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Osler-Weber-Rendu sendromu ile iligkili pulmoner

arteriyovenoz malformasyon

Pulmonary arteriovenous malformation associated with Osler-Weber-Rendu syndrome

Yakup Ergil, Kemal Nigli, Aygiin Dindar

Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagiligi ve Hastaliklar Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dal, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Osler-Weber-Rendu sendromu ¢ocuklarda géreceli sik gérilen; cilt, mukoza ve i¢ organlarda telanjiektazi ve arteriyovendz malformasyonlarla sey-
reden vaskdiler bir displazidir. Bu yazida akut romatizmal kardit atadi sirasinda santral siyanoz, comak parmak, yiizde, burun mukozasinda telan-
jiektaziler ve sag akcigerde arteriyovenéz malformasyonu saptanan ve Osler-Weber-Rendu sendromu tanisi alan dokuz yasinda bir erkek olgu
sunuldu. Akut romatizmal kardit atagi gegtikten sonra olguya kalp kateterizasyonu yapilarak arteriyovendz malformasyona “coil” embolizasyonu
uygulandi. (Tirk Ped Ars 2011; 46: 264-6)

Anahtar sézctikler: Osler-Weber-Rendu sendromu, pulmoner arteriyovendz malformasyon, romatizmal kalp hastalidi, siyanoz

Summary

Osler-Weber-Rendu syndrome is a relatively common vascular displasia of children presented with telengiectasias of skin, mucosa, and visceral
organs and arteriovenous malformations. We reported a 9-year-old boy diagnosed as having Osler-Weber Rendu syndrome with his central cyanosis,
clubbing, facial and nasal mucosal telengiectasias and right pulmonary arteriovenous malformation during an attack of acute rheumatic carditis. After
relief of the acute rheumatic carditis attack, his arteriovenous malformation was treated with coil embolisation by cardiac catheterization. (Turk Arch

Ped 2011; 46: 264-6)
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Giris

Osler-Weber-Rendu sendromu (herediter hemorajik telanji-
ektazi) tekrarlayan burun kanamalari, mukokutandz telanjiek-
taziler ve i¢ organlarda arteriyovendz malformasyonlarla (AVM)
seyreden otozomal baskin (dominan) kalitilan bir damar
displazisidir (1). Hastaligin gérilme sikhigi ilk tanimlandigi yil-
larda nadir olarak belirtilse de son zamanlarda 1:5 000-1:10 000
sikliginda oldugu bildirilmektedir (1-3). Hastaligin i¢ organ tutu-
lumu; akciger, beyin ve karacigerde farkli sayilarda AVM’lerden
olusmakta ve gocuklardaki i¢ organ tutulumu sikligi tam olarak
bilinmemektedir (4). Bu yazida son iki yildir burun kanamalari,
¢abuk yorulma, dudaklarda morluk yakinmalari olan ve akut

romatizmal kardit atagr sirasinda bu bulgularyla Osler-
Weber-Rendu sendromu tanisi alan ve tedavisi diizenlenen
dokuz yasinda bir hasta, dykl ve fizik muayenenin énemini
vurgulamak amaciyla sunuldu.

Olgu Sunumu

Dokuz yasinda erkek olgu; ates, halsizlik ve ¢abuk yorulma
yakinmalariyla gittigi hastanede yapilan ekokardiyografide
(EKO) mitral ve aort kapaginda yetersizlik saptaninca, akut
romatizmal ates disinlerek tarafimiza yénlendirildi. Oyki-
stinden son iki yildir gabuk yorulma, 6ksurlk, dudaklarda mor-
luk ve dzellikle geceleri tekrarlayan burun kanamalarinin oldu-
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gu 6grenildi. Olgunun daha 6nce oksirik yakinmasiyla gittigi
iki merkezde akciger grafisi cekilerek pnémoni tedavisi gérdu-
gu ve bir ay énce atesli bir bogaz enfeksiyonu gecirdigi 6gre-
nildi. Soyge¢cmisinde babasinda tekrarlayan dudak ve burun
kanamalari disinda &zellik yoktu.

Fizik muayenede; genel durumu diskin, biling agik, vicut
Isisi 38,2 °C (koltuk alti), kapiller dolum zamani normal, dudak-
larda ve dilde belirgin siyanoz ve her iki elinde gomak parmak
vardi. Yanaklarda ve burunda telanjiektazileri saptandi.
Dolasim sistemi muayenesinde; kalp tepe atimi 110/dak, kan
basinci 110/40 mmHg ve periferik nabizlari dogal olarak ele
geliyordu. Dinlemekle S1 ve S2 hafif duyulmakla birlikte S3
yoktu. Mitral odakta 2/6 pansistolik Gftirim ve sol 3-4. inter-
kostal aralikta erken diyastolik Gflirim duyuldu. Diger sistem
muayenelerinde 6zellik yoktu.

