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OZET

Pulmoner Arteriyovendz Malformasyonlar: izole Anomali ve
Herediter Hemorajik Telenjektazi

Pulmoner arteriyovendz malformasyonlar (PAVM) pulmoner arter ve ven-
ler arasindaki anormal baglantilardir. PAVM, siklikla herediter hemorajik
telenjektazi (HHT) (Rendu-Osler-Weber Sendromu) veya izole anomali
seklinde olabilir. HHT’li olgularin %30’undan fazlasinda PAVM’ye rastlanir.
Genellikle cok sayida ve akciger bazallerinde yerlesimlidir. Biiyiik mal-
formasyonlar arteryal hipoksemi, gegici iskemik ataklar ve paradoksal
emboli- serebral abselere bagh olarak inmelere neden olurlar. PAVM’de
kullanilan en iyi tarama testi kontrasth ekokardiyografi olmakla birlikte
halen tanida altin standart pulmoner anjiyografidir. Giiniimiizde transka-
teter coil embolizasyon cerrahi tedavinin yerini biyik dlgide almistir. Coil
embolizasyonun sag-sol santi azaltti§i, arteryal hipoksemiyi diizelterek
egzersiz kapasitesini artirdigi bilinen bir gergektir. Sonug olarak, dispne-
nin olmamasi veya normal istirahat oksijen satiirasyonu Klinik olarak
belirgin PAVM’u diglayamaz; tiim olgular aynntili radyolojik incelemeden
gegcirilmelidir.
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GIiRIS

Pulmoner arteriyovendz malformasyonlar (PAVM)
pulmoner arter ve venler arasindaki anormal baglanulardir.
PAVM, siklikla (%70), herediter hemorajik telenjektazi
(Rendu-Osler-Weber Sendromu) veya izole anomali sek-
linde olabilir [1-3]. HHT’li olgularin da %30 kadarinda
PAVM’lere rastlanir [1,2]. HHT, otozomal dominant ge-
cisli, mukokutanoz - gastrointestinal (GIS) telenjektaziler
ve bunun sonucu tekrarlayan burun ve GIS kanamalart ile
klinikte kendini gosterir. HHT nin prevelansinin aragti-
rildig1 calismalarda bazi irklarda 1/10000 olarak bildiril-
mekte ve kadinlarda erkeklerden iki kat daha sik goriildiigii
belirtilmektedir. PAVM’lar, HHTli olgularin %15-30 ka-
darinda, farkli boyut (mikroskopik boyutlardan 50 mm),
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ABSTRACT

Pulmonary Arteriovenous Malformations: Isolated Anomaly and
Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia

Pulmonary arteriovenous malformations (PAVMs are caused by an ab-
normal communication between the pulmonary arteries and veins. They
may occur as an isolated anomaly or in association with hereditary he-
morrhagic telangiectasia (HHT) (Rendu-Osler-Weber Syndrome). PAVMs
occur in more than 30% of patients with HHT, are usually multiple, and
occur most commonly in the lung bases. The larger malformations are
associated with arterial hypoxemia, transient ischemic attacks, and
stroke secondary to paradoxical embolism and cerebral abcess. Contrast
echocardiography possesed the best attributes for a single screening
test, however pulmonary angiography has still a gold standard for the
diagnosis. Transcatheter coil embolization has replaced surgical resec-
tion as the treatment of choise; certainly effective for reducing right to left
shunt, improving arterial hypoxemia, and increasing exercise capacity. In
a conclusion, absence of dyspnea or normal resting oxygen saturation
does not exclude clinically significant PAVMs and all patients with sus-
pected PAVMs should therefore undergo detailed radiological screening.
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say1 ve yerlesimde (genellikle akciger bazali) saptanir [1-5].
Genellikle hastalik asemptomatiktir. PAVM’ler zaman ige-
risinde biiyiiyebilir (6zellikle hamilelik esnasinda), sag - sol
sant artar ve bunun sonucu hipoksemi, dispne gelismesiyle
klinik bulgulara yol agar [4]. Hastaligin neden oldugu cid-
di sorunlar ise masif hemoptizi, hemotoraks ve nérolojik
(inme ve serebral abseler) komplikasyonlardir. PAVM’ye
bagli gelisen sag-sol sant sistemik dolagimdaki septik em-
bolilerin serebral sirkiilasyona gegisini kolaylastirarak tran-
sient iskemik atak, inme ve beyinde abse gibi ciddi santral
sinir sistemi komplikasyonlarina yol acar. Cogu zaman bu
sorunlardan yola ¢ikilarak PAVM; ozellikle HHT tanist
konur. Inme ve beyin absesi sirast ile HHT'de %30°dan
fazla, izole anomalili olgularda ise %5-9 oraninda rastlanir.
PAVM’yi besleyen damarin boyutu 3 mmden biiyiik ve
cok sayida ise serebral komplikasyon riski de artmaktadir
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Sekil 1. izole PAVM tanili olgunun PA akciger grafisi

