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Parmaklarda kalinlagsma ve morarma olan bes yas dort aylik kiz hasta
Five years four months old girl with cyanosis and clubbing of the fingers
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Olgu

Bes yas dort aylik kiz hasta bagka bir hastaneye yaklagik
iki aydan bu yana fark edilen el ve ayak parmak uclarinda
kalinlasma ve morarma yakinmasiyla basvurmus. Akciger
grafisinde ve toraks tomografisinde akcigerde degisik boyutta
ve yerlesimde cok sayida noduler lezyon saptanmasi
nedeniyle malinite 6n tanisiyla ileri tetkik ve tedavi amagli
Klinigimize yénlendirilmis.

Oz gecmisinde seyrek burun kanamasindan bagka 6zellik
yokmus.

Basvurusundaki fizik muayenesinde; genel durumu iyi, suur
acik, koopere, agirlik ve boy 25-50 persantil arasinda, di,
dudaklar ve agiz mukozasi ve parmak uglari siyanoze imis.
ilaveten parmak uclarinda gomaklasma varmis. Yiizde
telanjiektaziler saptanmis. Solunum sistemi muayenesinde
Ozellik yokmus. Kalp tepe atimi 130/dak ve TA 90/70 mm/Hg
olarak saptanmis. Dinlemekle kalple ilgili patoloji saptanmamis.

Sindirim ve nérolojik sistemler normalmis.

Ancak birkag kelimede harflerin sdylenisi bozuktu.

Beyaz kire sayisi 11 900/mm3, hemoglobin 15,1 g/dL,
hematokrit %45,7, trombosit sayisi: 405 000 /mm3, LDH: 263
U/L saptanmis. Diger laboratuvar bulgulari normalmis.
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Ekokardiografi normal bulunmus.

Akciger grafisinde iki tarafli yaygin nodler lezyon (Sekil 1),
ylksek rezollisyonlu akciger bilgisayarli tomografide en
blyugl sag akciger alt lob superior segmentte 14x11 mm
boyutlarinda olmak Ulzere her iki akcigerde yaygin, degisik
boyutta ve yerlesimde ¢ok sayida nodiler lezyonlarinin
mevcut olmasi ayrica sag akciger alt lob anterobazal ve sol
akciger alt lob posterobazal segmentlerde icerisinde hava
bronkogramlari izlenen konsolidasyon sahalari saptanmasi
Uzerine hasta tarafimiza malinite-metastaz 6n tanisiyla
yénlendirilmis.

Hastanemizdeki tetkiklerinde; hemoglobin:13,7 g/dL,
hematokrit: %41,3, eritrosit sayisi: 5,44x106, beyaz kire
sayisi: 14 500 /mma3 idi. Akut faz yanit, PT, aPT, INR, kreatinin,
ALT, AST, aclk kan sekeri, elektrolitter ve methemoglobin
diizeyi normaldi. LDH 506 UL saptand..

Kapiler oksijen doygunlugu oda havasinda %69 olup,
%100 oksijen solutulmasi ile kapiler oksijen doygunlugunda
artis gorulmedi (baslangi¢ %69, bitis %72).

Elektrokardiyografisi normal olan olgunun, telegrafisinde
kardiyotorasik indeksi normal saptandi.

ileri tetkik yapiimasina karar verildi.
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Tani: Osler-Weber-Rendu sendromu

Hastanin santral siyanozu, tekrarlayan burun kanamalari,
ylUzde telanjiektazileri olmasi, kalpte bir patoloji saptanmamasi
ve methemoglobilineminin diglanmasi nedeniyle pulmoner
arteriyovendz malformasyon veya fistil olabilecegi disinuldu.
Yapilan kontrastli ekokardiyografide dénce sag atriyum, sag
ventrikil ve ikinci déngiide sol atriyumun kabarciklarla doldugu
gorulerek hastadan kontrastli akciger tomografisi istendi.
Kontrastl akciger tomografisinde iki tarafli akciger
parankiminde blyigu sag akciger alt lob bazal segmentte
6x25 mm boyutlarinda olmak Uzere ¢oklu yodun kontrast
tutulumu goésteren nodiiler lezyonlar izlendi ve 6zellikle sag
akcigerde buyik olan lezyonda besleyici arter ve direne eden
venin acgik¢a secilmesiyle arteriyovendz malformasyon
distnildu. Kalp kateterizasyonunda her iki pulmoner artere
ayri ayri yapilan selektif pulmoner arter enjeksiyonlarinda
6zellikle alt loblarda belirgin ¢ok yaygin arteriyovenéz
malformasyonlar gérildii (Sekil 2A, 2B). Ozellikle iki
arteriyovenéz malformasyonun birden fazla beslenme arteri
oldugu ve buralardan dogrudan pulmoner vene dolus oldugu
gbzlendi.

Sekil 1. Akcider grafisinde iki tarafli nodller lezyonlar

Diger i¢ organlardaki olas! tutulumlar agisindan yapilan
karin ultrasonografisinde karaciger merkezinde ana portal
ven 6n komsulugunda 18x15x12 mm boyutlarinda ve 6.
segmentte 33x26x24 mm boyutlarinda hipoekoik halo ile
cevrili internal damarlama izlenen hiperekoik noduler
lezyonlar saptandi.

TUm karin manyetik rezonans incelemede karaciger 4-8
segment santralinde 17x16 mm boyutlarinda ve 6.segmentte
31x30 mm boyutlarinda T2a incelemede hafif hiperintens,
T1a incelemede hafif hipotens gériinimde postkontrast
incelemede erken fazda yogun kontrast tutulumu gdsteren
damarsal lezyon saptandi ve arteriyovenéz malformasyon
olarak degerlendirildi. Kranial manyetik rezonans incelemesi
normal saptandi.