Laboratuvar bulgularinda; hemoglobin 9,5 g/dL, hemato-
krit %31, beyaz kire sayisi 17 500 /mm3 (%70 nétrofil %26
lenfosit, %4 monosit), trombosit sayisi 513 000 /mms3, C- reak-
tif protein (CRP) 146 mg/L (N <5 mg/L), eritrosit cékme hizi 70
mm/sa, anti streptolizin O (ASQO) 800 IU olan olgunun serum
biyokimyasinda ve bogaz kultirinde patoloji saptanmadi.
Santral siyanoza yoénelik bakilan hemoglobin elektroforezi
normal olan hastanin kapiler oksijen doygunlugu %88 (oda
havasinda) olarak &lcildl ve oksijen solutulmasi ile artis gés-
termedi. Elekirokardiyografisi normal olan olgunun goégus
réntgeninde hafif kardiyomegalisi (kardiyotorasik oran %56)
ve akciger sag orta béliminde yuvarlak sekilde 2x3 cm boyu-
tunda opasitesi vardi. Ekokardiyografide 6nemli mitral kapak
yetersizligi, orta derece aort yetersizligi, sol atriyum ve sol
ventrikllde genisleme saptandi. Perikardiyal sivi gériimedi.
Kardit, ates, CRR eritrosit cokme hizinda yikseklik ve ASO
yUksekligi nedeniyle akut romatizmal ates (ARA) tanisi konu-
lan olguya benzatin penisilin, metil prednizolon, digoksin, furo-

Resim 1. Sag pulmoner arter (PA) anjiyografisinde akciger
orta zonda, beslenme arterini sag pulmoner arter-
den alan arteriyovenéz malformasyon (AVM)

semid ve enalapril tedavisi baslandi. izlemde kardit bulgulari
ve akut faz reaktanlar azalmakla birlikte siyanozu devam etti.
Santral siyanozu, telanjiektazileri ve akciger grafi bulgulariyla
olguda pulmoner AVM veya fistll olabilecegi distnilerek
6nce kontrastll EKO yapildi. Sag 6nkoldaki vendz yoldan
serum fizyolojik veriimesini izleyerek 6nce sag atriyum, sag
ventrikil ve ikinci siklusta sol atriyumun kabarciklarla doldugu
gorildl. Akciger perflizyon sintigrafisinde %23 oraninda akci-
ger icinde santi disinduren bulgulari olan olguya kontrastl
akciger tomografisi ¢ekildi. Akciger parenkim degerlendirme-
sinde sag akciger Ust lob posterior pulmoner arter dalindan
beslenen, st lob posterior pulmoner ven dalina direne olan
28 x 24 mm boyutlarinda nidusu, 8 mm arteri ve 12 mm veni
olan AVM saptandi. Pulmoner AVM, mukokutandz telanjiekta-
ziler ve tekrarlayan burun kanamalari ile Osler-Weber-Rendu
sendromu tanisi konuldu. Diger i¢ organlardaki olasi tutulum-
lar agisindan yapilan tim karin kontrastli tomografisinde ve
beyin manyetik rezonans incelemesinde &zellik saptanmadi.
Olgunun aile éykusiinde babada da tekrarlayan mukokutan6z
kanamalar oldugundan tarama amaclh olarak aile, ic
Hastaliklari Anabilim Dalr'na yénlendirildi. Olguda aktif ARA
karditi oldugu icin kalp kateterizasyonu ertelendi ve olgu polik-
linik izlemine alindi. Alti ay sonraki poliklinik kontrolinde ARA
kardit bulgular gerileyen ve EKO’sunda hafif aort ve mitral
yetersizligi saptanan olguya kalp kateterizasyonu uygulandi.
Sag femoral venden girilerek yapilan selektif pulmoner arter
anjiyografisinde sag pulmoner arterden beslenme arterini alan
ve sag pulmoner vene direne olan AVM gérildi (Resim 1).
Olgunun bulgulari olup, beslenme arteri blylUk oldugundan
AVM beslenme arterlerine 8 x 5 mm, 6,5x 5 mmve 5 x 4 mm
boyutlarinda salinim kontrolli “coil’lerle embolizasyon uygu-
landi. islem sonrasi kontrol anjiyografide AVM'nin arteryel
beslenmesinin belirgin olarak azaldigi géruldi (Resim 2).

Resim 2. “Coil” embolizasyonu sonrasi kontrol sag pulmoner
arter (PA) enjeksiyonu
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Siyanozu da énemli 6lciide azalan olgunun arteryel oksijen
doygunlugu %95’e yiikseldi.

