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NADIR GORULEN BiR PULMONER
ARTERIYOARTERYEL VE ARTERIYOVENOZ
MALFORMASYON OLGUSU

A RARE CASE OF PULMONARY ARTERIOARTERIAL
AND ARTERIOVENOUS MALFORMATION

OZET

Pulmoner arteriyoarteriyel malformasyon ve pulmoner arteriyovendz malformasyon akcige-
rin nadir gériilen damarsal anomalileridir. iki malformasyonun bir arada bulunmasi ise daha
da nadirdir. Merkezimizde izledigimiz bir olgu nedeniyle pulmoner arteriyoarteryel malfor-
masyon ve pulmoner arteriyoven6z malformasyon, literatlr bilgileri isiginda irdelendi.

Sirt agrisi yakinmasi ile merkezimize basvuran 31 yasindaki erkek hastanin fizik muayene-
sinde bir 6zellik saptanmadi. Hematolojik ve biyokimyasal degerler, elektrokardiyografi ve
tam idrar tahlili normaldi. Toraks magnetik rezonans anjiografi ve pulmoner anjiografi sonu-
cunda, pulmoner arteriyoarteryel malformasyon ve pulmoner arteriyoven6z malformasyon
tanisi konuldu. Olgunun Ug yillik takibinde miidahale gerektirecek herhangi bir komplikasyon
gelismedi.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arteriyoarteryel malformasyon, pulmoner arteriyovenz mal-
formasyon.

ABSTRACT

Pulmonary arterioarterial malformation and arteriovenous malformation are rare vascular
abnormalities of the lung. A combination of the two is even more rare. We reviewed the
articles about the pulmonary arterioarterial and pulmonary arteriovenous malformations in
the literature because of our case.

A 31-year-old man complaining of backache was admitted to our clinic. He had no pathologies
in his physical examination and his routine laboratory results. As a result of pulmonary
angiography and magnetic resonance angiography pulmonary, arterioarterial malformation
and arteriovenous malformation were diagnosed. In three-year follow-up of the patient, he
developed no complications and he had no operations.

Key Words: Pulmonary arterioarterial malformation, pulmonary arteriovenous malformation.

GiRiS

Pulmoner arteriyoarteryel malformasyonlar (PAAM) pulmoner arterler ve
sistemik arterler arasindaki anormal baglantilardir. Pulmoner arteriyovenz
malformasyonlar (PAVM) ise anormal kapiller gelisimden kaynaklanan, ¢o-
gunlukla konjenital lezyonlardir. Vendz ve arter pleksuslar arasindaki primitif

baglantilari normalde bélen vaskuler septanin inkomplet olusumu veya enteg-
rasyon bozuklugu sonucu olusurlar’.

PAAM genellikle desendan aortadan orjin alirlar. Konjenital olarak ventriku-
ler septal defekt ve pulmoner atrezi birlikteliginde, pulmoner sekestrasyonlar-
da, normal akciger parankiminin anormal kollaterallerle beslendigi durumlarda
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g6rulir. Akkiz olarak da bronsektazi, pulmoner tiber-
kiloz, pulmoner enfeksiyonlar, pulmoner embolide
goralir?. Arteriyoven6z malformasyonlarin %70’den
fazlasi konjenitaldir ve bunlarin da %47-80’i Osler-
Weber-Rendu ya da Herediter Hemorajik Telenjiektazi
(HHT) olarak bilinen otozomal dominant gegisli pato-
loji ile birlikte bulunur?.

Klinikte ¢cok nadir gorilmekle beraber, pulmoner
nodtiller, hemoptizi veya hipoksemi gibi gesitli solu-
numsal sorunlarda ayrici tanida dikkat edilmesi gere-
ken hastaliklardandir®.

Herediter hemorajik telenjiektazi ile birlikte gorilen
arteriyovendz malformasyonlar multiple olma egilimin-
dedir, gabuk progresyon gdsterir ve bunlarin kompli-
kasyon orani oldukga ylksektirs. PAVM’nin konjenital
formu sik olmakla beraber edinsel olarak da; karaciger
sirozu, mitral stenoz, travma, aktinomices, Fankoni
sendromu, metastatik tiroid karsinomu, schistosomia-
sis de ortaya ¢ikacagi bildirilmistir®.

PAVM'nin klasik radyolojik gérinimi ¢ogu zaman
alt loblara yerlesmis, yuvarlak ya da oval, dlizgin ke-
narli, lobule 1-5 cm ¢apinda soliter veya multipl nodul-
ler seklindedir*.

Bu yazida sirt agrisi ile basvuran tanimlanmis ak-
ciger enfeksiyonu, travma, cerrahi midahele 6ykisu
olmayan izole PAAM ve PAVM’ un beraber goérildagu
bir olgu sunulmaktadir.