[5,6]. HHT hastalarinda gelisen nérolojik sorunlarin tigte
ikisi dogrudan PAVM iligkili iken, geri kalan ti¢te birinde
sorumlu olan serebral veya spinal AVMdir [3]. Serebral
veya spinal malformasyonlar subaraknoid kanamalara veya
nébetlere de neden olabilirler.

OLGULAR

Yeni dogum yapmus olan, 28 yasinda bayan hasta, ne-
fes darligi ve ciddi hipoksemi nedeniyle gogiis hastaliklar
boliimiince degerlendirildi. Fizik muayene ve ¢ekilen pos-
terioanterior (PA) akciger grafisinde ($ekil 1) bir ozellik
saptanmadi. Yapilan arter kan gazi incelemesinde; PO,:
54 mmHg, PCO,: 32 mmHg, pH: 7.42, O, satiirasyonu:
%87 ve D-dimer diizeyi >8 pg/ml idi. Diger laboratuar bul-
gularinda Iokositoz (Lokosit: 11.8 103/mm3) ve hafif mik-
rositer anemi (Hb:11.3 gr/dl, Het: %35.8, MCV:68.71])
saptand1. Pulmoner emboli 6n tanisi ile yapilan ventilas-
yon/perfiizyon (V/Q) sintigrafisinde, sol akciger alt lob
anteriobazal segmentte segmenter, posteriobazal ve supe-
rior segmentlerde uyumsuz V — Q alani (yiiksek olasilikls
pulmoner emboli ile uyumlu) (Sekil 2) izlendi. Olgunun
kronik semptom (dispne) tariflemesi {izerine toraks bilgi-
sayarli tomografisi (BT) ¢ekildi. Sol akciger alt lob anteri-
obazal-laterobazal segmentlerde yiiksek kontrast tutulumu
gosteren dilate vaskiiler yapilar; bu vaskiiler yapilarin bir
boliimiiniin normalden genis sol pumoner venle baglantisi
(AVM?) goriildii (Sekil 3). Yapilan kontrastli ekokardiyog-
rafide intravenoz yoldan verilen serum fizyolojik ile diliie
hava kabarciklarinin 5 - 6 kalp atumindan sonra, interven-

TORAKS DERGISI

Sekil 2. izole PAVM tanili olgunun perfiizyon sintigrafisi

trikiiler/interatriyal septumlar intakt olmasina ragmen, sol
ventrikiile gecis gosterdigi saptandi. Kesin taniya ulasmak
icin olguya pulmoner anjiyografi ¢ekildi. Anjiyografik bul-
gular Pulmoner Arteriyovenoz Malformasyon ile uyumlu
saptandi (Sekil 4). Tiim bu incelemeler sonucunda olguda
PAVM’nin belirgin olarak sag-sol santa sebep olarak radyo-
niiklid gortintiilemede yanlis pozitiflige yol aguigt anlagildi.
Olgu, sol alt lobektomi ile bagarili bir sekilde tedavi edildi.
Ayrica herediter hemorajik telenjektazi agisindan radyolo-
jik taramadan gegirildi (beyin manyetik rezonans goriintii-
leme, abdomen ultrasonografisi, abdomen BT) bagka bir
organda vaskiiler bir patoloji izlenmediginden izole PAVM
anomalisi olarak degerlendirildi. Postoperatif donemde
hastanin klinik ve laboratuvar bulgulari tamamen diizeldi.

