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Konjenital pulmoner arterio-venoz fistuller
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OZET

SU Tip Fakdltesi Goglis Cerrahisi servisinde, iki olgu pulmoner arteriovendz fistil nedeniyle ameliyat edildi.
Olgular, 49 ve 62 yaslarinda, eriskin hastalardi. Fistiller, birinci olguda sag alt lobda, digerinde sag Ust lobda
lokalize idi. Her iki olguda lobektomi yapildi. Pulmoner arteriovendz fistilli olgularimiz arasinda herediter
hemorajik telenjiektazi gozlenmedi. Bu makalede, oldukga ender gérilen pulmoner arteriovenoz fisttillerin
patogenezi, klinigi, patofizyolojik dedisiklikleri ve tedavisi, olgulanmiz minasebetiyle literatdr igiginda gozden
gecirildi ve tartisild).

Anahtar Kelimeler: Arteriovenéz fistil, arteriovenéz malformasyon, herediter hemorajik telenjiektazi
SUMMARY
Congenital pulmonary arterio-venous fistulas

Two patients have been operated for pulmonary arteriovenous fistula at the Department of Thoracic Surgery,
School of Medicine, University of Selcuk, Konya. The patients were adults, 49 and 62 years-old. Fistules were
localized in the right lower lobe in first one and in the right upper lobe in second. The type of the operation was
lobectomy in both cases. Among our patients with pulmonary arteriovenous fistulas, hereditary hemorrhagic
telengiectasia was not observed. In this article, the pathogenesis, clinical features, pathophysiologic changes, and
treatment of pulmonary arteriovenous fistulas are discussed.
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Konjenital pulmoner arteriovendz fistlller, vaskiler daklarda morarma sikayetiyle basvurdu. Bu silre
septanin yetersiz olusumu veya dizensizlidi sonucu icerisinde polisitemia vera tanisiyla tedavi edilen ve
kapiller gelisimdeki defekti ifade eden konjenital mal- sikayetlerinde dlzelme gorulmeyen hastanin fizik
formasyonlardir (1,2). Klinik dnemi, intrapulmoner ar- muayenesinde, dudak ve ekstremite uclarinda be-
teriovendz sag-sol sant nedeniyledir. Bu sant, vendz lirgin siyanoz ve ¢omak parmak mevcuttu. Sistem
veya arteryal pulmoner hipertansiyona yolagacak muayenelerinde solda varikosel disinda kayda deger
derecede fazla olabilir. bir bulgu yoktu. Olgunun laboratuvar incelemesinde,

Bu makalede, biri uzun yillar polisitemi tedavisi hemoglobin: 21.8 g/dl, hematokrit: % 67.9, eritrosit
gbrmils digeri hemoptizi nedeniyle yapilan in- sayisl: 7.140.000/mm?, lokosit sayisi: 5340 mm?,
celemede buna esglik eden brongektazinin de bu- trombosit sayisi: 209.000 mm?, sedimentasyon hizi:
lundudunu saptadigimiz  pulmoner arterioventz 2 mm/sa. Rutin kan biyokimyas! ve idrar tetkikleri ile
fistQlld iki olgu sunuldu. Bu olgular minasebetiyle ar- EKG normal sinirlardaydi. Spirometrik solunum fonk-
teriovendz fistiller; klinik, radyolojik ve patolojik siyon testlerinde; FVC: 4.37 L (% 88), FEV1:3.35 L
yonden literatir 1s1ginda tartigildi. (% 84), FEV1/FVC: % 77, VC: 4.37 L idi. Arteryal

