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Onbir Yasina Kadar Gozden Kagan Siyanoz

Cyanosis Skipped Till 11 Years of Age
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OzZET

Pulmoner arterioven6z  malformasyonlar  nadir  goérllen  siyanoz
nedenlerindendir. Santin miktarina bagh olarak degisik semptomlar
gorllebilse de en sik efor dispnesi ve siyanoz ile kendini gosterir. Biz burada
son 5-6 yildir gabuk yorulma yakinmasi olan ve bircok kez doktora
bagvurdugu halde tanisi gecikmis bir olguyu sunduk. Bagvuru sirasinda
oksijen saturasyonu %76 olan, sol klavikula altinda devamli tGftirim duyulan,
comak parmagi gelismis, takipneik ve tasikardik olarak degerlendirilen
hastanin laboratuvarinda sekonder eritrositozu saptandi. Kateter anjiografi
ile sol pulmoner arter kokenli arteriovendz malformasyonu tespit edildi.
Hastada lezyon bir lob ile sinirli oldugundan cerrahi eksizyon ile tedavi uygun
goruldu. Siyanoz komlikasyonlari ortaya g¢ikacak kadar tanisi gecikmis bu
hastada dikkatli fizik muayenenin ne kadar 6nemli oldugu ve ¢abuk yorulma
yakinmasi ile bagvuran hastalarda pulmoner arteriovenéz malformasyonun
da akla gelmesi gerektigi vurgulanmak istenmistir.
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ABSTRACT

Pulmonary arteriovenous (AV) malformations are rarely encountered as an
underlying cause for cyanosis. These malformations may cause different
symptoms depending on the severity of the AV shunt. Exercise dyspnea and
cyanosis are the most frequently observed symptoms in individuals with
pulmonary AV malformations. The present case report describes an eleven-
year-old boy in whom the diagnosis of pulmonary AV malformation was
skipped. It was learnt that the patient experienced fatigue for the last six
years. Physical examination revealed club fingers, tachycardia, tachypnea
and an oxygen saturation of 76%. Moreover, a continuous murmur was
auscultated below the left clavicula and secondary erythrocytosis was
specified. An AV malformation originating from the left pulmonary artery
was detected by catheter angiography. Since the lesion was involved with
only one pulmonary lobe, surgical excision was performed. This case report
aims to emphasize the significance of thorough physical examination and to
remind the clinicians about the possible diagnosis of pulmonary AV
malformation in children who are admitted with the complaint of fatigue.
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GiRIS

Pulmoner artrioven6z malformasyonlar (AVM), pulmoner arter ile
pulmoner venler arasinda kapiller gegis olmadan direk iliskinin olmasi olarak
ilk kez 1897’de tanimlanmistir (1). Cogunlukla dogumsal kabul edilmekle
birlikte kazanilmig nedenlerle de ortaya gikabilir. Dogumsal olanlarin blyuk
¢ogunlugu herediter hemorajik telenjiektazi (Osler-Weber-Rendu Sendromu)
ile bir arada gorilir. Ancak genel popilasyondaki sikhgi azdir. Otopsilerde
saptanma sikhg 15.000'de 3 iken (2), dusik doz gogls tomografi
taramasinda 10.000’de 3,8 oraninda saptanmistir (3). Klinik bulgular 6zellikle
herediter hemorajik telenjiektazide ge¢ donemde ortaya ciktigindan,
cocuklardaki gergek sikhgi bilinmemektedir. Asemptomatik hastalarin orani
%13 ile %55 arasinda bildirilmistir (4), ancak santin miktarina bagh olarak
agirhg degisen ve en ¢ok gorulen klinik semptomlar efor dispnesi ve
morarmadir. Bunun disinda gegici iskemik atak, inme, serebral apse, gomak
parmak, hemoptizi gibi bulgular da ortaya ¢ikabilir. Asemptomatik hastalarda
ise fizik muayene sirasinda goguste ve/veya sirtta duyulan devamh Gfirim
pulmoner AVM distindiiren tek bulgu olabilir.