OLGU

31 yasinda erkek hastanin 1,5 yildir sirtinin sol ta-
rafinda, aralikli, baski tarzinda agrisi mevcuttu. Diger
sistemlere ait sorgulamasi dogaldi. Hasta 6zgegmisin-
de sigara kullanimi, bagka bir hastalik 6ykisa tanim-
lamiyordu. Fizik muayenede sag akcigerde skapula
Uzerinde sistolodiastolik Gftirim disinda tim sistem
muayeneleri dogaldi. Hastanin oksijensiz satlirasyonu
%98 idi. Rutin biyokimyasal test sonuclarinda patolojik
bulgu yoktu. Postero-anterior akciger grafisi normal-
di. Hastanin gekilen toraks bilgisayarli tomografisinde
(BT) sag akciger alt lob diizeyinde inferiorpulmoner-
venler ile interkostal arterler arasinda gelistigi disu-
ndlen AAM ile uyumlu dilate vaskdler yapilar izlendi
(Resim 1).
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Resim 1. Toraks bilgisayarli tomografisinde sag akciger alt lob
diizeyinde inferior pulmoner venler ile bronsial arterlerin dali olan
interkostal arterler arasinda gelistigi diistiniilen AAM (arteriyoarteriyel
malformasyon) ile uyumlu dilate vaskiler yapilar (Beyaz ok).

Hasta multidisipliner konsey tarafindan degerlen-
dirildi. Toraks magnetik rezonans anjiografi ve pul-
moner anjiografi (Resim 2) sonucunda, interkostal
arterlerle pulmoner arterler arasinda AVM, pulmoner
venler ve bronsial arterler arasinda arterioarteryel
malformasyon oldugu saptandi. Diger sistemlerle ilgili
yakinma, fizik muayene bulgusu olmayan; aile birey-
lerinde benzer 6yki tanimlamayan hasta izole PAVM
ve PAAM olarak degerlendirildi. Hasta g6gus cerrahisi
tarafindan degerlendirildi. Olgunun asemptomatik ol-
masi, hipoksi ve santin eslik etmemesi nedeni ile takip
Onerildi. Radyologlar tarafindan yaygin kollateral varli-
g1 nedeniyle embolizasyon dnerilmedi. Hastaya izlem
karari verildi. Olgunun Gg yillik takibinde miidahale ge-
rektirecek herhangi bir komplikasyon gelismedi.
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Resim 2. Spinal arterlerden yapilan selektif pulmoner anjiografide

interkostal arterlerle pulmoner arterler arasindaki AVM
(arteriyoventz malformasyon) izlenmektedir.
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TARTISMA

AVM’nin sik rastlanilan semptomlari efor dispnesi,
Oksurik, hemoptizi olarak sayilabilir; asemptomatik
olabilecegi gibi masif hemoptizi veya hemotoraks ile
de klinik bulgu verebilir’. Swanson ve arkadaslarinin
yaptiklar retrospektif bir calismada, Mayo Klinigi'nde
1982- 1997 yillan arasinda tani konulan 93 AVM va-
kasinin %16’s1 asemptomatik bulunurken, %49’unda
epistaksis, %29’'unda siyanoz, %15’'inde hemoptizi,
%19’unda clubbing, %57’sinde dispne, %34’unde pul-
moner firim saptanmistir®. Sunulan olguda hastanin
sirt agrisi mevcuttu ve agriyi lokalize ettigi bdlgede
pulmoner Uftirim duyuluyordu.

PAVM, siklikla (%70) bir sendromun pargasi ola-
rak (Rendu-Osler-Weber Sendromu) saptanir®". izole
PAVM daha az siklikta gorular ve HHT'den ayirimi,
kalitimsal 6zellik gostermemesi, mukokttanoz telen-
jektaziler ile akciger disindaki organlarda vaskuler
anomalinin rastlanmamasi ile yapilir'2, Semptomlar
sikhkla 4-6. dekatlar arasinda gorulir. Semptomlarin
gorulme sikhgi genellikle lezyonun boyutu ile iliskilidir.
iki cm’den kiiglik olan lezyonlarin asemptomatik ola-
cagi éngoralar'.

Major olarak sistemik-pulmoner arter kollatarelleri;
ventrikiler septal defekt ile birlikte pulmoner atrezi,
pulmoner sekestrasyon, normal akciger dokusunun
anormal sistemik arterle beslenmesi ve pulmoner ar-
teriyovendz malformasyon gibi iyi bilinen anomaliler
ile iligkilidirz. Normal pulmoner parankimin (genelde alt
lob), normal bronsial yapi ile birlikte normal pulmoner
arter olmadan desendan aorttan kdken alan anormal
sistemik arter ile beslenmesi yaygin olmayan ancak
iyi bilinen konjenital anomalilerdendir'*'s. Ugylzkirk-
dokuz kisilik en genis seride olgularin %75’i tek tarafli
iken olgularin %36’s1 multipl lezyon igerir. Tipik olarak
boyutlari 1-5 cm arasinda seyrederken nadiren 10
cm’i asar. Bu seride olgularin %81’inde hipoksi mev-
cuttur. Olgularin cogunda ortodeoksi izlenir. % 91’'inde
pulmoner arter basinci dogaldir. Kardiyak indeks ge-
nellikle normal ya da iliml ylUksek seyreder. PAAVM!li
olgularin %88’inde sant fraksiyonu artar. Hastalarda
sant fraksiyonunun duzeyi ile iliskili egzersiz kapasi-
tesinde dusiUklik saptanir. Ancak bazan yiksek sant
fraksiyonuna ragmen hastalar egzersizde normal pul-
moner kan akimini saglayabilirler ve doku oksijenlen-
mesi saglanabilir’ .
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PAVM olgularinda solunum fonksiyon testleri ge-
nellikle normalken bir seride 10 olgunun 6’sinda diftiz-
yon testinde 1limli disukltk saptanmistir.

