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OzZET

Pulmoner arteriovendz malform asyonlar (PAVM);
akcigerin nadir goOriilen damar anomalileridir.
Hastalar genellikle semptomsuzdur. Ancak, sagdan
sola santa neden olup, nefes darlidina yol agabilir
ya da kanama sonucu hemoptizi ve hemotoraksa
sebep olabilirler. AVM’lerin %70’den fazlasi konje-
nitaldir ve olgularin biiyiik cogunlugu Rendu-Osler-
Weber sendromu ya da herediter hemorajik telen-
jiektazi (HHT) olarak bilinen otozomal dominant
gecisli patoloji ile birlikte gorilmektedir. Hastane-
mize basvuran iki olgunun cekilen posterior
anterior (PA) akcider grafisi ve toraks bilgisayarl
tomografisinde (BT) Kitlesel goriinim olmasi tlize-
rine ileri tetkik yapildi ve PAVM saptandi. Nadir
goriulmesi ve akciger tiimoru ayirici tanisinda yer
almasi nedeni ile litaratir bilgileri gézden geci-
rilerek sunuldu.

iRis
Pulmoner arterioven6z malformasyonlar,
pulmoner arter ve venler arasindaki anor-
mal bagdlantilardir. AVM’lerin %70’den fazlasi
Konjenitaldir ve bunlarin da %47-80’i Osler-

SUMMARY

Pulmonary arterivenous malformation are rare
vascular abnormalities of the lung. Altough most
patients are asymptomatic, AVM’s can cause
right to left shunt and this can lead dyspnea,
hemoptysia or haemothorax. The vast majority
of pulmonary AVM cases are related to Rendu-
Osler-Weber Syndrome. Two cases admitted to
our hospital chest x-ray and thoracic CT scans
were detected. In further investigations, pulmonary
AVM was diagnosed. It is presented in the light
of pertinent literature because it is rarely seen
and take aplace in the differential diagnosis of
lung tumors.

Weber-Rendu ya da herediter hemorajik
telenjiektazi olarak bilinen otozomal domi-
nant gecisli patoloji ile birlikte bulunur (1).
Klinikte ¢ok nadir gérulmekle beraber, pul-
moner noduller, hemoptizi veya hipoksemi
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gibi cesitli solunumsal sorunlarda ayirici tani-
da dikkat edilmesi gereken hastaliklardir (2).
HHT ile birlikte goriilen AVM’ler multiple olma
edgilimindedir, cabuk progresyon gdsterir ve
bunlarin komplikasyon orani oldukg¢a yuk-
sektir (3). PAVM’'nin konjenital formu sik ol-
makla beraber edinsel olarak da; Karaciger
sirozu, mitral stenoz, travma, aktinomiges,
Fankoni sendromu, metastatik tiroid karsi-
nomu, schistosomiasis’de ortaya c¢ikacag
bildirilmistir (4). PAVM'nin Klasik radyolojik
gorunimi ¢ogu zaman alt loblara yerles-
mis, yuvarlak ya da oval, diuzgun Kkenarl,
lobule 1-5 cm capinda soliter veya multipl
noduller seklindedir (2).

Radyolojik tetkiklerde Kitle gibi gdzlenen iki
PAVM olgusunu literatiir bilgileri 1s1ginda sunu-
yoruz.

OLGU 1

74 yasinda erkek hasta, eforla nefes darhdi
sikayeti ile Kklinigimize yatinldi. Ozgegmisin-
de hipertansiyon, aterosklerotik kalp hasta-
hd1 ve 60 paket/yil sigara 6ykiisii mevcuttu.
Fizik muayenesinde, Tansiyon Arteryel: 120/80
mmHg, Ates: 36.2°C, Nabiz: 85/dak, Solu-
num sayist: 14/dak olarak saptandi. Dudak
ve adiz mukozasinda siyonoz tepsit edildi.
Solunum sistemi muayenesinde bilateral
solunum sesleri azalmisti. Rutin hemogram
ve biyokimyasal parametreleri olagan sinir-

Resim 1.

lardaydi. Oda havasinda alinan arteriyel kan
gazinda Ph: 7.43, pO2: 49.7 mmHg, pCO2:
42.2 mmHg, HCO3: 27.7 mmol/L, oksijen
saturasyonu: %86.3 olarak olculdii. Solunum
fonksiyon testinde FEVI1/FVC: 77, FEVI:
1.79 (%80), FVC: 2.32 (%79) idi. PA akciger
grafisinde, sag sinus kiuint, sag hilus dolgun,
sagda plevral kalinlasma ve sagda 3.-5. On
Kot araliginda lobule konturlu yaklasik 3x5
cm boyutlarinda dansite artimi mevcuttu
(Resim 1). Bronkoskopik muayenesinde pato-
loji izlenmedi. Yapilan transtorasik ekokardiyo-
grafide sol ventrikil diastolik, hafif pulmo-
ner hipertansiyon (pulmoner arter basinci:
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30 mmHg) saptandi. intrakardiyak sant sap-
tanmadi. Ejeksiyon fraksiyonu (EF) %75
olarak olgitildu. Cekilen toraks anjiyo BT'de
(Resim 2) sag alt lob siliperior segmentte
afferent ve efferent damarlarininda izlendigi
belirgin kontrast tutulumu olan PAVM sap-
tandi. Hastaya gogdus cerrahisi konsultasyo-
nu istendi ve operasyon planlandi ancak
hastanin tedaviyi reddetmesi tlizerine hasta
takibe alindi.