Olgu-1 : AA, 49 yasinda erkek hasta, 5 yil 6nce kan gazlarinda; pH: 7.34, pO,: 43 mmHg, pCO,: 43
baglayan agin yorgunluk, ¢arpinti, nefes darligi, du- mmHg, oksijen satlrasyonu: % 78 ile belirgin hi-
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poksemi gosteren olgunun ekokardiyografisinde kar-
diyak sant saptanmadi ve normal bulundu. Polisitemi
icin yapilan kemik iligi incelemesinde; retikUler lif
artigi, eritroid seri baskinhid ile normoselliler yapi
disinda baska patolojik hiicre yapisi gézlenmedi. PA
akciger grafisinde, sag diafragma ve kardiyofrenik
siniisde dizensizlik ile sad hiler boélgeden di-
afragmaya kadar parakardiyak Iokalizasyonda pul-
moner vaskilaritede artis vardi. Akciger perflzyon
sintigrafisinde kranyum, bdbrek ve tiroidde erken tu-
tulum saptandi. Toraks BT' de, sag alt lobda 3x5¢cm
ebadlarinda, loblle opasiteler ve damarsal iliski
gbsteren lezyon mevcuttu. Pulmoner selektif an-
jiografide; sad akciger alt lobda diafragmatik
ylizeyden hilusa dogru uzanan santral yerlesimli
yaklagik 5x6 cm g¢apli, tek vendz anevrizmall pul-
moner arteriovendz fistll belirlendi (Sekil-1 A ve B).
Kronik hipoksi nedeniyle olusmus polisitemia
dolayistyla, komplikasyonlart azaltmak amaciyla
ameliyat éncesi donemde 3 Unite flebotomi yapildi.
Bu islemi takiben; sag torakotomide anjiyografide
tarif edilen anevrizmatik komponentli lezyona alt lo-
bektomi uygulandi. Bu islemi takiben arteryal kan
gazi degerleri dramatik olarak dizeldi ve pH: 7.41,
pO,: 72 mmHg, pCO,: 44 mmHg, oksijen
satlrasyonu: % 94 oldu. Postoperatif komplikasyon
goriimeyen ve siyanozu dizelen hastanin, pos-
toperatif 10. glindeki laboratuvar incelemesinde, he-
moglobin: 12.1 g/dl, hematokrit: % 38.7, eritrosit
sayisi: 4.007.000/mm® saptandi. Ameliyat son-

Sekil 1. A. Olgu-1’e ait pulmoner anjiografi.
B. Sag akciger alt lobda diafragmatik ylzeyden hilusa dogru uzanan santral yerlesimli yaklasik 5x6 cm
capli, tek vendéz anevrizmali pulmoner arteriovendz fistil gértimekte.
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rasindaki spirometrik solunum fonksiyon testlerinde;
FVC: 2.66 L (% 57), FEV1: 247 L (% 65), FEV1/
FVC: % 117 idi. Postoperatif 1. ayinda yapilan kont-
rolde comak parmagin da geriledigi gérildi. Klinik
ve radyolojik kontrol muayenesi tamamen normaldi.
Halen saglikli olan olgunun sistemik taramasinda
opere edilen arteriovendz fistll diginda bagka bir lo-
kalizasyonda fistile rastlamiimadi.

Olgu-2 : HK, 62 yaginda kadin hasta, 2 ay once
baglayan ve 15 ginde bir yineleyip 1-2 giin stren
hemoptizi nedeniyle basvurdu. 32 yil 6nce over kisti
ameliyati yapilmis olgunun, fizik ve labaratuvar mu-
ayenelerinde patolojik bir bulgu bulunamadi. PA
akciger grafisinde, sagd hiler dolguniuk, sag orta
zonda nodiiler opasite ve sag alt zonda minimal
gblge koyulugu artisi ile minimal diafragmatik gekinti

. goruluyordu. Toraks BT’ de ise sag akciger Ust lob

anterior segmentte pulmoner damarla iligkili 2x3 cm
ebadinda loblle opasiteler gorilmekteydi (Sekil-2).
Manyetik rezonans gérintileme (MRG) anjiografi in-
celemesinde; sag akciger Ust lob anterior segmentte
sag pulmoner st lob anterior segment arterinden
beslenen ve superior pulmoner vene drene olan ar-
teriovendz fistll saptandi (Sekil-3). Spirometrik so-
lunum fonksiyon testlerinde; FVC: 3.12 L (%127),
FEV1: 2.59 L (%126), FEV1/FVC: % 83, TLC: 5.65L
(%124), RV: 2.49 L (%136), RV/TLC: % 44, DLCO:
10.4 mmol/kPa.mm (%147) idi. Arteryal kan gazlan
da; pH: 7.46, pO,: 75 mmHg, pCO,: 43 mmHg, ok-
sijen satirasyonu: % 96 ile normal bulundu. Diger




