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Pulmoner Arteriyovenoz Malformasyonda Klasik Triad:
Comak Parmak, Siyanoz ve Polisitemi
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OZET

Pulmoner arteriyovenéz malformasyonlar (PAVM) anormal kapiller gelisimden kaynaklanan,
genellikle konjenital lezyonlardir. Lezyonlar izole tek bir anomali seklinde goriilebilecedi gibi
otozomal dominant gecisli herediter hemorajik telenjiektazi (Rendu-Osler-Weber sendromu;
ROWS) ile birlikte ¢ok sayida da olabilir. Bu vakalar asemptomatik olabilecekleri gibi efor
dispnesi, garpinti ve ¢abuk yorulma da gortilebilir. Klasik radyolojik gortinumi yuvarlak, diizgin
sinirli lezyonlardir. Bilgisayarl toraks tomografisi ve anjiyografi de teshis igin faydalidir.Burada
comaklasma ve siyanoz ile PAVM tanisi alan 2 ve 13 yaslannda iki kiz olgu sunulmustur.
(Gtincel Pediatri 2013; 11: 92-5)

Anahtar kelimeler: Arteriyovenoz malformasyon, gomak parmak, siyanoz

SUMMARY

Pulmonary arteriovenous malformations (PAVM) are generally congenital lesions that results
from an abnormal capillary development. Lesions can be presented as an isolated single
anomaly, or may be multiple when accompanying with autosomal dominant hereditary
hemorrhagic telangiectasia (Rendu-Osler-Weber Syndrome; ROWS). These cases may be
asymptomatic, but exertional dyspnea, palpitations and easy fatigability may also be seen. The
classic radiological appearance is a round, well-circumscribed lesions. Computed tomography
of thorax and angiography are also useful for diagnosis. Herein, we present 2 and 13 years
old girls with the diagnosis of PAVM with clubbing and cyanosis. (Journal of Current Pediatrics
2013; 11: 92-5)
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Giris

olan PAVM’ler diffiiz olup hizh progresyon gosterirler bu
nedenle komplikasyon oranlan oldukga ytksektir (3).

Pulmoner arteriyoven6z malformasyonlar (PAVM),
venGz ve arter pleksuslar arasindaki primitif baglantilar
bolen vaskiiler septanin inkomplet olusumu veya
disintegrasyonundan kaynaklanir. Bu nedenle pulmoner
arteryal kan, kapiller yataga girmeden pulmoner venoz
sisteme gecer. PAVM’lerin %70’den fazlasi konjenitaldir
(1-3). Konjenital AVM’lerin de %47-80’i Rendu-Osler-
Weber hastaligi (ROWH) ya da herediter hemorajik
telenjiektazi (HHT) olarak bilinen otozomal dominant
gecisli patoloji ile birlikte bulunur (4). Ayrnica HHT ile birlikte

PAVM’li hastalarda gorilen semptomlar nefes darlig,
garpinti, egzersiz intoleransi, epistaksis, Oksurik ve
hemoptizidir. Ayrica sagdan sola santl %30 ve daha fazla
olan hastalarda siyanoz, polisitemi ve gomak parmaktan
olusan klasik triad gorilir. Kalsik triadin goriilme sikiigi
%20 civarindadir (3,5,6). Bu makalede klinigimize parmak
uclarinda ve dudaklarda morarma sikdyeti ile bagvuran ve
PAVM tanisi alan iki gocuk olgu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Olgu 1

