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CASE REPORT

Cocukluk caginda siyanozun nadir bir sebebi:
Pulmoner arteriyoven6z malformasyon

A rare cause of cyanosis in childhood:
Pulmonary arteriovenous malformation
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Ozet— Pulmoner arter ve pulmoner ven arasinda anormal
baglanti olmasi olarak tanimlanan pulmoner arteriyove-
néz malformasyon nadir gorilen bir durumdur. Genellikle
dogumsal olarak ortaya ¢ikmasina ragmen herediter he-
morajik telenjiektazi ile birlikte de olabilir. Klinik bulgular,
fistilin sayisi ve boyutu ile orantili olarak sant miktariyla
degismekte olup hastalarda siyanoz ve solunum sikintisi
gorulebilir. Hastalik tedavi edilmedigi takdirde kalp yeter-
sizligine ve enfektif endokardite yol agabilir; anevrizmal
fistal yirtilabilir. Anormal vaskuler baglantinin transkate-
ter embolizasyonu bu hastaligin yénetimindeki glncel
tedavi yontemidir. Bu makalede 8.5 yasinda bir cocuk
hasta sunuldu. Hastada cabuk yorulma belirtisi kendini
goOsteriyordu. Transkutan6z oksijen satlrasyonu %75 idi,
incelemelerinde pulmoner arteriyovenéz malformasyon
tespit edildi. Basarili transkateter fistll embolizasyonu
uygulandi.

Pulmoner arteriyove-
néz  malformasyon
(pAVM), pulmoner arterler-
le pulmoner venler arasinda
kapiller yap1 olmadan direkt
iligkinin bulunmasi durumu-
dur. Nadir bir patoloji olup otopsilerde goriilme orani
15.000°de 3’tiir."! Sistemik venoz kan akcigerleri at-
layarak sol atriyuma gelir ve arteriyel desatiirasyon
olusur. Cogunlukla dogumsal olarak ortaya ¢ikan bu
anomalide, fistiiller cok sayida olabilecegi gibi genig
bir arter ven baglantisi seklinde de bulunabilir.”!

Kisaltmalar:

EKO Akokardiyografik

HHT Herediter hemorajik
telenjiektazi

PAVM Pulmoner arteriyovenoz
malformasyon

Summary- Pulmonary arteriovenous malformation, which is
defined as the presence of an ab-normal connection between
the pulmonary artery and pulmonary vein, is rarely seen. Al-
though it generally presents as a congenital condition, it may
be accompanied by hereditary hemorrhagic telangiectasia.
Clinical signs vary according to the amount of shunt in pro-
portion to the number and size of the fistulae. Patients may
present with cyanosis and respiratory trouble. If the disease
remains untreated, it may result in cardiac failure and ineffec-
tive endocarditis, thereby leading to the rupture of the an-eu-
rysmal fistula. Transcatheter embolization of abnormal vascu-
lar connection is the current treatment method in this disease.
This article describes the case of an 8%-year-old child. He
was presented with the symptom of getting tired quickly.
Transcutaneous oxygen saturation of 75%, and pulmonary
arteriovenous malfor-mation was detected in his examination.
Successful transcatheter fistula embolization was performed.

Bu yazida, ¢cabuk yorulma sikayetiyle bagvuran, fi-
zik muayenede siyanozu ve comak parmagi tespit edi-
len ve transkateter embolizasyon uygulanan pAVM’li
bir hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Sekiz yil, alt1 aylik kiz hastanin son iki yildir ¢a-
buk yorulma sikayetinin giderek artti1, son ii¢ yil
icinde dort kere ayaktan pnomoni tedavisi uygulandi-
&1, sol akcigerinde leke oldugu sdylenerek tiiberkiiloz
acisindan aragstirildigr 68renildi. Fizik muayenede ¢o-
mak parmak goriildii (Sekil 1a). Oda havasinda baki-
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Sekil 1. (A) Hastada gcomak parmak oldugu goérilmekte. (B) Akciger filminde, sol akciger orta-alt lokali-
zasyonda sinirlari diizensiz dansite artisi oldugu izlenmekte.