: 17
-4

Cilt
Sayi

Sekil 2. Olgu-2' ye ait sag akciger st lob anterior
segmentte pulmoner damarla iligkili 2x3
cm ebadinda lobdle opasitelerin gdrildigu
Toraks BT kesiti.

sistem taramalar normal olup bronkoskopisinde orta
lob brong orifisi hiperemik, 6demli, hafif Glsere ve
hafif daralmisti. Brons mukoza biyopsisi brons lava;i
sitolojisi de normaldi. Hastaya sad torakotomi
yapilarak fistal bulunan Ust loba ve brongektatik orta
loba bilobektomi uygulandi. Histopatolojisinde orta
lob bronsektatik degderlendirildi. Postoperatif komp-
likasyon gelismeyen hasta 7 aydir saglikli ve son
kontrol muayeneleri normaldi.

TARTISMA

Pulmoner arteriovenoz fistiller (PAVF) cesitli ana-
tomik varyasyonlar gdsterebilir. Embriyolojik yénden
arteryal, kapiller veya ventz diizeyde izole veya
kombine lezyonlar seklinde goriltrler. Bu var-
yasyonlar, arteriovendz iliskinin durumu ve boyutuna
gore, Tablo-1' de 6zetlenmistir. Ayrica PAVF' li ol-
gularda herediter hemorajik telenjiektazi (HHT)' nin
eslik edip etmemesi de prognoz agisindan 6nem
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Sekil 3. Olgu-2’ ye ait sag akciger ust lob anterior
segmentte, ust lob anterior segment ar-
terinden beslenen ve superior pulmoner
vene drene olan arteriovendz fistilin
goruldugu MRG anjiografi kesili..

tasir. Clnkl daha c¢ok kadinlarda otozomal gegis
gbsteren ve dermal, mukozal, visseral vaskiiler lez-
yonlarla karakterli olan HHT' li olgularda komp-
likasyonlar daha sik goralir ve prognoz daha
kotadir (1). PAVF' li olgulanin yaklasik yarisinda
(%47-56) HHT saptanirken, HHT' li olgularin yaklasik
1/3’ lnde (%36) PAVF gdzlenmektedir (2,3,4).
PAVF ve HHT birlikteliginin prevalansi 2.6/100.000
olarak bildirilmisdir (5). Bizim olgularimizda ise HHT
yoktu.

Codunlugu (%94) konjenital olan PAVF lerin sa-
dece % 6’ si travmatiktir ve konjenital olanlarin da,
cocukluk caginda saptanan % 10 u disinda hepsi
genellikle 3-4. dekatlarda tesbit edilirler (2). izole
PAVF' li olgularin  erkeklerde (%860) sik
gérilmelerinin tersine, HHT’ nin eglik ettigi olgularin
cogunlugunun kadin olmasi ve ailesel o&zellik
gostermeleri nedeniyle, bir kadinda PAVF sap-
tanmissa buna HHT' nin eglik edip etmedigi mutlaka
aragtinimalidir (4). ilging bir bulgu da muhtemelen
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Tablo 1. Pulmoner arteriovendz fistillerin anatornik stniflarmasi.

Anevrizmasiz, multipl, kiiglik arteriovendz fistiller.

2. Periferik, blylk, tek arterioventz anevrizmalar.
3. a. Santral, bliylik, tek arteriovendz anevrizmalar.
‘b. Venoz dénus anomalisi @!e birlikte blyuk arteriovendz anevrizmalar.
c. Vendz donus anomalisi ile birlikte multipl kiigUk arterioventz fistiller.
4, a. Sistemik arterle iligkili, blyUk, tek vendz anevrizmalar.
b. Pulmoner ven varisi- fistlilsliz, blylk, tek vendz anevrizmalar
5. Fistllstiz venéz dénlis anomalileri.

hormonal etkilerle olusan vazodilatasyonun, asemp-
tomatik duran PAVF’ lerin intrapulmoner sant frak-
siyonunu artirarak, belirgin dispne olusturmalari ne-
deniyle gebelikte teshis edilebilmeleridir. Boyle
olgularda cogunlukla fistllin gebeligin bitmesiyle
spontan kapanmasina karsilik bazilari gebeligin er-
kenden sonlanmasina yol agabilmektedirler (5,6).