OLGU 2

60 yasinda erkek hasta, son bir aydir olan
nefes darhd@ ve dudaklarda morarma sika-
yeti ile Kklinigimize yatinldi. Oz ve soyge¢cmi-
sinde bir Ozellik yoktu. Alskanliklar sor-
gulandiginda 40 paket/yil sigara 6ykisu ol-
dugu oOgdrenildi. Fizik muayenesinde, Tansi-
yon Arteryel: 120/80 mmHg, Ates: 36.5,
Nabiz: 110/dak, Solunum sayisi: 18/dak
idi. Ortopneik, dispneik ve santral siyanozu
mevcuttu. Adgiz mukozasi ve dudaklarinda
telenjiektaziler saptandi. Solunum sistemi
muayenesinde bilateral solunum sesleri azal-
misti. Kardiyovaskuler sistem muayenesinde
kalp ritmik tasikardikti, ek ses ve uftrim
yoktu. Parmaklarinda ¢omaklasma tespit edi-

Resim 4.

len hastanin diger sistem muayeneleri ola-
dandi. Rutin hemogram ve biyokimya para-
metreleri olagan sinirlardaydi. Oda havasin-
da alinan arteryel kan gazinda, pH: 7.48,
pCO2: 35, pO2: 42, oksijen saturasyonu:
%82 olarak olculdi. PA akciger grafisinde
(Resim 3) bilateral sinusler Kiint, sag hilusta
dolgunluk saptandi. Toraks anjiyo BT’'de
(Resim 4) sol alt lob posterobazal segmentte
plevraya komsu, 3x5cm capli, komsu dilat
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inferior pulmoner arter dali ile afferent, dilate
pulmoner ven ile efferent damarlar izlenen
arterioven6z malformasyon olusumu ve sag
alt lob bazal segmentte de diyafragmatik plev-
raya komsu 3x1.5 cm ¢apli, daha Kiiglik benzer
bir lezyon saptandi. Yapilan transtorasik eko-
kardiyografide, sol ventrikiil global hipokinezi
izlendi. EF %25 saptandi. Goguis kalp damar
cerrahisi konsultasyonu istendi, genel durum
kotuluglu ve genis damarlar icermesi nede-
niyle hem embolizasyon hem de cerrahi giri-
sim dusunulmedi.

TARTISMA

PAVM cok sik goriilmeyen bir patolojidir.
Olgularin %10‘unu c¢ocuklar olusturmakta
ve besinci-altinci dekadda insidansi artmak-
tadir. Etyolojisi tam olarak bilinmemekle bir-
likte bazi genetik faktorlerin hastaligin olusu-
munda roli oldugu kabul edilmektedir.
PAVM cogunlukla alt loblarda ve tek tarafl
soliter veya multipl olarak gorulir (5).

PAVM’li hastalarda semptomlar hastalidin
boyutu ile ilgili olup, 2 cm’den Kkugciik ve
soliter olanlarda ¢ogu zaman semptom bu-
lunmamaktadir. Genel olarak rastlanan semp-
tomlar, nefes darhdi, Oksuriik, hemoptizi,
siyanoz ya da bazi olgularda hipoksemi ile
beraber solunum sikintisidir (2). Hipoksemi-
nin temel mekanizmalari; ventilasyon/per-
flizyon dengesizligi, hipoventilasyon, diftizyon
bozuklugu ve sagdan sola santtir. Sagdan sola
santin anatomik patolojik en énemli 6rnegi
ise PAVM’'dur (6). PAVM olgularinda kan
Kapiller yata@i bypass yaptidindan saddan
sola sant olusur ve bu da paradoksal embo-
liye zemin hazirlar. Sant ciddi boyutta ise
yuksek debili kalp yetmezligi, sistemik enfek-
siyon gorulebilir. Santral ya da periferik siya-
noz gelisen olgularin parmaklarinda comak-
lasma gorulur (7). Solunum sistemi disinda
paradoksal emboliler ve 6zellikle serebro-
vaskiller komplikasyonlar ortaya ¢ikabilmek-

tedir. Yine akciger disin da burun mukozasi,
adiz ici, yuz, dudaklar ve Ust ekstremitelerde
telanjiektaziler gortilebilir (5). Swanson ve
arkadaslarinin yaptiklan retrospektif bir calis-
mada, Mayo Klinigi'nde 1982-1997 yillan
arasinda tan1 konulan 93 AVM vakasinin
%16’s1 asemptomatik bulunurken, %49’un-
da epistaksis, %29’unda siyanoz, %]15’inde
hemoptizi, %19’unda clubbing, %57 sinde
dispne, %34’tinde pulmoner uftrim saptan
mistir (8). Hastalarin %56’sinda HHT oykiist
pozitif bulunmustur. Norolojik komplikas-
yonlar %37 hastada gorulmustir (Gegici
iskemik atak, hemipleji, beyin absesi). Bizim
2 olgumuzda da nefes darlidi, siyanoz ve
hipoksemi mevcuttu. Yine ikinci olgumuzda
yuksek debili kalp yetmezligi ve parmakla-
rinda comaklasma saptandi. ilk olgumuzda
telenjiektazi gorulmezken, ikinci olgumuzur
adiz mukozasi ve dudaklarinda telenjiekta
ziler mevcuttu.

