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PULMONER ARTERIYOVENOZ FiSTUL VE HEREDITER HEMORAJIK
TELENJIYEKTAZI

Nasih Nazli* Servet Ariogul#®* S. Sirm Kes**x

Pulmoner arteriyovendz fistiil (PAF) klinikte az rastlanan bir antitedir ve ce-
sitli isimler almigtir : Pulmoner arterivovenz anevrizma, «pulsating hemangioman,
pulmoner telenjiyektazi, pulmoner arteriyovendz angiomatosis gibi. Bazan toraksta
ifiirlim verebilmesi, bazan da komplikasyonlara yol acabilmesi nedeniyle bu has-
taligin ayiricr tant ve tedavisi dnem kazanir,

Genellikle dogumsal olan PAF’lar, nadiren baz1 hastaliklarin seyrinde sekon-
der olarak da ortaya gikabilirler (1,2,). Metastatik akciger kanseri (3), pulmoner
sistozomiyasis (4), karaciger sirozu (5-7), bilhariazis (8) bu hastaliklar arasmdadir.

1948 yilinda Goldman (9), PAF’iin herediter voniinii ve herediter hemorajik
telenjiyekazi (Rendu-Osler-Weber hastaligr) ile iliskisini belirtmis, daha sonra bir-
¢ok yayinda bu iligki tizerinde durulmustur (10-17).

VAK'A TAKDIMi

40 yasindaki erkek hasta (Y. Y, Protokol No : 1197554), sik burun kanama-
lar: nedeniyle Hacettepe Universitesi Hastaneleri Hematolaji poliklinigine 23.11.
1979 tarihinde bagvurdu. Hikayesinden ¢ocuklufundan beri sik burun kanamala-
rn, 1 yildir da dudak kanamalarimm oldugu, 4 yildir Sksiirme ve balgam ¢rkar-
ma ile birlikte eforla gelen nefes darlifi bulundugu Ogrenildi. Hasta ayrica, 6 go-
cufunda da burun kanamalarinm oldupunu belirtti.

Fizik muayenede Ates : 36,2°C., Nabiz : 80/dk., Kan basme; : 130/70 mm
Hg. idi. Clid rengi soluktu. Siyanoz ve gomak parmak yoktu. Alt ve st dudakta
telenjiyektazik mor lezyonlar vardi. Gigiis §n-arka capr artmusti, her iki akcigerde
seyrek yas raller duyulde. Kalp muayenesinde tepe atimi palpe edilmiyordu,
«Thrill» yoktu. Kalp sesleri hafif derinden geliyordu, Oskiiltasyonda pulmoner

* Hacettepe U. Tip Fakiiltesi i¢ Hastaliklan Bilim Dal: Kardiyoloji Ogretim Uyesi.
*%  Hacettepe U. Tip Fakilltesi i¢ Hastaliklar Bilim Dalt Oretim Uyesi.
**%  Hacettepe U. Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar Bilim Dali Kardiyoloji Ogretim Gérevlisi,
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odakta ve sol infraklavikiiler bdlgede, ayrica sirtta sol skapula fist kisminda 2°/V1
den sistolik iifiirlim duyuldu. Bu iifiiriim &nde, inspirasyon sirasinda devamly bir
ozellik kazamyordu, P, normaldi. Kulak-Burun-Bogaz konsiiltasyonunda  sol
«Litde» bolgesinde goriilen kanama odag: koterize edildi. Bu bdlgede fazla olmak
tizere her iki burun mukozasinda yaygun telenjivektazik damarfarin varligi saptandi.

Laboratuvar Bulgulan : Hp : 6.1 gm., 18kosit : 6000/mm®,, trombosit :
225.000/mm®., retikiilosit - 10.000/mm?., formiilde : % 77 pargall, % 17 lenfo-
8it, % 1 eozinofil, % 2 bazofil, % 3 comak vards. Eritrositler hipakrom, normo-
siterdi, Kanama zaman;, PTT, protrombin zamam normal bulundu. EKG ve ak-
ciger réntgeni normaldi (Sekil 1),

PO, : 74.6 mm Hg., PCO, : 30.0 mm Hg., pH : 7.36. 0, satiirasyonu : % 94;
% 100 O. solutulduktan sonra PO, : 216 mm Hg, PCO, : 33.1 mm Hg., pH :
7.42 bulundu ve Q, satiirasyonn yiikselmedi. Sagdan sola sant miktars % 12 ola-
rak hesapland;,

Kesin tan1 igin yapilan sag kalp kaeterizasyonunda soldan saga sant saptan-
madi. Pulmoner arter basine: hafif artmig (45/12 mm Hg) bulundu. On-arka po-
zisyonda yapilan pulmoner angiografide sol akciger hilusunda takriben 1 cm, ga-
pinda ve sol akciger iist lob periferinde 1.5-2 cm. capmda opak maddeyle dolan,
pulmoner arterle senkron olarak pulsasyon gbsteren fistiil saptand: (Sekil 2). Peri-
ferdeki lezyonun anutrients damart da belirgin olarak gorlildii. Daha sonra by
angio ile karsilastiilan akciger filminde, periferdeki lezyonun sol 3. kosta ile su~
perimpoze olmas: nedeniyle diiz filmde gozden kagtijy anlasilds,