Curacao o6lcutlerine gére (1); kendiliginden, tekrarlayan
burun kanamalari, mukokutandz telanjiektazi ve organlarda
(akciger ve karaciger) arteriyovenéz malformasyonu ile Osler-
Weber-Rendu sendromu tanisi konuldu.

Tartisma

Osler-Weber-Rendu sendromu ailevi, telanjiektazilerle
seyreden ve mukozal kanamalara yol agtigi ortaya konulan
otozomal baskin kaltiml bir damar displazisidir. Hastaigin
sikligi 1/5000-1/8000 arasinda degismekle birlikte en sik
patolojik bulgu telanjiektaziler olup mukokutandz kanamalara yol
acar ve cocukluk ¢aginda burun kanamalar siklikla ik ortaya
cikan bulgudur. ikinci siklikta ise i¢ organlarda gériilen
arteriyovendz malformasyonlar (AVM) gelir. En sik yerlesim
yerleri akciger, beyin ve karaciger dolagimidir (1-3).

Osler-Weber-Rendu  sendromunun  tani  6lgutleri
kendiliginden tekrarlayici burun kanamalari, mukokutandz
telanjiektaziler, i¢c organlarda AVM’ler ve birinci derece
akrabalarda Osler-Weber-Rendu sendromu olmasidir ve tani
en az U¢ 6lcitin bulunmasiyla koyulur (1). Arteriyovendz
malformasyonlarin  tanisi ise kontrastli ekokardiyografi,
kontrastli BT ve anjiyografi ile miimkiindir (4). Ozellikle ilk 10
yllda mukokutandz bulgularin ¢ok belirgin olmayisi, en sik

Sekil 2A- Sol akcigerde lobuler arterler ve pulmoner venler
arasindaki anastomozlar

Sekil 2B- Sag akcijerde lobuler arterler ve pulmoner venler
arasindaki anastomozlar
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bulgu olan tekrarlayici burun kanamalarinin ise ¢ocuklarda
travma, Ust solunum yolu enfeksiyonu ve alerjik hastaliklarla
iliskilendirilmesi hastaligin tanilandirnimasini  giclestirir (5).
TUm yas gruplari géz éniine alindiginda, hastaligin mukozal
tutulumuna bagh olarak %90-95'inde tekrarlayan burun
kanamalar (6,7) ve %10-33’Unde sindirim sistemi kanamalari
gorilmektedir (8,9).

ic organ tutulumu olarak olgularin %30-40'inda akciger,
%15-20’sinde beyinde AVM’ler gorulebilmekte iken,
karacigerde siklik tam olarak bilinmemektedir. Nadir olarak
dalak, koroner arterler, géz, genitolriner yollarda da AVM’ler
gordlebilir (3,10-12). Akcigerde AVM, tek akcigerde veya her iki
akcigerde tek bir lezyon seklinde veya yaygin olabilir (13-15).
Olgumuzda her iki akcigerde yaygin ve karacigerde iki AVM
mevcut olup, beyinde saptanmamistir.

Akcigerde AVM'si olan hastalar bazen uzun sire higbir
bulgu vermeyebilir. Belirti verenlerde solunumsal yakinmalar,
egzersiz entoleransi ve siyanoz yaygin bulgulardir (3).
Olgumuzda parmaklarda ¢omaklasma ve siyanoz vardi.
Siyanoz akciger tutulumuna baglandi.

Tani almayan olgularda bazen ilk bulgu yasami tehdit
eden akciger kanamasi, sag-sol santa bagl inme veya beyin
apsesi olabileceginden hastaligin erken tanisi ve tedavisi
6nemlidir (3,13).

Arteriyovendéz malformasyonlarin tanisini koymak igin
kontrastli incelemeler yapilmasi gerekir (4,13-15). Siyanozu
olan olgularda akciger grafisinde ve toraks bilgisayarli
tomografisinde noduler lezyonlarin gérdlmesi durumunda
mutlaka i¢ organlarda kontrastli incelemenin yapilmasi
gereklidir (4,13-15). Olgumuz buna gizel bir drnektir. Aksi
durumda akcigerdeki nodiler lezyonlarda bu olguda oldugu
gibi yanliglkla malinite-metastaz dusundlebili. Bu durum ise
nodiler lezyondan tanisal amagl biyopsi yapilmasi sonucu
veya kendiliginden ciddi akut bir kanama sonucu tani
konmadan hastanin kaybina yol agabilir.

Hastalarin tedavisinde elle ve yerel AVM’lere ydnelik
transkateter embolizasyon veya cerrahi yapilmaktadir. Gok
yaygin AVM'’si olan olgularda akciger nakli &neriimektedir
(3,4,15). Olgumuzda akcigerdeki AVM’lerin her iki akcigerde ve
yaygin olmasi nedeniyle embolizasyon ve cerrahi miidahale
yapilamadi. Ancak tedavisinin akciger transplantasyonu oldugu

yénlinde hasta ve ebeveynleri bilgilendirildi. Hasta halen gocuk
kardiyolojisi ve akciger hastaliklari polikliniginden izlenmektedir.

Sonu¢ olarak; merkezi siyanozu ve akcigerde nodiler
lezyonu olan hastalarda éyku ve fizik muayene bulgulari ¢ok iyi
degerlendirilerek gereken olgularda i¢ organlarda kontrastli
radyolojik tetkiklerle AVM arastiriimasi yapilmali ve Osler-
Weber-Rendu sendromu tanisi diglanmalidir.
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