PAVF’ lerde Klinik tablo, olusan fizyopatolojik de-
fektin blydklGgu, komplikasyonlari ve HHT bir-
likteligine baglh olarak degisiklik gbsterir. Bu nedenle
olgularmn % 16-26' sinda highir semptom
gortlmeyebilir (2,3). Olgularin yaklasik 1/3' (inde
norolojik semptom ve bulgular PAVF’ Gn tek belirtisi
olabilir ve bu olgular PAVF oldugu bilinmeksizin ilgili
Kliniklerde norolojik yénden medikal veya cerrahi
olarak tedavi edilirier (7). Bunun diginda siklikia
gorilen semptom ve bulgular; sirasiyla, dispne
(%57), epistaksis (%49), inspiryumla artan pul-
moner murmur (%34), siyanoz (%29), clubbing
(%19), hemoptizi (%15) ve polisitemi (%13)’ dir (3).
Eger lezyonun ¢api 2 cm’ den bliylk ve dzellikle %
20' den fazla sant fraksiyonu varsa: birinci ol-
gumuzda gdzlendidi gibi "siyanoz + polisitemi +
gomak parmak" klasik triadi gorQlir. Sant daha fazla
ise bu olgular konjestif kalp yetmezligi ile son-
lanabilir. En onemli komplikasyonlari; masif he-
moptizi, hemotoraks diginda menenijit, beyin absesi,
portal sistemik ansefalopati, paradoksal emboli, he-
mipleji, beyin ve spinal kordda vaskuler lezyonlar
gibi SSS komplikasyonlaridir (7,8).
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Radyolojik olarak, olgularin % 94’ Gnde PA
akciger grafide, cogu nonkalsifiye, lobule, nisbeten
sinirlt ve hiler yapilarla iligkili lezyonlar seklinde ano-
maliler gordlebilir (3). Toraks BT tam koydurucudur
(9). Olgularimizda da géruntiledigimiz pulmoner an-
jiografi ve MR anjio, lezyonlarin vaskiler, non-
vaskuler ayrimi yanisira 6zellikle pulmoner arteryal
catiyr cok iyi belifler. Cogu multipl ve unilateral ola-
rak saptanan PAVF’ li olgularin sadece 1/3’ i soliter
ve sadece % 10’ u bilateraldir (3). White ve ark (10),
anjiyografik olarak degerlendirdikleri ¢ogdunlukla
subplevral yerlesimli ve siklikla alt loblarda lokalize
olan olgularin; % 79’ unun basit (tek arterle beslenen
nonseptal anevrizmal iligki gbsteren ve tek vene
drene olan) ve % 21’ inin de kompleks ( 2 veya fazla
arterle beslenen bulloz septall anevrizmal iligki
gosteren ve 2 veya fazla vene drene olan) tipte ol-
duklarini belirtmiglerdir. Olgularimizda PAVF, birinde
sag alt lob, digerinde sa@ Ust lob lokalizasyonlu idi
ve her ikisi de tek damar ile drene olmaktaydilar.

Tek ve bulyik, lokalize PAVF' li olgularda tercih
edilmesi gerekli yaklasim; cerrahidir (3,7,11). Cer-
rahiden amag, sant fonksiyonunun ortadan kaldirilip
Ozellikle paradoksal emboli gibi nérolojik komp-
likasyonlara meydan vermemektir. Ancak pulmoner
hipertansiyon varsa cerrahi kontrendikedir. Bunun
yanisira yiksek riskli veya multipl olguiarda alternatif
bir yontem olarak selektif transkateter embolizasyon
yapilabilir (2,7,10,12). Haitema ve ark (12), bil-
dirdikleri 92 olgunun 32’ sinde “steel coil” em-
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bolizasyon yapmiglar ve sadece 2 olguda yetersizlik
bildirmislerdir. White ve ark (10) ise 14 olguda balon
embolizasyon uygulamiglar ve hepsinde basgarih ol-
duklarini belirtmiglerdir. Olgularimizda ise tek, blyuk
ve lokalize PAVF' leri nedeniyle lobektomi tercih
edilmistir. Swansson ve ark (3), Mayo klinikte 15
yilllk strecte 93 PAVF' li olgunun norolojik komp-
likasyon gelisen 34 olgu (% 37) disindaki 18 olguda
(%19) cerrahi rezeksiyon, 41 olguda (%44) em-
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