lki yasindaki kiz olgu, dogumundan itibaren mevcut
olan “parmaklarda morarma” yakinmasi ile basvurdugu
saglik kurulusu tarafindan siyanotik konjenital kalp
hastaligi on tanmisi ile hastanemize yonlendirilmisti.
Ozgecmisinde; miadinda, normal spontan yolla 3150
gr olarak dogdugu ve parmaklarda morarma disinda
herhangi bir saglik problemi olmadidi kaydedildi. Soy
gecmisinde; ailede akrabalik, siyanotik kalp hastaligi ya da
kronik akciger hastaligi 6ykiisi mevcut degildi. Hastanin
yapilan kardiyak degerlendiriimesinde; telekardiyografi,
EKG, ekokardiyografi, arteriyal kan gazi incelemesi
sonucunda konjenital kalp hastali§i  disinilmedi.
Methemoglobin diizeyi normaldi. Akciger perfiizyon
sintigrafisinde her iki akcigerin homojen olarak perfiize
olmasi ve dinamik galismada patolojik bulgu izlenmemis
olmasi nedeniyle ¢comak parmak etiyolojisindeki diger
nedenlerin arastinimasi igin olgu Gocuk Gogis Hastaliklari
poliklinigi tarafindan degerlendirilen olgunun gelis fizik
muayenesinde; vicut agirhg: 11,200 gr (%25-50p),
boy: 90 cm (%75p), viicut isisi: 36,5°C, solunum sayis:
30/dk, nabiz: 118/dk, kan basinci: 80/45 mmhg, Sa0: %75
olarak saptandi. Solunum sesleri bilateral esit alinmaktaydi
ve ek ses mevcut degildi. Kardiyak oskiltasyon normal
olup ek ses, Gftirim yoktu. Nabizlar 4 ekstremitede esit
olarak alinmaktaydi. El parmaklarda gomak parmak
deformitesi ve tirnaklarda siyanoz izleniyordu. Diger sistem
muayenelerinde belirgin ozellik yoktu.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin: 13,9
gr/dl, Het: %39, beyaz kire: 10.800/mms3 (%48 parcall,
%52 lenfosit), trombosit:  398.000/mms, eritrosit
sedimentasyon hizi; 12 mm/saat, C-reaktif protein: <1
mg/l olup biyokimya incelemeleri normaldi. Radyolojik
incelemesinde; akcijer grafisinde sad akciferde
parakardiyak dansite artimi (Resim 1) izlenmesi izerine
olguya toraks BT goriintiilemesi yapildi. Toraks BT’ de; sag
alt lobda dilate, tortios goriiniimde, pulmoner damarlanma
alanina ait olmasi muhtemel, lobiile konturlu yumusak doku
alani izlendi (Resim 2). Toraks BT goriintileri sag alt lobda
vaskiler malformasyonla uyumlu olarak degerlendirilen
olguya toraks MR goriintiilemesi yapildi. Toraks MR da
sag pulmoner arter normalden genis olup devaminda sag
pulmoner venlere baglantili arterioven6z malformasyon ile
uyumlu vaskiler olusum izlendi (Resim 3). Bu bulgularla
olgu PAVM tanisi ald.

Olgu 2

Onlic yasindaki kiz olgu; dudaklarda, gozaltlarinda
ve tirnak uclarnda morarma yakinmasi ile hastanemiz

Resim 1. ilk olgunun akciger grafisinde sag akcigerde parakardiyak
dansite artimi

Resim 2. ilk olgunun toraks BT gériintilemesinde; saj alt lobda
dilate, tortios pulmoner damarlanma alanina ait olmasi muhtemel,
lobiile konturlu yumusak doku alani

Resim 3. Tilk olgunun toraks MR gériintilemesinde; sag pulmoner
arter normalden genis olup devaminda saj pulmoner venlere
baglantil arteriovendz malformasyon ile uyumlu vaskuler olusum
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basvurmustu. Ozgecmisinde; miadinda, normal spontan
yolla 2750 gr olarak dogdugu, dudak ve tirnak uglarinda
morarma disinda herhangi bir saglik problemi olmadigi
kaydedildi. Soygegmisinde ailede akrabalik Gykisi,
benzer siyanotik kalp hastaligi ya da kronik akciger
hastaligi 6ykisii mevcut degildi. Kardiyak fizik muayene
ve ekokardiyografi bulgulari normal olarak degerlendirilen
olgu, siyanoz ve comak parmak etyolojisine yonelik
degerlendirme icin Gocuk GGgus Hastaliklan poliklinigine
yonlendirilmisti.

