakotomi yapıldı. Üst lob anterior segmentte, en 
geniş çapı yaklaşık 5 cm olan, pulmoner arterin trunkus anteri-
orundan vaskülarize olan ve geniş bir ven ile süperior pulmoner 
vene drene olan, üzerinde pulmoner vasküler “thrill” hissedilen 
lezyon saptandı (Resim 1D). Arter dalının bağlanmasıyla “thril-
l”in kaybolduğu izlendi. Üst lob anterior segmentektomi yapıl-
dı. Olgunun patolojisi, histomorfolojik bulgular PAVM olarak 
raporlandı. Postoperatif 5. gün sorunsuz olarak taburcu edilen 
olgunun, 2. ayında yapılan kontrolünde; dispnesinin azaldığı ve 
egzersiz kapasitesinin arttığı gözlendi.

Olgu 2
Daha önce bilinen herhangi bir hastalığı olmayan 9 yaşında 

erkek olgu, öksürükle birlikte tek seferde yaklaşık 250 cc kadar 
ağızdan kan gelmesi üzerine kliniğimize başvurdu. Fizik mu-
ayene bulguları normal olan olguda hb:13 g/dL, htc değeri ise 
%37 idi. Toraks BT’de sağ akciğer üst lob anterior segmentte 
yerleşen, etrafında konsolidasyon ve kollaps alanların bulundu-
ğu yaklaşık 5 cm çapta kaviter lezyon izlendi (Resim 2A). Perfo-
re hidatik kist ön tanısı ile yapılan abdomen ultrasonografisi ve 
EKO normaldi. İndirek hemaglütünasyon testi, balgamda ARB 
incelemesi negatif olarak bulundu. Yapılan rigit bronkoskopide 
sağ üst lob içerisinde koagülum olduğu ve aktif kanamanın ol-
madığı izlendi. Sağ torakotomi yapıldı ve üst lob anterior seg-
mentte, yaklaşık 5 cm’lik alanda konsolidasyon ile birlikte olan 
lezyon görüldü. Wedge rezeksiyon ile lezyon çıkarıldı (Resim 
2B). Olgunun patolojisi; arteriyovenöz malformasyon ile uyum-
lu histomorfolojik bulgular, kavite ise benign kistik lezyon ola-
rak raporlandı. Operasyon sonrası 6. gün taburcu edilen olgu 4. 
ayında hemoptizisi olmadan sorunsuz olarak takip edilmektedir.

TARTIŞMA

Pulmoner arteriyo-venöz malformasyonlar 1/50.000 sıklığın-
da görülen nadir lezyonlardır (5). Düzensiz kapiller gelişim ya 
da normalde venöz ve arteriyel pleksusu birbirinden ayıran sep-
taların oluşmaması nedeniyle gelişirler (3). Sıklıkla konjenital 
olan PAVM olgularının %70’inde Osler Weber Rendu Sendro-
mu olarak bilinen herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) bulu-
nur (1,3). Bu olgularda otozomal dominant geçişli, endoglin ve 
transforming growth faktör-B bağlayıcı protein geninde defekt ve 
bazı kromozom anomalileri gösterilmiştir (6). Konjenital olgular 
dışında hepatik siroz, hepatopulmoner sendrom, şistozomiyazis, 
mitral darlık, travma, metastatik tiroid karsinomu ve kronik inf-
lamasyon oluşturan durumlarda da görülebilirler (1,2). İlk olgu-
muzda PAVM gelişimi konjenital olarak değerlendirilirken, diğer 
olgumuzda kistik lezyona sekonder gelişen kronik inflamas-

yonun, etyolojide etkili olabileceği düşünüldü. Olgularımızda 
HHT’ye ait herhangi bir bulguya rastlanmadı.

Sıklıkla tek taraflı olarak karşımıza çıkan PAVM olgularının 
%36’sında birden fazla lezyon mevcuttur (1,2). Basit ve komp-
leks olarak iki tip PAVM görülür. Basit tip daha sıktır (%80) ve 
tek pulmoner arter ile tek pulmoner ven bağlanısı vardır (4). İlk 
olgumuz basit tip PAVM iken, diğer olgumuz kompleks tipti.

Bu olgularda öne çıkan yakınmalar nefes darlığı, hemoptizi, 
epistaksis ve erken yorulmadır (2). Siyanoz, çomak parmak, po-
lisitemi gibi bulgular da tespit edilebilir (1,7,8). Hastalık aynı 
zamanda serebral apse, serebrovasküler olay, migren ve nöbet 
nedeni olabilir (6). Nadir olarak hemotoraks gibi hayatı tehdit 
eden önemli komplikasyonlara yol açabileceği bildirilmiştir (7). 
Oskültasyon ile lezyon lokalizasyonuna uyan yerde pozisyon-
la özellik değiştirebilen pulmoner vasküler “thrill” duyulması 
önemli bir bulgudur (3). Olgularımızda efor dispnesi, çabuk 
yorulma ve hemoptizi vardı. Bir olgumuzda çomak parmak ve 
polisitemi tespit edildi. Ayrıca lezyon lokalizasyonuna uyan sağ 
3. İKA parasternal alanda üfürüm duyuldu. 