PAVM’lerin tanisi genellikle radyolojik incele
melerle konmaktadir. Rutin akciger grafisi
tanida ilk basamak goériintiileme y6ntemidir.
Dines DE; akciger grafisinin % 98 oraninda
AVM'yi gosterdigini; akciger grafisinde hilusle
baglantii damarsal yapilarin goérulmesi ile
tan1 konulabilinecegdini iddia etmistir (4).
Ancak AVM ‘ler akciger grafisinde soliter ya da
multiple pulmoner noduller seklinde gorule-
bilir. Nodul icine giren genislemis vaskiiler
yap1 goriilirse AVM akla gelmelidir. Dispne
ve/veya siyanozu olan bir olguda, BT’'de ya de
direkt grafide kitle mevcutsa AVM dusunul-
melidir (9). Cok nadir olmakla birlikte AVM’de
% 5 olguda akciger grafisinde Kkalsifikasyon
gorulebilir. Bazen akciger grafisi normal ola-
bilir. Bizim iki olgumuzda da akciger grafi
sinde Kitle goruntiisii mevcut olup buna
yonelik ileri tetkik yapildiginda PAVM tanisi
Kkondu.

PAVM’lerin kesin tanisi igin akciger grafisi
yetersizdir. Bu hastalarda ikinci basamak
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goruntileme yontemi genellikle toraks BT
olmaktadir (10). PAVM tanisi dustliniilen olgu-
larda dinamik BT Onerilir. Dinamik BT ile
akciger grafisinde goriilemeyen olasi multipl,
kiicuk AVM’lar da saptanabilir (11). Pulmoner
anjiyografi ve manyetik rezonans (MR) anji-
yografi ile PAVM’'nin gdsterilmesi mumkiin-
dur. Ancak giinimiuzde anjiyo BT, en az pul-
moner anjiyografi kadar duyarli ve &zgiin
bulundugundan pulmoner anjiyografi ancak
embolizasyon planlanan olgulara 6nerilmek-
tedir (12). Ancak, son yillarda gelistirilen
kontrast ekokardiyografi incelemesi kardiyak
veya pulmoner santlari ortaya cikarmada
daha ustun bir yéntem olarak bildirilmistir
(13). Bizim iki olgumuza da toraks anjiyo
BT ile tan1 kKonmustur.

PAVM’li hastalarda yapilan bronkoskopik
incelemelerin normal sinirlarda oldugu sap-
tanmistir (14,15). Literatilir taramasinda, sa-
dece bir olgu sunumunda, PAVM'nin endo-
bronsgiyal bir lezyon halinde géruldugu bildi-
rilmistir (16). Bizim ilk olgumuza yapilan
bronkoskopik inceleme normal sinirlarday-
di. ikinci olgumuza Klinik durumu nedeni
ile bronkoskopi yapilamadi.

iZMIR GOGUS HASTANESI DERGISI

PAVM ted avisinde; cerrahi, embolizasyon ve
Kiicuk asemptomatik vakalarda duzenli takifp
Onerilmektedir. Yapillan calismalar sonunda,
Ozellikle kuiclik damarlarda ve difiiz olarak
goérulen olgularda embolizasyonun tercih edil-
mesi gerektigi bildirilmistir (11). Konservatil
tedavi ile hasta invaziv islemlerden korunur
fakat uzun ddnemde komplikasyonlarin artma
riski vardir. Yagh, cerrahi riski ytiksek, multipl
lezyonlarn olanlar veya cerrahiyi reddeden
hastalarda selektif radyografi esliginde embo-
lik obliterasyon tercih edilmelidir. Cerrahi
tedavi uygulanacaklarda uygun cerrahi giri-
sim wedge rezeksiyon veya lobektomidir.
(17,18). Bizim ilk olgumuzda operasyon
planlandi, ancak hastanin hi¢bir tibbi teda
viyi kabul etmemesi tlizerine hasta takibe
alindi. ikinci olgumuza ise genel durum Kotii-
lugii ve genis PAVM olmasi lizerine cerrahi
ve embolizasyon yapilamadi.

Sonug¢ olarak, 6zellikle alt loba yerlesmis
Kkitle goriintiisii veren, nefes darliqi ve siyanoz
ile basvuran olgularin ayirici tanisinda PAVM
akilda tutulmali ve buna ydnelik ileri tetkik
ve hastanin durumuna goére uygun tedavi
uygulanmalidir.
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