Sekil 1
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A Gl
$ekil 2 : Pulmoner sinean|iyografi‘de opak madde verilmeden &nce (A) ve verildikten son-
raki (B) gorinti. Sol akciger hilusunda ve sol st lop periferinde (3. kosta ile siiperimpoze
olan) iki arteriyovenoz fistiil gériilmektedir. Periferdekinin wputrient» damari da belirgindir

Bu bulgularla herediter hemorajik telenjiyektazi ile birlikte multipl pulmoner
arteriyovendz fistiil (PAF) tanis: konan hastaya burun kanamalarini 6nlemek ama-
ciyla 0.6 mg/giin etinil estradiol, 5 mg/giin metil testosteron baslands. Ilk hafta
i¢inde azalan burun kanamalari sonradan yine arttif icin 4 hafta sonunda bu e-
davi kesildi. PAF icin Kardiyoloji-Cerrahi Konseyinde tartisilan hastaya simdilik
cerrahi tedavi yapilmamas: karar verildi ve hasta tibbi takibe alindi. Hastamn Go-
cuklar1 da arastirma icin kontrola ¢agrild.

TARTISMA

Genellikle konjenital olan PAF'de pulmoner kapiller yatag atlayan lokalize
arteriyovendz bir baglanti s6z konusudur ve hastahigm semptom ve bulgularna yol
acan sagdan sola sant vardir. Vakamuzdaki gibi herediter hemorajik telenjiyektazi
(HHT) ile PAF'iin birlikte gériilme siklifn cesitli raporlarda % 40-70 arasinda
degismektedir (2,11,12,16,18). HHT ydniinden taranan 231 kisilik bir ailenin %
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39 4%iinde bu hastalik, bunlarin da % 15.3’iinde PAF bulunmustur (10). Bu ne-
denle HHT’li aileler PAF yoniinden de arastirilmals, aile fertlerinde periyodik ak-
ciger filmi kontrollart yapilmaldr. Ciinkii semptom ve bugular oldukea geg, ekse-
riya 20-30 yaglarinda ortaya cikmaktadir, Vakamzin gocuklan bu yonden izlen-

mektedir.

Her iki sekste esit siklikla rastlanan PAF, tek veya multipl olabilir ve daha
cok alt loblara yerlesir. Bazi yazilarda sag akcigerde daha sik goruldigh belirtil-
migse de (2,11), solda daha sik oldugu da ileri siiriilmiigtiir (19). Vakamizdaki
PAF’lerden birinin sol akcigerin hilusunda digerinin ist lobunda bulunmasi, sey-
rek rastlanan bir lokalizasyondur.

Anatomapatolojik olarak sakkiiler. soliter veya rasemdz tipleri olan PAF’in
cevre dokusunda reaksiyon bulunmaz. Fistiil kesesi ekseriya subplevral, ince du-
varl ve ici endotelle kaplidir. icinde trombus, vegetasyon veya kalsifikasyon olu-
sabilir. Lezyonu besleyen bir veya daha fazla damar bulunabilir.

, Nasil olustugu kesinlikle bilinmeyen PAF’de semptom ve bulgulara, pulmoner
Kapillere upramadan pulmoner arterden pulmoner vene gegen oksijenlenmemi§ kan
miktan yol acar. Hipoksi ve siyanozun varlifs ve derccesi buna gore degisir. Va-
kalarm % 40"1nda bulunan efor dispnesi, hipoksemi’ye bagidir ve progressiftir (1,
2). Siyanoz ve «clobbing» sikligi % 10-20 arasnda degisir (2-18)." Anemi varsa
siyanozu maskeleyebilir (1). Vakamizda efor dispnesi vardir, ama siyanoz yoktur.
Sagdan sola sant miktar1 az oldugu icin bu dispne, birlikte bulunan kronik obstriik-
tif akciger hastaligi ile agiklanmig, sik burun kanamalarina baglanan orta derece-
deki anemi de dispne olugmasmda vardimel bir faktor olarak diistiniilmiistiir.
Epistaksis, HHT'li hastalarin hemen hepsinde goriiliir. Bu vakalarm % 65’inde
akeiger dis1 damar anomalilerine de rastlanabilir (1,2).

PAF'li hastalar dispnea ve siyanoz disinda, bu lezyonun yol actif bazi komp-
likasyonlara bagh semptom ve bulgularla da hekime bas vurabilirler. Bunlar ara-
sinda beyin absesi, serebrovaskiiler trombotik olaylar, gelip gegici vertigo, motor
ve sensoriyel bozukluklar, hemoptizi ve hemotoraks sayilabilir (1). Sercbral semp-
tomlara % 30 dolaymnda rastlanabilir ve polisitemili vakalarda sik gorilir, Ne-
denleri cesitlidir : Sistemik hipoksi, yerel hipoksi, gaz embolizmi (13), ven0z sis-
teminden beyine septik emboli, fistilde olugmus trombiis embolisi, beyin absesi
(20 - 22), beyinde arteriyovendz malformasyonlar.