Olgunun gelis fizik muayenesinde; viicut agirhgi: 41
kg (%10p), boy: 163 cm (%75p), vicut 1sisi: 36,5°C,
solunum sayisi: 26/dk, nabiz: 90/dk, kan basinci: 110/80
mmHg, Sp02: %76 olarak saptandi. Solunum sistemi
ve kardiyovaskuler sistem muayenesi olagandi. El
parmaklarinda comak parmak deformitesi ve dudaklarda
siyanoz disinda patolojik muayene bulgu mevcut degildi.
Laboratuvar incelemelerinde hemoglobin: 17 gr/dl, Hct:
%50, beyaz kiire: 10.130/mm3 (%52 parcali, %48 lenfosit),
trombosit: 457.000/mm3, eritrosit sedimentasyon hizi:
2 mm/saat, biyokimya incelemeleri normaldi. Radyolojik
incelemesinde;  akciger grafisinde sag akcigerde
parakardiyak dansite artimi (Resim 4) izlenmesi (izerine
olguya toraks BT gorlintilemesi yapildi. Toraks BT'de
sag orta lob medial segmentte kalin bir pulmoner arter
dal ile beslenen, ¢api 38 mm'’yi bulan damar yumagi
ile karekterize arteriovendz malformasyon izlendi. Bu
malformasyon superior pulmoner vene drene oldugu
gozlendi (Resim 5). Bu bulgularla olgu PAVM tanisi ald.

Her iki olgumuz PAVM ile iliskili olarak oda havasinda
hipoksemi bulgulari olmasi ve semptomatik olmalan
nedeniyle endovaskiler embolizasyon igin ilgili merkeze
sevk edildi.

Resim 4. ikinci olgunun akciger grafisinde sag parakardiyak dansite
artimi

Tartisma

PAVM’ler anormal kapiller gelisimden kaynaklanan,
cogunlukla konjenital lezyonlardir (1). Etyolojisi tam
olarak bilinmemekle birlikte, bazi genetik faktorlerin
hastaligin olusumunda rol oynadi§i disinilmektedir.
Olgularin %10’unu gocuklar olusturmakta ve insidans
9. ve 6. dekatta artmaktadir (1,7). Dines ve arkadaslari,
1974 yilinda AVM’leri ROWH diger adi ile HHT ile birlikte
olanlar ve idiopatik AVM’ler olarak iki gruba ayirmislardir
(8). Pulmoner AVM’li olgular genellikle konjenital olup
%70 ROWH ile birlikte goriilmektedir. Edinsel olarak da;
gogus travmasi, metastatik tiroid karsinomu, karaciger
sirozu, mitral stenoz, Fanconi sendromu ve enfeksiyonlara
(aktinomikoz, sistozomiyazis, tiiberkiiloz, sifiliz) sekonder
olarak gelismektedir (1,7).

Konjenital PAVM’ler kadinlarda daha sik gortliir ve
inkomplet gecisli dominant bir gen ile iletili. ~ Siklikla
PAVM’ler soliter, stperfisyel yerlesimlidir ve alt loblan
tutar. Olgulanin %33-50 sinde ¢oklu olabilir ve siklikla HHT
ile birliktedir (9). Aynca HHT ile birlikte olan PAVM’ler
hizli progresyon gosterir ve komplikasyon orani oldukga
yiksektir (3,9). Bizim her iki olgumuzda da AVM tektir
ve ilk olgumuzda alt lob ikinci olgumuzda ise orta lobda
yerlesim gostermektedir.

PAVM’lerde semptomlar sayi ve lezyonun boyutuna
gore degisebilmektedir. |ki cm’den kiiglik ve tek olanlar
genellikle asemptomatik seyretmekte iken, iki cm’den
biylk olanlarda ise Oksdriik, nefes darligi, hemoptizi,
siyanoz, epistaksis gibi semptomlar ortaya gikabilmektedir.
Klasik triad (siyanoz, polisitemi ve gomak parmak)
cocuklarda nadirdir. Kapiller gegis sisteminin ortadan
kalkmasi sonucunda gelisen santa bagl olarak paradoksik

Resim 5. kinci olgunun toraks BT gdriintilemesinde; sag orta lob
medial segmentte yiiksek debili pulmoner AVM ile uyumlu gdriiniim

GuncelPediatri



Giincel Pediatri 2013; 11: 92-5

Nacaroglu ve ark. Pulmoner arteriyovendz malformasyon

emboliler ve hemipleji, beyin apsesi gibi serebrovaskuler
komplikasyonlar ortaya cikabilmektedir (3,6,10). Her iki
olgumuzda da yiiksek debili PAVM’ye bagh sant nedeniyle
klasik triad (siyanoz, polisitemi ve gomak parmak) tespit
edilmistir.