lan transkiitan oksijen satiirasyonunun %75 oldugu,
%100 oksijen verildiginde satiirasyonun artmadigi
saptandi. Boy ve kilo persentilleri, vital bulgular ve
diger sistem muayeneleri dogaldi. Solunum seslerin-
de ve kardiyovaskiiler sistem muayenesinde patolojik
bulgu yoktu. Hemoglobin degeri 20.4 g/dL. ve hema-
tokriti %62 idi. Akciger filminde sol akciger orta-alt
bolgede sinirlari diizensiz dansite artig1 oldugu goriil-
dii (Sekil 1b). Elektrokardiyografik ve ekokardiyog-
rafik (EKO) incelemeleri ile rutin laboratuvar incele-
meleri normal olan hastaya kontrast EKO incelemesi
yapildi ve yapilan enjeksiyon sonrasinda sol atriyum-
da ve sol ventrikiilde erken fazda mikrokavitasyonlar
goriildiigiinden test pozitif olarak kabul edildi. Hasta,
PAVM tanisiyla kateterizasyon salonuna alindi. Sol
pulmoner artere yapilan selektif kontrast madde en-
jeksiyonunda sol orta-alt zonda biri biiyiik digeri kii-
clik olan iki adet pAVM oldugu gozlendi (Sekil 2a, b).
Biiyiik olan fistiiliin capt 7 mm olarak ol¢iildi ve 14
mm vaskiiler plug-I ile kapatilmasi planlandi. Once

genis olan fistiiliin icerisine girildi, kontrast madde ile
kontrol enjeksiyonu yapilarak tikamanin uygulanaca-
&1 lokalizasyondan emin olundu. Vaskiiler plug I’in
fistiilde acilmasi saglandi ve cihaz burada serbestles-
tirildi. Daha sonra 5 mm x 5 cm’lik Gianturko koil ile
kiiciik olan diger fistiilde de tikama saglandiktan sonra
isleme son verildi (Sekil 2c, d). Islem 6ncesi oda ha-
vasinda %75 lerde olan transkiitan oksijen satiirasyon
diizeyi, islem sonras1 %96’ya kadar yiikseldi. Herhan-
gi bir komplikasyon goriilmeyen hasta islemden bir
giin sonra taburcu edildi. Yapilan kontrollerde on ay-
lik siire icerisinde herhangi bir problem ile kargilasil-
madi. Hastanin ailesinden, hastanin klinik bulgulari,
laboratuvar sonuglar1 ve fotograflarmin kullanilmasi
konusunda bilgilendirilmis onam alinmigtir.

TARTISMA

Pulmoner arteriyoven6z malformasyon, dogumsal
olarak ortaya ¢ikmakla birlikte toraks travmasi, Glenn

Sekil 2. (A, B) Pulmoner arteriyogramda sol pulmoner arter ile pulmoner ven arasinda iki adet fistul oldugu gérilmekte. Blyik
olan fisttlin Amplatzer vaskdler plug-l ile (C) ve kigik olan fistiliin ise Gianturko koil ile (D) okliizyonu sonrasi hastaya ait
anjiyogram izlenmekte.
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operasyonu, amiloidoz, kistik fibrozis, metastatik kar-
sinomlar ve cesitli enfeksiyonlara bagl olarak da or-
taya cikabilir. Otozomal dominant gegisli herediter
hemorajik telenjiektazi (HHT) hastalig1 (Osler Weber
Rendu sendromu) ile yaygin pAVM birlikteligi siktur.
' Hastaligin patogenezi tam olarak anlagilamamisgtir.
21 Hastamizda aile Oykiisii, epistaksis, telenjiektazi
veya viseral organ tutulumu olmadigindan HHT has-
talig1 diisiiniilmedi. Pulmoner arteriyoven6z malfor-
masyona yol acabilecek bir neden tespit edilemeyen
hasta, dogumsal pAVM olarak kabul edildi.