Altmig dort yasinda, bilinen bir hastaligi olmayan, ba-
yan hasta gogiis hastaliklari poliklinigine cekilen posteri-
oanterior (PA) akciger grafisindeki radyoopasitelerin aras-
trilmast igin bagvurdu. Oykiisiinde tekrarlayan burun ve
gastrointestinal kanamasi oldugu 6grenildi. Yapilan fizik
muayenesi normal idi. Laboratuar incelemesinde demir
eksikligi ile uyumlu anemisi (Hb:9.2 gr/dl, Het:%27.8,
MCV:65.4 fl, serum demiri: 37 p/dl, ferritin: 3.6 ng/ml)
disinda patoloji yoktu. Istirahat halinde oda havasinda
pulse oksimetri ile 6lgiilen oksijen satiirasyonu normaldi
(%97). Gastrointestinal ve burun kanamalarini arastirmak
icin yapilan st gastrointestinal ve nazal endoskopilerinde
mukoza altinda pulsasyon veren kitleler saptandi. Akciger
grafisindeki radyoopasitelerin degerlendirilmesi i¢in ¢ekilen
bilgisayarli toraks tomografisinde (BT) ise her iki akciger
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Sekil 3. izole PAVM tanili olgunun toraks BT’si

alt loblarda, yiiksek kontrastlanma gosteren, sag pulmoner
venle baglantsi izlenen varikoz lezyonlar saptand: (Sekil 5-
6). Ayrica st batin tomografisinde karacigerde ¢ok sayida
vaskiiler yapilar goriildi (Sekil 7). Tam bu bulgular He-
rediter Hemorajik Telenjekrazi ile uyumlu idi. Transkateter
coil embolizasyonu planlanan olgu, ileri tetkik ve tedaviyi
kabul etmediginden ek girisim yapilamadi.

TARTISMA

PAVM, siklikla (%70) bir sendromun pargasi olarak
(Rendu-Osler-Weber Sendromu) saptanir [1-3]. Izole
PAVM daha az siklikta goriiliir ve HHT den ayirimi, kali-
umsal ozellik gostermemesi, mukokiitanoz telenjektaziler
ile akciger disindaki organlarda vaskiiler anomalinin rast-
lanmamast ile yapilir.

HHT ye, izole anomaliye gore pozitif aile éykiisii, kli-
nik (tekrarlayan burun ve GIS kanamalari, mukokiitandz
telenjektaziler) ve radyolojik bulgulardaki zenginlik nede-
niyle tant konmast daha kolaydir. {zole anomalide ise cogu
zaman sag-sol santin neden oldugu ciddi semptom (nefes
darligi, cabuk yorulma gibi) ve bulgular (hipoksemi, beyin
absesi, masif hemoptizi ve hemotoraks) gelismedigi siirece
tan1 koymak zordur.

Hamilelik déneminde, sag-sol sant miktarinin artmasi
ve AVM’nin biiytimesi nedeniyle hastalar daha semptoma-
tik hale gelebilir. Ayrica bu donemde ortaya ¢ikabilecek di-
ger klinik sorunlarla ayirimi da zordur. Literatiirde pulmo-
ner emboliyi taklit eden PAVM bildirimlerine rastlanmak-
tadir [7]. Tromboembolik olaylar ve serebral abselerden en
cok tedavi edilmemis pulmoner AVM’ler sorumludur. An-
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Sekil 4. izole PAVM tanili olgunun pulmoner anjiyografisi