PAVM’lerin Kklasik radyolojik goériinimi, yuvarlak ya
da oval, uniform yogunlukta dansite artisi seklindedir.
Siklikla lobule fakat keskin sinirli, genellikle alt loblarda
ve ¢apl 1-5 cm arasindadir (10). Akciger grafileri kesin
tani igin yetersizdir. Kontrastl ekokardiyografi, kontrastl
toraks ve dinamik BT, manyetik rezonans anjiyo (MRA) ve
tanida “altin standart” kabul edilen pulmoner anjiyografi
diger ileri tetkiklerdendir. Pulmoner anjiografi standart
yontem olmakla birlikte invazivdir, belli oranda mortalite ve
morbiditeye yol acar. Bu ylizden pulmoner anjiyografi tim
noninvaziv incelemelerden sonra tani konulamamis ise
veya tedavide “coil” embolizasyon denenecek ise tercih
edilmelidir (11).

PAVM’li hastalarda ikinci basamak gorlintiileme
yontemi genellikle toraks BT olmaktadir. Toraks BT’de
AVM’ler kan damarlari ile baglanti serpenjindz kitle ya
da iyi sinirli nodiiler kitle seklinde kendini gosterir. Toraks
BT, lezyonun lob ya da segmental yerlesimini, anatomisini
ve kontrastlanma zamanini gosterir. Remy J. ve ark.’nin
yaptidi bir calismada toraks BT ile %98,2 oraninda PAVM
teshisi konulmustur (12). Dinamik akciger tomografisi
de AVM tanisi igin degerli bir yontemdir. Dinamik BT
incelemesinde AVM’ler tipik olarak sag ventrikiilden ya da
pulmoner arterden sonra sol atrium ve ventrikiilden 6nce
kontrast tutarlar (12). Olgulanmiza akciger grafilerindeki
kuskulu lezyonun toraks BT ile degerlendirilmesi sonucu
tani konulmustur.

Son zamanlardatorasik vaskiiler yapilarin ve lezyonlarin
incelenmesinde (i¢ boyutlu manyetik rezonans anjiyografi
(MRA), tercih edilen yontem olmustur. Ug boyutlu MRA
inceleme ile vaskiiler anatomi ve AVM'yi besleyen arter/
ven drenajl dogru bir sekilde goriintiilenebilmektedir. Ug
boyutlu MRA’nin, ézellikle 5 mm’nin (zerinde besleyen
arter capi olan AVM’de, %100 basarili oldugunu gosteren
calismalar mevcuttur (12,13). llk olgumuzda da PAVM
tanist MRA ile verifiye edilmistir.

PAVM’li olgularda tedavi endikasyonlari; hipoksemi
semptomu olan olgular, ROWH ve c¢oklu AVM olarak
siralanir. Hasta asemptomatik olsa bile besleyici arter
¢apl 3 mm’den genis ise gelisebilecek komplikasyonlar
nedeniyle mutlaka tedavi planlanmalidir  (2,14).
Transkatater embolizasyondan 6nce AVM’ler lobektomi,
wedge rezeksiyon, arter ligasyonu gibi yontemlerle tedavi
edilmekte iken giinimizde transkateter embolizasyon
hipoksemiye yol agan, besleyici arter gapi 3 mm’den biyik
PAVM tedavisinde basaryla uygulanmaktadir (3,14).
Cerrahi yontem ise lokalize, soliter, biiyiik, embolizasyona
ragmen diizelmeyen veya riiptiire olarak hemotoraksa
neden olmus PAVM’lerde kiratif ve giivenli bir yontemdir
(2,15). Her iki olgumuz da santa bagh olarak hipoksemi

bulgular olmasi ve AVM ¢apinin 3 mm’den fazla olmasi
nedeni ile gelisebilecek komplikasyonlarn o6nlenmesi
amaclyla transkateter embolizasyon igin uygun merkeze
sevk edilmistir.

Sonug olarak gocukluk caginda genellikle konjenital
kalp hastaligi ile iliskilendirilen comak parmak ve siyanoz
birlikteliginde pulmoner arteriyoven6z malformasyonlarin
akla gelmesi ve tani icin mutlaka ileri radyolojik tetkiklerin
istenmesinin gerekliligi vurgulanmak istenmistir.
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