Tartisma

Osler-Weber-Rendu sendromu ilk olarak 1864 yilinda
tanimlanan, sirasiyla Rendu, Osler ve Weber tarafindan ailevi
oldugu, telanjiektazilerle seyrettigi ve mukozal kanamalara yol
actig ortaya konulan otozomal baskin kalitimli bir damar disp-
lazisidir (1-3). En sik patolojik bulgu telanjiektaziler olup muko-
kutandz kanamalara yol agarken ikinci sik gérilen bulgu ise i¢
organlarda gérilen AVM'lerdir. En sik yerlesim yerleri akciger,
beyin ve karaciger dolagimidir (4). Hastaligin tanisi dért 6lcit-
ten [kendiliginden tekrarlayici burun kanamalari, mukokuta-
ndz telanjiektaziler, i¢ organlarda AVM'ler (akciger, beyin, sin-
dirim sistemi) ve birinci derece akrabalarda Osber-Weber-
Rendu sendromu tanisi] t¢ veya daha fazlasinin gésterilme-
siyle konulur (2). Cocukluk ¢caginda bu hastaligin tanisini koy-
mak zor olabilir. Bunun nedeni cogu olguda ilk 10 yilda muko-
kutandz bulgularin ¢ok belirgin olmayisi veya gézden kagist,
en sik bulgu olan tekrarlayici burun kanamalarinin ise ¢ocuk-
larda daha cok yerel travma, Ust solunum yolu enfeksiyonu ve
alerjik hastaliklarla iliskilendirilmesi olarak siralanabilir (3-5).
Bu tlr olgularda ailede genetik tanisi olan hastalar varsa has-
talik otozomal baskin kalitildigi i¢in genetik analiz taniya yar-
dimci olabilir (4). Bizim olgumuz da bagvuru éncesi iki yildir
burun kanamalari olmasina ve telanjiektazileri olmasina rag-
men tani alamamistir.

TUm yas gruplar géz 6nlne alindiginda, hastaligin
mukozal tutulumuna bagh olarak %90’'inda tekrarlayan burun
kanamalari ve %10-33’Unde sindirim sistemi kanamalari géral-
mektedir (3,6). i¢ organ tutulumu olarak olgularin %15-33'inde
akciger, %5-10'unda beyinde AVM’ler gorilebilmekte iken
karacigerde siklik tam olarak bilinmemektedir (1,3,4,7).
Akcigerde AVM, tek bir lezyon seklinde veya yaygin olabilir.
Yasla birlikte 6zellikle gebelikte buylyebilir (3,8). Akcigerde
AVM’si olan hastalar bazen uzun sire higbir bulgu vermeyebi-
lir. Belirti verenlerde solunumsal yakinmalar, egzersiz entole-
ransi ve siyanoz yaygin bulgulardir (3,5). Ancak bazen ilk
bulgu yasami tehdit eden akciger kanamasi, sag-sol santa
bagli inme veya beyin apsesi olabileceginden hastaligin erken
tanisi ve tedavisi 6nemlidir (3,4,8). Akcigerde AVM’si olan has-
talarda yasam boyunca inme sikligi %30 ve beyin apsesi sikli-
91 %5-9 olarak bildirilmekle beraber 6zellikle beslenme arteri 3
mm’den blyik olanlarda ve ¢ok sayida olanlarda bu risk arti-
yor gibi gériinmektedir (8,9). Tani kontrasth EKO, bilgisayarli
tomografi ve anjiyografi ile konulur. Tedavide AVM’'nin transka-
teter embolizasyonu glvenilir ve etkin bir bicimde kullaniimak-

ta olup cerrahiye olan gereksinimi azaltmistir. Embolizasyon,
bulgu versin veya vermesin, beslenme arteri 3 mm’den biiylk
olan butln olgularda énerilmektedir. Bu tedaviyle sag-sol sant
ciddi oranda azaltilmakta ve beyin ile ilgili komplikasyon riski
de azaltilabilmektedir. Cok yaygin akciger AVM’si olan hasta-
larda akciger nakli dislndlebilir (8,10). Bizim olgumuz yaklagik
iki yildir mukozal kanamalari, siyanozu, ¢abuk yorulmasi ve
solunumsal bulgulari olmasina ragmen ARA kardit atagdi sira-
sinda tani aldi. Literaturde ARA ile Osler-Weber-Rendu sen-
dromunun beraberligine rastlamadik. Ancak bunun anlamii bir
birliktelik olmadigini ve sebep-sonug iliskisi tasimadigini disu-
ndyoruz. Olgumuzda sag akcigerdeki AVM’'nin beslenme arte-
ri 8 mm oldugu i¢in, sag-sol santa bagli komplikasyonlari énle-
mek ve siyanozu azaltmak igin transkateter embolizasyon
uygulandi.

Sonug olarak; cocuklarda Osler-Weber-Rendu sendromu
tanisi koymak zor olsa da iyi bir yki ve fizik muayene tanida
cok 6nemlidir. Santral siyanozla gelen hastada kalp ile ilgili bir
neden bulunamiyorsa mutlaka akcigerde AVM arastirmasi
yapiimaldir. Akcigerde AVM saptanan olgulara; yakinmasiz
bile olsa olasI beyin komplikasyonlarindan dolayi, beslenme
arteri 3 mm’den fazlaysa, transkateter embolizasyon iglemi
uygulanmalidir.
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