cak HHT’li olgularda ekstrapulmoner organlarda da arte-
riyovendz malformasyonlarin olmast, izole anomalisi olan-
lara gére tromboembolik ve infeksiyoz olay riskini artirarak
hastaligin prognozunu kétiilestirdigi gibi, bu tip hastalarda
ekstrapulmoner organlardaki AVM’ye de ek girisimler ge-
rekli olabilir. PAVM'’ler tasidiklar: yiiksek riskler (iskemik
ve serebral komplikasyonlar) etkin tedavi modaliteleri ile
azalulabilir. Bu nedenle asemptomatik izole anomalili veya
HHT’li olgulara, ozellikle dogurganlik caginda, ileri go-
riintiileme yontemleri mutlaka 6nerilmelidir.

PAVM’lerin saptanmasinda rutin olarak dnerilen bir al-
goritma mevcut degildir [8,9]. Ancak PAVM’larin tanisinda
direkt gogiis grafisi, kontrast transtorasik ekokardiyografi,
BT pulmoner anjiyogram, manyetik rezonans anjiyografi
(MRA) ve pulmoner anjiyografi gibi yontemler kullanilabi-
lir [8-12]. Taninin ilk basamaginda yiiksek ozgiilliik ve dii-
stk duyarlilig1 nedeniyle gogiis grafisi 6nerilmektedir [8].
Cottin ve arkadaglar: tarafindan yapilan 105 HHT’li olgu-
nun alindigr bir ¢alismada, invaziv olmayan gériintiileme
yontemleri karsilasturilmistir. PAVM  goriintiilenebilecek
kadar biiyiikse, basit gogiis grafisinin 6zgtlligiiniin %98
ve pozitif prediktif degerinin %97 oldugu hesaplanmistir
[9]. Bu calismada kontrast ekokardiyografinin en yiiksek
sensitiviteye ve yiiksek negatif prediktif degere sahip oldu-
gu saptanmistir. Transtorasik ekokardiyografi ile ilk olarak
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Sekil 5-6. HHT tanili olgunun toraks BT'si

intrakardiyak santin (VSD, ASD gibi) olmadif saptanur,
sonra vendz yolla verilen mikroskopik havanin sag-sol san-
ta bagli sol ventrikiile gecisi goriintiilenebilirse, bu bulgu-
nun PAVM tanust i¢in duyarliligr ve negatif prediktif degeri
oldukea yiiksektir (duyarliligi %92, negatif prediktif degeri
%397). Yazarlarca bu yontemde rastlanan rolatif diisiik spe-
sifitenin nedeni ise pulmoner anjiyografi veya voliimetrik
toraks tomografisinde saptanamayacak kadar kiiciik santla-
rin neden olabilecegi yorumu yapilmisur [9].

PAVM tanisindan siiphe edilen veya HHT tanisi almug
olgularda tarama testi olarak gogiis radyogrami ve kontrastlt
ekokardiyografi yapilmalidir [9-11]. Bu iki testin bir arada
kullanilmast ile arteriyovensz malformasyon olasiligt %100
oraninda diglanabilir. Eger bu iki testten herhangi biri po-
zitif saptanmugsa toraks BT yapilmalidir. BT'de PAVM’nin
dogrulanmasi halinde hastanin coil embolizasyona uygunlu-
gunu degerlendirmek ve ayni seansta tedavisini diizenlemek
i¢in pulmoner anjiyografi uygulanmalidir. Kontrastl eko-
kardiyografi pozitif olmasina ragmen BT bulgulari PAVM
yoniinden negatif ise mikroskopik malformasyonlardan
stiphe edilmelidir [9]. Bu durum olgunun coil embolizasyo-
nu agisindan uygun olmadigint da gosterir. Hastaya sadece
cerrahi islemin biiytikliigiine bakilmaksizin islem 6ncesi an-
tibiyotik profilaksisi 6nerilmelidir.

