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OZET

Pulmoner arteriyovendz malformasyonlar (PAVM) pulmoner arter
ve venler arasinda anormal baglantilar ile karakterize pulmoner
vaskiler sistemin nadir goriilen anomalileridir. Klinigimizde ope-
re ettigimiz pulmoner arteriyoventz malformasyon tanili 2 olguyu
nadir olmast nedeniyle sunduk. Olgularimizdan biri dispne, comak
parmak ve polisitemisi olan 14 yasinda erkekti. PAVM tanisi pulmo-
ner anjiografi ile konuldu. fkinci olgu hemoptizisi olan 9 yasinda
erkekti. Tki olguda da PAVM sag st lob anterior segment yerlesim-
liydi. Olgulara segmentektomi ve wedge rezeksiyon yapildi. 1zo-
le ve tek PAVM'da cerrahi tedavi minimal mortalite, morbidite ve
lezyonda dustik rekiirrens orani ile basarilt bir tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arteriyoventz 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.

Keywords: Pulmonary arteriovenous malformation, surgery, em-
bolization

GiRIS

Pulmoner arteriyovenéz malformasyon (PAVM) pulmoner
arter ile venler arasinda olusan anormal baglantilardir (1,2). Sik-
likla konjenital olan PAVM olgularinin %70’inde Osler Weber
Rendu Sendromu (Herediter hemorajik telenjiektazi) bulunur
(1,3). Tek tarafli olma ve alt loblara yerlesme egilimi fazladir
(2,4). PAVM olgularinda egzersiz dispnesi en sik goriilen ya-
kinma olmasina ragmen en sik hastaneye basvuru nedeni he-
moptizidir (3). Cerrahi tedavi uyguladigimiz iki PAVM olgusu-
nu, klinik 6zelliklerinin farkliliklari, nadir olmalar1 ve egzersiz
dispnesi, hemoptizisi olan olgularda ayirici tanida akilda tutul-
malar1 gerektigini vurgulamak amaci ile sunduk.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Astim bronsiole tanisi ile 10 yildir tedavi alan 14 yasinda er-
kek olgu, egzersiz kapasitesinde azalma nedeni ile hastanemize
bagvurdu. Cekilen akciger grafisinde sag hiler yerlesimli dansite
artig1 (Resim 1A) goriilmesi tizerine klinigimize konsiilte edildi.
Hastanin fizik muayenesinde; ellerde gomak parmak goriiniimii
oldugu ve sag 3. interkostal aralik (IKA) parasternal alanda iifii-
riim duyuldugu belirlendi. Tam kan sayiminda hemoglobin (hb):
16,5 g/dL, hematokrit (htc) degeri ise %438,8 idi. Solunum fonksi-
yon testi, arter kan gazi (AKG) ve ekokardiyografi (EKO) normal
olarak degerlendirildi. Toraksin bilgisayarli tomografisinde (BT),
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sag akciger iist lob anterior segmentte 5x2x1,5 cm boyutunda,
pulmoner arterden genis arteryel bir dal alan ve yine genis bir
veni bulunan, yogun kontrastlanma gosteren lezyon izlendi
(Resim 1B). Pulmoner anjiografide; pulmoner trunkusun sag
iist dalindan dolum gosteren yaklasik 5 cm uzunlugundaki lez-
yon anevrizmatik genisleme olarak degerlendirildi (Resim 1C).
Akciger perfiizyon sintigrafisinde, iist lob anterior segmentte
lezyon alaninda perfiizyon olmadig: goriildii. Olguya PAVM 6n
tanisi ile sag torakotomi yapildi. Ust lob anterior segmentte, en
genis c¢ap1 yaklasik 5 cm olan, pulmoner arterin trunkus anteri-
orundan vaskiilarize olan ve genis bir ven ile siiperior pulmoner
vene drene olan, lizerinde pulmoner vaskiiler “thrill” hissedilen
lezyon saptandi (Resim 1D). Arter dalinin baglanmasiyla “thril-
1”in kayboldugu izlendi. Ust lob anterior segmentektomi yapil-
di. Olgunun patolojisi, histomorfolojik bulgular PAVM olarak
raporlandi. Postoperatif 5. giin sorunsuz olarak taburcu edilen
olgunun, 2. ayinda yapilan kontroliinde; dispnesinin azaldig1 ve
egzersiz kapasitesinin arttig1 gozlendi.