Burada ¢abuk yorulma vyakinmasi ile bircok kez ¢ocuk doktoruna
bagvurdugu halde tanisi gecikmis 11 yasinda siyanotik bir erkek olgu
sunulmustur. Bu olgu nedeniyle ¢abuk yorulma yakinmali hastalarda
pulmoner AVM tanisinin da olabilecegini hatirlatmak amaglanmistir.

OLGU SUNUMU

On bir yasinda erkek hasta; son 5-6 yildir giderek artan eforla ¢abuk
yorulma ve nefes darligi yakinmalari ile bagvurdu. Rutin gocukluk ¢agi
kontrolleri yapilmis olan hasta son bir yil iginde bu yakinma ile dort kez gocuk
doktoruna bagvurmus. Son basvurusunda belirgin dispne, tasikardi ve
morarmasi fark edilen hasta ¢ocuk kardiyoloji uzmanina yoénlendirilmis.
Ailede kalp ya da damar hastaligi dykiisii yok. Ug ve 17 yaslarinda iki saghkl
kardesi var. Fizik muayenesinde hastanin takipneik oldugu, dudak ve
mukozalarinda morarma ve comak parmagi oldugu goérildi (Resim 1). Kalp
oskiiltasyonunda sol klavikula altinda ve sirtta devamli Giflirim duyuluyordu.
Nabiz oksimetre ile bakilan oksijen saturasyonu %76 saptand.
Elektrokardiyografisi yasi ile uyumlu bulgular gosteriyordu. Direk grafisinde
ise sol akciger Ust lobun kardiyak komsulugunda sinirlari diizensiz, yumusak
doku imaji veren 3 cm x 2 cm buylklugiinde opasite goriltyordu (Resim 2).
Hastanin ekokardiyografisi normal olarak degerlendirildi. Bunun (izerine
kontrast ekokardiyografi ile degerlendirildi ve pozitif saptandi. Tim bu
bulgular ile hastada dncelikle pulmoner AVM dislintldi ve ileri goriintileme
yontemleri ile degerlendirilmesi planlandi. Hastaya anjiyografi yapilarak
akciger damar yatagi degerlendirildi.
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Sol pulmoner artere yapilan kismi anjiyografide sol st pulmoner arterden
kéken alan birgok dalin, sol akciger Ust lobda bir yumak olusturdugu gérilda.
Hastaya Ug¢ boyutlu bilgisayarli tomografide anjiyografi ile goriintileme
yapilarak lezyonun akciger dokusu igindeki sinirlari net olarak degerlendirildi
(Resim 3). Anjiyografi ile 6rtiisen bulgular elde edildi. Malformasyonun sol
akciger Ust lobda sinirli oldugu géralda.

Pulmoner AVM'yi olusturan afferent arterlerinin ¢ok sayida ve karmasik
yapida olmasi nedeniyle kateter yoluyla embolizasyon tedavisi tercih
edilmedi. Lezyonun sol akciger Ust lobda sinirli olmasi nedeniyle hasta igin
cerrahi eksizyonun uygun tedavi oldugu distinuldi. Hastaya sol torakotomi
yapilarak, sol akciger ust lobda subtotal lobektomi uygulandi (Resim 4).
Operasyondan hemen sonra hastanin oksijen saturasyonu %98’e yikseldi.

Resim:1 Hastada siyanoz komplikasyonu nedeniyle gelisen gomak parmak

Resim 2. Telekardiyografide, sol akcigerin parakardiyak komsulugunda
diizglin sinirh opasite izleniyor

Resim 3. Ug boyutlu BT anjiografide arteriovenéz malformasyonun akciger
dokusunda kapladigi alan ve vaskdler yapilar ile iliskisi gortltiyor.

Resim 4. Akcigerin makroskobik goriintusiinde arterioven6z malformasyon,
vaskuler yapilardan zengin, normal akciger dokusundan farkli renk ve
goriinimde izleniyor.