Pulmoner anjiyografi tanida altun standart olmakla bir-
likte, glintimiizde kabul goren goriis pulmoner anjiyografi-
nin diger non-invaziv testlerle kesin tanist konamamis veya
oncelikle coil embolizasyonu diisiiniilen olgularda tercih
edilmesi yoniindedir [8,9,11]. Kontrastl: bilgisayarli toraks
tomografisi ise tanida sik¢a kullanilan, PAVM tanisina kat-
kisi oldukga yiiksek bir goriintiileme yontemidir. Noninva-
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ziv olmast, kolay ulagilabilir olmast ve ek toraks patolojileri-

nin saptanmasindaki basarist nedeniyle sik tercih edilen bir
yontemdir [9,12]. MRAnin ise kullanimi oldukga kisitlidir.
Radyasyon iceren inceleme yontemlerinin kontrendike ol-
dugu durumlarda uygulanir [9,12].

[zole anomalisi olan ilk olguda akciger grafisinin normal
olmasi tizerine dncelikle toraks BT’si ¢ekildi. PAVM'den
stiphe duyuldugundan kontrastli transtorasik ekokardiyog-
rafi intrakardiyak septumlar intak oldugu halde sag-sol sant
oldugu gosterildi. Kesin taniya ulagmak icin ise altin stan-
dart olan pulmoner anjiyografi uygulandi ve PAVM tanist
dogrulandi. Tkinci olguda ise gogiis grafisinde her iki akci-
ger alt zonlarda nodiiler dansite artimlart saptanarak toraks
BT’si gekildi. BT de vaskiiler anomalinin besleyici ve direne
oldugu damarlari net olarak gériildiigiinden taniya ulagildi.

PAVM’ye bagli semptom veya komplikasyonlar gelisti-
gi zaman invaziv tedavi gereklidir [13]. Tedavi segenekleri
olarak ise cerrahi rezeksiyon ve transkateter coil embolizas-
yonu sayilabilir. Cerrahi rezeksiyon lokalize, soliter ve bityiik
PAVM'de kiiratiftir [5,13]. Biz de izole PAVM anomalisi
olan olgumuzda bu yéntemi kullanarak sifa sagladik. Trans-
kateter embolizasyon ise cok sayida AVM saptanan olgularda
tercih edilir [14,15]. Yapilan ¢alismalar coil embolizasyonun
cerrahi morbiditeyi azaltan, giivenli ve etkin bir ydntem ol-
dugunu gostermektedir [14,15]. Coil embolizasyon, sag-sol
sant1 azaltmakta, arteriyal hipoksemiyi diizeltmekte ve ¢ok
sayida ve/veya biiyiik pulmoner AVM’li olgularda egzersiz
kapasitesini artirmaktadir. Ayrica serebral olaylarin sikligini
da azaltmaktadir [15].

PAVM’li olgulara dis veya cerrahi prosediirlerden 6nce,
paradoksik septik embolilerden korumak amaciyla, profi-
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Sekil 7. HHT tanili olgunu tist abdomen BT’si

laktik antibiyotik nerilmelidir [5,6]. Ayrica PAVMli ol-
gularda antikoagiilan ve trombolitik tedavinin yiiksek riskli
(kanama) oldugu akilda tutulmalidir [5,8-12].

Sonug olarak pulmoner AVM izole bir anomali veya sis-
temik bir sendromun parcast olabilir. Hastaliga 6zgii klinik
bulgular olmadigindan, tani ve tedavide gogiis hastaliklari,
radyoloji, kardiyoloji ve gdgiis cerrahisi gibi multidisipliner
bir yaklagima ihtiya¢ duyulur. Dispnenin olmamas: veya
normal istirahat oksijen satiirasyonu klinik olarak belirgin
PAVM’u dislayamaz. PAVM tanust diisiiniilen tiim olgular,
izole veya HHT agisindan, ayrinuli radyolojik incelemeden
gegirilmelidir.
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