Olgu 2

Daha 6nce bilinen herhangi bir hastalig1 olmayan 9 yasinda
erkek olgu, oksiiriikle birlikte tek seferde yaklasik 250 cc kadar
agizdan kan gelmesi iizerine klinigimize bagvurdu. Fizik mu-
ayene bulgulart normal olan olguda hb:13 g/dL, htc degeri ise
%37 idi. Toraks BT de sag akciger iist lob anterior segmentte
yerlesen, etrafinda konsolidasyon ve kollaps alanlarin bulundu-
gu yaklagik 5 cm ¢apta kaviter lezyon izlendi (Resim 2A). Perfo-
re hidatik kist 6n tanisi ile yapilan abdomen ultrasonografisi ve
EKO normaldi. indirek hemagliitiinasyon testi, balgamda ARB
incelemesi negatif olarak bulundu. Yapilan rigit bronkoskopide
sag st lob icerisinde koagiilum oldugu ve aktif kanamanin ol-
madig1 izlendi. Sag torakotomi yapildi ve iist lob anterior seg-
mentte, yaklasik 5 cm’lik alanda konsolidasyon ile birlikte olan
lezyon goriildii. Wedge rezeksiyon ile lezyon ¢ikarildi (Resim
2B). Olgunun patolojisi; arteriyovenéz malformasyon ile uyum-
lu histomorfolojik bulgular, kavite ise benign kistik lezyon ola-
rak raporlandi. Operasyon sonrast 6. giin taburcu edilen olgu 4.
ayinda hemoptizisi olmadan sorunsuz olarak takip edilmektedir.

TARTISMA

Pulmoner arteriyo-vendz malformasyonlar 1/50.000 sikligin-
da goriilen nadir lezyonlardir (5). Diizensiz kapiller gelisim ya
da normalde vendz ve arteriyel pleksusu birbirinden ayiran sep-
talarin olusmamasi nedeniyle gelisirler (3). Siklikla konjenital
olan PAVM olgulariin %70’inde Osler Weber Rendu Sendro-
mu olarak bilinen herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) bulu-
nur (1,3). Bu olgularda otozomal dominant gegisli, endoglin ve
transforming growth fakt6r-B baglayici protein geninde defekt ve
bazi kromozom anomalileri gosterilmistir (6). Konjenital olgular
disinda hepatik siroz, hepatopulmoner sendrom, sistozomiyazis,
mitral darlik, travma, metastatik tiroid karsinomu ve kronik inf-
lamasyon olusturan durumlarda da gbriilebilirler (1,2). ilk olgu-
muzda PAVM gelisimi konjenital olarak degerlendirilirken, diger
olgumuzda kistik lezyona sekonder gelisen kronik inflamas-

Solunum ¢ Ersin Arslan ve ark.

Resim 1. Bir no.lu olgunun 6n-arka akciger grafisi (a). Gogls BT'de
pulmoner arterden kanlanan sag st lobdaki lezyonun gértintimi (b).
Ayni olgunun pulmoner anjiografisinde anevrizmatik genigleme olarak
degerlendirilen goriinim (c). Torakotomi sirasinda st lob anterior
segmentteki lezyon (d).

_____.-- o

Resim 2. iki nolu olguda gdgiis BT'de kaviter lezyon ve etrafinda
konsolidasyon (a). Wedge rezeksiyon sonrasi kitlenin gortinimd (b).

yonun, etyolojide etkili olabilecegi diisiiniildii. Olgularimizda
HHTye ait herhangi bir bulguya rastlanmadi.

Siklikla tek tarafli olarak karsimiza ¢ikan PAVM olgularinin
%36’sinda birden fazla lezyon mevcuttur (1,2). Basit ve komp-
leks olarak iki tip PAVM goriiliir. Basit tip daha siktir (%80) ve
tek pulmoner arter ile tek pulmoner ven baglanis1 vardir (4). flk
olgumuz basit tip PAVM iken, diger olgumuz kompleks tipti.

Bu olgularda 6ne ¢ikan yakinmalar nefes darligi, hemoptizi,
epistaksis ve erken yorulmadir (2). Siyanoz, gomak parmak, po-
lisitemi gibi bulgular da tespit edilebilir (1,7,8). Hastalik ayni
zamanda serebral apse, serebrovaskiiler olay, migren ve ndbet
nedeni olabilir (6). Nadir olarak hemotoraks gibi hayat1 tehdit
eden 6nemli komplikasyonlara yol agabilecegi bildirilmistir (7).
Oskiiltasyon ile lezyon lokalizasyonuna uyan yerde pozisyon-
la 6zellik degistirebilen pulmoner vaskiiler “thrill” duyulmasi
onemli bir bulgudur (3). Olgularimizda efor dispnesi, ¢abuk
yorulma ve hemoptizi vardi. Bir olgumuzda ¢omak parmak ve
polisitemi tespit edildi. Ayrica lezyon lokalizasyonuna uyan sag
3. IKA parasternal alanda iifiiriim duyuldu.