TARTISMA

Pulmoner AVM pulmoner yatagin nadir gorilen bozukluklarindandir.
Etiyopatogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte 9 ve 12. kromozomlarda
gen defektleri ile iliskisi oldugu kabul edilmektedir (2,5). Bu hastalarda
sagdan sola santin miktarina bagli olarak degisen derecelerde efor ile iligkili
yakinmalar ortaya cikabilir. Ancak sant miktarindan bagimsiz olarak inme,
gegici iskemik atak, beyin apsesi gibi mortalite ve morbiditesi yiiksek klinik
tablolarla da hastalik ortaya ¢ikabilir (6). Bu nedenle bu hastalarin erken tani
ve tedavisi 6nem kazanmaktadir. Bu hastalarin biyik kismi herediter
hemorajik telenjiektazi ile birlikte gortilmektedir ve daha ¢ok ikinci dekadda
deride telenjiektazik lezyonlar ile kendini gostermektedir. Herediter
hemorajik telenjiektazi ile birlikte olmayan gurupta ise efor dispnesi ve
morarma en ¢ok goérilen semptomlardir (1,7). Hastamiz, 5-6 yildir devam
eden ve giderek artan c¢abuk yorulma ve nefes darligi yakinmalar ile
bagvurdu. Oksijen saturasyonu %76 saptanan hastanin agir siyanozu vardi.
Hastanin muayenesinde ¢omak parmaginin olmasi, kan sayiminda
eritrositozun  goritlmesi, hastada siyanozun uzun siiredir oldugunu
gostermektedir. Hasta daha o6nce bu yakinmalar ile bircok kez doktora
bagvurmustur. Dort yil dnce yaptigl bagvurularindan birinde hastaya gekilen
direk akciger grafisinde, bize basvurusunda cekilen direk grafide gorilen
opak alan ayni buyiiklik ve dansitede izlenmektedir. Hastamizin daha 6nce
doktor bagvurularinda dikkatli fizik muayenesinin yapilmamis olmasi hastanin
tani almasini geciktirmistir. Literatiirde bu hastalar genellikle olgu sunumlari
seklinde yer aldigindan bu hastalarin tani, tedavi ve takiplerinde ortak bir
goris birligi yoktur. Ancak endovaskiler girisimlerin ve kullanilan cihazlarin
gelismesi ile birlikte bu glin igin en ¢ok tercih edilen tedavi yontemi kateter
yoluyla vyapilan embolizasyondur ~ (8,9).  Ozellikle  arteriyovenoz
malformasyonu besleyen bir kag adet afferent arter var ve bunlara kateter
yoluyla ulasilabiliyorsa embolizasyon tercih edilmelidir (8,9). Embolizasyonun
uygun olmadigi veya plevraya agilan damarsal yapilarin oldugu hastalarda ise
cerrahi tedavi Onerilmektedir (8,9). Bizim hastamizda ise arteriyovenoz
malformasyonu besleyen ¢ok sayida arter olmasi ve bunlarin hem pulmoner
hem de sistemik arterden koken almasi nedeniyle embolizasyon yerine
cerrahi tedavi tercih edildi.

SONUG

Pulmoner AVM nadir gorilen bir hastaliktir. Ancak ortaya gikabilecek
onemli morbidite ve mortalite sorunlari nedeniyle erken tani ve tedavisi
o6nemlidir. Bu nedenle hastalarda dikkatli bir fizik muayene yapilmalidir.
Radyografi gibi basit gorintileme yodntemleri ve iyi bir fizik muayene
degerlendirmesi ile bu hastalarda taniya yonlendirecek bulgular saptanabilir.
Israr eden efor dispnesinde hastada mutlaka oksijen saturasyonu bakilmali ve
kalp disinda siyanoza neden olabilecek hastaliklar akilda tutulmahdir.

Cikar catigmasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gcatismasi bildirmemistir.
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