Bronsiektazi, akciger tiberkllozu ve diger akciger
enfeksiyonlari, pulmoner tromboemboli, kronik obs-
truktif akciger hastaligi bronsial ve pulmoner arterler
arasinda anastomoza neden olabilecek hastaliklara
ornektir'®. Sunulan olguda akciger disi vaskiler ano-
mali, konjenital malformasyon, aile 6ykisu, kazanil-
mis enfeksiyoz veya obstruktif akciger patolojisi, trav-
ma, toraks cerrahisi 6ykisu saptanmadi.

PAVM’lerin saptanmasinda rutin olarak &nerilen
bir algoritma mevcut degildir'®'”. Ancak PAVM’larin
tanisinda direkt gogus grafisi, kontrast transtorasik
ekokardiyografi, BT pulmoner anjiyografi, manyetik re-
zonans anjiyografi (MRA) ve pulmoner anjiyografi gibi
yontemler kullanilabilir'”-2",

Taninin ilk basamaginda ylksek 6zgullik ve dusik
duyarlihdi nedeniyle gogus grafisi onerilmektedir'’.
Pulmoner anjiyografi tanida altin standart olmakla
birlikte, glinimuizde kabul géren gorts pulmoner anji-
yografinin diger non-invaziv testlerle kesin tanisi kona-
mamis veya oOncelikle coil embolizasyonu dislnllen
olgularda tercih edilmesi yonundedir 71820, Kontrastli
bilgisayarli toraks tomografisi ise tanida sikga kullani-
lan, PAVM tanisina katkisi oldukga yiksek bir gorinti-
leme yodntemidir. Noninvaziv olmasi, kolay ulagilabilir
olmasi ve ek toraks patolojilerinin saptanmasindaki
basarisi nedeniyle sik tercih edilen bir yontemdir'82!,
MRAnIn ise kullanimi oldukca kisithdir. Radyasyon
iceren inceleme yontemlerinin kontrendike oldugu du-
rumlarda uygulanir'’-2°, Kontrast EKO’da ise 5-10 ml
indosiyanin yesilinin periferal venden enjekte edilerek
sag atriumdan sol atriuma gegisinin maddenin 6zelligi-
ne bagli hava kabarcidi olusturmasi esasina dayanir.
izole anomalisi olan olguda akciger grafisinin normal
olmasi Uzerine ¢ekilen toraks BT'de sagd akciger alt
lob dizeyinde inferior pulmoner venler ile interkostal
arterler arasinda gelistigi disundlen AVM ile uyumlu
dilate vaskuler yapilar izlendi. Kesin taniya ulagsmak
icin Toraks magnetik rezonans anjiografi ve altin stan-
dart olan pulmoner anjiyografi uygulandi. interkostal
arterlerle pulmoner arterler arasinda AVM, pulmoner
venler ve brongial arterler arasinda arterioarteryel mal-
formasyon oldugu saptandi. Sunulan olguda PAAM,
PAVM tanisi konuldu.
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PAVM’ye bagli semptom veya komplikasyonlar ge-
listigi zaman invaziv tedavi gereklidir®2. Tedavi sege-
nekleriolarak ise cerrahirezeksiyon ve transkateter coil
embolizasyonu sayilabilir. Cerrahi rezeksiyon lokalize,
soliter ve blylk PAVM’de kiratiftir (19,22). Tedavisiz
her 5-15 yilda bir 5-10 mm buyudugu éngdérilmektedir.
Yapilan seriler sonunda >3 mm olan olgularin tedavisi
onerilmektedir. Olgularda cerrahi tedaviye gére embo-
loterapinin daha fazla komplikasyona neden oldugu ve
daha koétu prognoza sahip oldugu saptanmigtir. Em-
boloterapi sonrasi %2 olguda serebral abse ve strok
bildirilmistir. PAVM olgularinin takibinde dis ¢ekimi ve
cerrahi midahale dncesi bu nedenle antibiyotik profi-
laksisi 6nerilmektedir. Sunulan olguda yaygin kollate-

ral varligi nedeni ile embolizasyon uygun goérilmedi.
Olgunun asemptomatik olmasi, hipoksi ve santin eslik
etmemesi nedeni ile cerrahi midahele distintlmedi.
Olgunun G¢ yillik takibinde midahale gerektirecek
herhangi bir komplikasyon gelismedi.

Sonug olarak PAAM ve PAVM izole bir anomali veya
sistemik bir sendromun pargasi olabilir. Bu hastaligin
tani ve tedavisinde multidisipliner yaklagim gerekmek-
tedir. Hastaligin tedavi segenegini belirlemedeki temel
nokta, hastanin semptomuna ve komplikasyon varligi-
na bagh olarak degisir.
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