Fizik muayenede toraksta ekstra kardiyak sistolik veya devamli iflirlimler du-
yulabilir, P, siddeti artabilir. Nadiren ifiiriimiin en fazla duyuldufu yerde «thrill»
alinabilir (1,2). Devaml: iifiiriim inspirasyonda siddetlenebilir (1). Ufiiriim sidde-
tini Miiller manevrasinin artirdigi, Valsalva manevrasmin azalttifi belirtilmisgtir (2).
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Takdim ettigimiz vakada iifiiriimiin ekspiryumda sadece sistolik duyulmas, inspi-
yum sirasinda ise devamli karakter kazanmasi ilging bir noktadir ve bdyle vaka-
larda az rastlanan bir iifiirim sekli olsa gerektir. Lokalizasyon olarak da pulmoner
odak civarinda bu sekilde iifiiriim veren diger hastaliklardan ayird edilmesini ge-
rektirmis, kateterizasyon ve anjiyo caligmast ile kisin tamiya varlmistir.

Laboratuvar incelemelerinden polisitemiye hipoksik PAF vakalarinda rast-
lanir ve «racemosen tip fistiillerde daha sik goriiliir (2). Ancak vakamizda oldugu
gibi elenjiyektazilere bagl kanama nedeniyle hemoglobin diisiikligi de goriile-
bilir. Bu anemi, olusabilecek bir siyanozu da maskeleyebilmektedir. HHTli hasta-
larda kanama testleri ve turnike testi normaldir. Anemi varsa bu genellikle burun
kanamalarina baghdir. idrar ve fegeste de kanama olup olmadi1 aragtiriimalidir

(1.
EKG genellikle normaldir (1).

Radyolojik incelemede kalp bilyiikliigi normaldir, Akciger alanlarinda fistii-
le ait yuvarlak veya lobiile, tek veya multipl dansiteler genellikle periferde, ra-
hatca goriilebilecegi gibi, bazen gdzden de kagabilir (20-23). Nitekim vakamizda
diiz akciger filminde sol akciger iist lob periferinde anjiyoda ortaya cikarilan yu-
varlak lezyon, diiz akciger filminde 3. kosta ile superimpoze oldufundan gozden
kagmustir. Akciger tomograft hem lezyonu, hemde «nuirient» damart gostermede
yararl olabilir. Fistiil kostofrenik sulkus yaninda veya kalp ve diafragma arka -
sinda ise diiz filmde (1). Cok kiiciik fistiillerin ortaya cikarilmasi icin HHT’li has-
talarda periyodik rontgen kontrollari yapilmas: yararhidir (1). Fluoroskopide hilus
damarlariyla ayni zamanda pulsatil olan kitle gosterilebilir (1,2,24).

Pulmoner anjiyografi kesin tani igin gok degerlidir ve mul tipl lezyonlar1 da
ortaya cikarir (1,2). Anjiyoda vakamizda oldugu gibi «nutrient» damar da gosteri-
lebilir.

Kalp kateterizasyonunda debi normaldir veya artmigtir (1). Pulmoner arter
basmncr da normal (1,25) veya artmustir. Arteryel oksijen satiirasyonu sag-sol san-
tin derccesine gore azalma gosterir ve arteryel desatiirasyon % 100 oksijen solu-
tulmastyal diizelmez (1,2). Bu 6nemli bir bulgudur. Pa0, de, diisiiktiir (2). Vaka-
mizda ki kan gazlar1 sonuglari bu bulgularla uyumluluk gostermektedir,

Ayiric1 tanida PAF ve komplikasyonlariyla karisan hastaliklar gozOniinde
bulundurulmaktadir, Bunlar arasinda konjenital kalp hastaliklari, «poisitemia rubra
vera», pulmoner kitleler, bazi kronik akciger infiltratlari, santral sinir sistemi has-
taliklari sayilabilir. Vakamizdaki devaml iifiirimiin yeri nedeniyle ayirict tamlar
icinde ik planda wpatent ductus arteriosus» un ekarte edilmesi diisliniilmils ve
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kateterizasyonda pulmoner arter seviyesinde soldan saga sant saptanmanus, pul -
moner anjiyoda kesin tan: konulmustur.

PAF’iin tedavisi uygun olan vakalarda cerrahidir. Pndmektomi ve konservatif
rezeksiyon, ya da afferent ve efferent damarlarin rezeksiyonu yapilabilir (2,10,26,
27). Vakamuzdaki iki fistiiliin kiiciik olmasi ve bir komplikasyon g&sermemesi ne-
deniyle cerrahi tedavi diistiniilmemistir.

OZET

Herediter hemorajik telenjiyektazi ile birlikte sol akcigerde arteriyovendz fis-
tiillleri olan bir vaka takdim edildi. Bu konudaki literatiir gbzden gecirilerek az
rastlanan bu hastalik hakkinda bilgi verildi.

SUMMARY

Pulmonary Arteriovenous Fistulo and Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia

A case of hereditary hemorrhagic telangiectasia associated with pulmonary
arteriovenous fistulas in the left lung is presented. The literature about this rare
discase in reviewed.
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