Pulmoner arteriyo-vendz malformasyon, radyolojik olarak
infiltrasyon, kitle, tek ya da ¢ok sayida nodiil, pulmoner va-
ris, arteryal anevrizma seklinde goriilebilir (1). Lezyonlarin
caplart siklikla 1-5 cm arasindadir (2,3). Tan1 igin en kiymetli
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yontem pulmoner anjiografidir (2,3). ilk olgumuzda direk gra-
fide pulmoner kitle goriinlimii vardi. Yapilan pulmoner anji-
ografide pulmoner trunkusun sag iist dalindan dolum gdsteren
yaklasik 5 cm uzunlugundaki lezyonun, anevrizmatik genisle-
me olabilecegi belirtildi. Diger olguda ise radyolojik olarak et-
rafinda konsolidasyon ve kollaps alanlarinin yer aldig1 kaviter
lezyon goriildii. Operasyon dncesi PAVM’dan siiphelenilmedigi
icin bu olguya anjiografi yapilmadi.

PAVM’nun histolojisinde diffiiz telenjiektaziden anevriz-
maya kadar degisen arteryel genisleme ve bu yapilar1 drene
eden venler vardir (4). Iki olgumuzda da histomorfolojik olarak
PAVM bulgular1 mevcuttu.

PAVM’nun tedavisi sayisina, bilyiikliigiine, yerlesim yerine,
komplikasyonlara ve olgunun genel durumuna gore degisir (4).
Ozellikle birden fazla PAVM varsa skopi esliginde embolizas-
yon tercih edilebilir (3). Embolizasyon i¢in pulmonar arterin
capt en az 3 mm olmalidir (9). Besleyen arteri 3 mm’den kiigtik
olan lezyonlari tespit etmek ve teknik olarak embolizasyon isle-
mi zordur. Embolizasyon, cerrahi sonrasi tekrarlayan ve cerrahi
tedavi i¢in uygun olmayan olgularda efektif bir tedavi yontemi-
dir. Fakat plevral reaksiyon, mikro embolizm, pndmoni, pulmo-
ner hipertansiyon, septisemi ve derin ven trombozu gibi kompli-
kasyonlara yol agabilecegi unutulmamalidir (9). Embolizasyon
tedavisi ile akciger parankimi korunmasma ragmen ozellikle
hayati tehdit eden komplikasyonlarin eslik ettigi PAVM tedavi-
sinde rezeksiyon kaginilmazdir (8). Rezeksiyon tek, 2 cm’den
biiylik ve embolizasyonun riskli oldugu olgularda secilir (4).
Izole ve 1 cm’den biiyilk PAVM’larda cerrahi tedaviyi diisiik
mortalite, morbidite ve diisiik tekrarlama oranlari nedeni ile
Oneren ¢aligmalar da vardir (2).

Farkl cerrahi teknikler bu olgularda uygulanabilir. Bunlarin
baslicalari; ligasyon, lokal eksizyon, segmentektomi, lobektomi
ve pnomonektomidir (1). Video yardimli torakoskopi ve paran-
kim koruyucu cerrahi segenekler tercih edilmeye ¢aligilmalidir.
Biz ilk olgumuzda PAVM’nun izole olmasi, genis bir arteryel
beslenmesinin bulunmasi nedeni ile cerrahi tedaviyi 6n planda
tuttuk ve segmentektomi uyguladik. Diger olguda ise hemoptizi
olmasi, radyolojik olarak kaviter lezyon eslik etmesi ve bolge-
mizde kist hidatik siklig1 nedeni ile bu taniya yonelerek cerrahi-
yi sectik. Bu olguda wedge rezeksiyon ile lokal eksizyon uygu-
land1 ve histomorfolojik olarak PAVM tanis1 kondu. Bu olguda
kistik lezyonun neden gelistigi veya PAVM’a sekonder kanama
sonucunda m1 olustugu belirlenemedi. iki olguda da operasyon
sonras1 donemde komplikasyon gelismedi.

SONUC

PAVM farkl klinik ve radyolojik bulgular ile karsimiza ¢i-
kabilmektedir. Ozellikle hemoptizisi ve efor dispnesi olan geng
olgularda ayiric1 tamda bu hastalik yer almalidir. ilk olgumuzda
oldugu gibi bu olgularin yanlis astim tanis1 alabilecegi unutul-
mamalidir. Embolizasyon parankimi koruyan, etkili ve giivenli
bir tedavi sekli olmasina ragmen, izole, biiyiik ve embolizasyo-
nun riskli oldugu olgularda rezeksiyon ilk secenektir.
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Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.

Hakem degerlendirmesi: Dis bagimsiz.

Hasta Onam: Yazili hasta onami bu ¢alismaya katilan hastalar-
dan alinmugtir.
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