Hastalar semptomsuz olabilir, fistiiliin biiylime-
siyle semptomlar ortaya c¢ikabilir. Sant miktar1 fazla
ise solunum sikintisi, siyanoz, comak parmak, gogiis
agrisi, epistaksis, hemoptizi, paradoks emboliye bagli
beyin apsesi ve inme gibi durumlar goriilebilir. Hasta-
lik tedavi edilmedigi takdirde kalp yetersizligine veya
enfektif endokardite anevrizmal fistiil yirtilirsa 6liime
yol acabilir.”! Fistiil biiyiik ise akciger filminde opasite
goriilebilir. Tani1 konulmasi agsamasinda kontrast EKO
incelemesi onemlidir. Burada, ajite serumun periferik
venden verilmesinden 3-8 kalp atimi sonrasinda kal-
bin sol bosluklarinda kabarciklar goriilmesi anlaml
olarak kabul edilir. Tanidan siiphelenilen hastalarda
ise bilgisayarli tomografi anjiyografisi veya gelenek-
sel pulmoner anjiyografi gereklidir. Daha 6nceden
bircok kez ¢ocuk hekimlerine yorgunluk sikayeti ve
Oksiiriik nedeni ile bagvuran ve farkli zamanlarda
pnomoni tedavisi goriip tiiberkiiloz agisindan incele-
nen hastanin simdiye kadar transkiitan oksijen satii-
rasyonuna hi¢ bakilmadigi, fizik inceleme esnasinda
comak parmak ve santral siyanozunun da tespit edi-
riik sikayetleri diginda herhangi bir sikayeti olmayan
olgunun fizik muayenesinde ¢omak parmak disinda
patolojik bir bulgusu yoktu. Akciger grafisi ile pAVM
diisiiniilen hastaya kontrast EKO incelemesi ile tani
konulmus oldu. Pulmoner arteriyovendz malformas-
yon tedavisi ile ilgili bir goriig birligi bulunmamak-
la birlikte 3 mm’den biiyiik fistiillerin ve semptomlu
olanlarin tedavi edilmesi gerektigi belirtilmektedir.!!

Tedavi secenekleri cerrahi yaklagim ve transkate-
ter embolizasyondur. Cerrahi girisim merkezi yerle-
simli, tek ve genis lezyonlarda uygun olmaktadir.""!
Son yillarda transkateter embolizasyon da sik bagvu-
rulan tedavi se¢enegidir. Bu islemle akciger paranki-
mi korunur, torakotomiye ve genel anesteziye bagl

komplikasyonlardan kaginilmig olunur. Ancak trans-
kateter embolizasyondan sonra da kanama, trombiis,
cihazin yer degistirmesi gibi komplikasyonlar gelise-
bilmekte olup hastalarin bu islemden sonra rekanali-
zasyon acisindan da takip edilmesi gerekmektedir.>€!
Embolizasyon isleminden sonra hastamizin oksijen
satlirasyonu %75’ten %95’e yiikseldi ve herhangi bir
komplikasyon gelismedi, rekanalizasyon gozlenmedi.

Sonug olarak hipoksemi ve siyanozu olan hasta-
larda akciger, kalp ve sinir sistemi patolojileri dis-
landiktan sonra nadir bir neden olarak pAVM akla
gelmelidir. Hastalarin bir kisminda fizik muayene,
akciger filmi, EKO ve hatta bilgisayarli tomografi
incelemeleri normal olsa bile mutlaka kontrast EKO
ile de degerlendirme yapilmalidir. Cok seyrek gorii-
len bu hastaligin tanis1 atlandiginda, 6liimciil olabilen
komplikasyonlarla karsilagilabilineceginden dikkatli
olunmalidir. Tedavide transkateter embolizasyon isle-
mi bagarili bir sekilde uygulanabilir.
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