Pulmoner arteriyo-venöz malformasyon, radyolojik olarak 
infiltrasyon, kitle, tek ya da çok sayıda nodül, pulmoner va-
ris, arteryal anevrizma şeklinde görülebilir (1). Lezyonların 
çapları sıklıkla 1-5 cm arasındadır (2,3). Tanı için en kıymetli  
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Resim 1. Bir no.lu olgunun ön-arka akciğer grafisi (a). Göğüs BT’de 
pulmoner arterden kanlanan sağ üst lobdaki lezyonun görünümü (b). 
Aynı olgunun pulmoner anjiografisinde anevrizmatik genişleme olarak 
değerlendirilen görünüm (c). Torakotomi sırasında üst lob anterior 
segmentteki lezyon (d).
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Resim 2. İki nolu olguda göğüs BT’de kaviter lezyon ve etrafında 
konsolidasyon (a). Wedge rezeksiyon sonrası kitlenin görünümü (b).
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yöntem pulmoner anjiografidir (2,3). İlk olgumuzda direk gra-
fide pulmoner kitle görünümü vardı. Yapılan pulmoner anji-
ografide pulmoner trunkusun sağ üst dalından dolum gösteren 
yaklaşık 5 cm uzunluğundaki lezyonun, anevrizmatik genişle-
me olabileceği belirtildi. Diğer olguda ise radyolojik olarak et-
rafında konsolidasyon ve kollaps alanlarının yer aldığı kaviter 
lezyon görüldü. Operasyon öncesi PAVM’dan şüphelenilmediği 
için bu olguya anjiografi yapılmadı.

PAVM’nun histolojisinde diffüz telenjiektaziden anevriz-
maya kadar değişen arteryel genişleme ve bu yapıları drene 
eden venler vardır (4). İki olgumuzda da histomorfolojik olarak 
PAVM bulguları mevcuttu.

PAVM’nun tedavisi sayısına, büyüklüğüne, yerleşim yerine, 
komplikasyonlara ve olgunun genel durumuna göre değişir (4). 
Özellikle birden fazla PAVM varsa skopi eşliğinde embolizas-
yon tercih edilebilir (3). Embolizasyon için pulmonar arterin 
çapı en az 3 mm olmalıdır (9). Besleyen arteri 3 mm’den küçük 
olan lezyonları tespit etmek ve teknik olarak embolizasyon işle-
mi zordur. Embolizasyon, cerrahi sonrası tekrarlayan ve cerrahi 
tedavi için uygun olmayan olgularda efektif bir tedavi yöntemi-
dir. Fakat plevral reaksiyon, mikro embolizm, pnömoni, pulmo-
ner hipertansiyon, septisemi ve derin ven trombozu gibi kompli-
kasyonlara yol açabileceği unutulmamalıdır (9). Embolizasyon 
tedavisi ile akciğer parankimi korunmasına rağmen özellikle 
hayatı tehdit eden komplikasyonların eşlik ettiği PAVM tedavi-
sinde rezeksiyon kaçınılmazdır (8). Rezeksiyon tek, 2 cm’den 
büyük ve embolizasyonun riskli olduğu olgularda seçilir (4). 
İzole ve 1 cm’den büyük PAVM’larda cerrahi tedaviyi düşük 
mortalite, morbidite ve düşük tekrarlama oranları nedeni ile 
öneren çalışmalar da vardır (2). 

Farklı cerrahi teknikler bu olgularda uygulanabilir. Bunların 
başlıcaları; ligasyon, lokal eksizyon, segmentektomi, lobektomi 
ve pnömonektomidir (1). Video yardımlı torakoskopi ve paran-
kim koruyucu cerrahi seçenekler tercih edilmeye çalışılmalıdır. 
Biz ilk olgumuzda PAVM’nun izole olması, geniş bir arteryel 
beslenmesinin bulunması nedeni ile cerrahi tedaviyi ön planda 
tuttuk ve segmentektomi uyguladık. Diğer olguda ise hemoptizi 
olması, radyolojik olarak kaviter lezyon eşlik etmesi ve bölge-
mizde kist hidatik sıklığı nedeni ile bu tanıya yönelerek cerrahi-
yi seçtik. Bu olguda wedge rezeksiyon ile lokal eksizyon uygu-
landı ve histomorfolojik olarak PAVM tanısı kondu. Bu olguda 
kistik lezyonun neden geliştiği veya PAVM’a sekonder kanama 
sonucunda mı oluştuğu belirlenemedi. İki olguda da operasyon 
sonrası dönemde komplikasyon gelişmedi.

SONUÇ

PAVM farklı klinik ve radyolojik bulgular ile karşımıza çı-
kabilmektedir. Özellikle hemoptizisi ve efor dispnesi olan genç 
olgularda ayırıcı tanıda bu hastalık yer almalıdır. İlk olgumuzda 
olduğu gibi bu olguların yanlış astım tanısı alabileceği unutul-
mamalıdır. Embolizasyon parankimi koruyan, etkili ve güvenli 
bir tedavi şekli olmasına rağmen, izole, büyük ve embolizasyo-
nun riskli olduğu olgularda rezeksiyon ilk seçenektir. 
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