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Retroperitoneaalne arteriovenoosne
malformatsioon enneaegsel
vastsuindinul

Maksim Zagura?, Heleri Konik?, Helgi Padari?, Tuuli Metsvaht?, Toomas
Hermlin?, Liis Salumae?, Tiiu Tomberg?

Arteriovenoosne malformatsioon (AVM) on harva esinev arenguanomaalia, mis koosneb
diisplastiliste arterite ja veenide vorgustikust. Kirjandusest voib leida vaid tiksikuid haigus-
juhtude kirjeldusi retroperitoneaalruumi magistraalveresooni haaravate AVMide kohta.

Artiklis on kirjeldatud haigusjuhtu, kus enneaegsena siindinud lapsel tekkisid
viljendunud siidamepuudulikkus, anasarka, respiratoorne diispnoe ja metaboolne atsi-
doos. Angiograafial tuvastati AVM lumbaalsete toitearteritega ja vargussiindroomiga
vistseraalsetest arteriaalsetest tiivedest. Tehti toitearterite emboliseerimine koilide ja
tstianoakriiiilliimiga, kuid stidamepuudulikkus, oksiigenatsioonihidire ja metaboolne
atsidoos siivenesid. Vastsiindinu suri neljandal elupdeval. Lahangul tuvastati tsiistjatest
aladest koosnev AVM, mis oli ithenduses kdhuaordiga ja haaras endasse alumise 66nes-
veeni. Tegemist on seni teadaolevalt esimese haigusjuhuga, kus AVMi embolisatsioon

tehti vdga vdikese siinnikaaluga enneaegsel vastsiindinul.
Artikli ingliskeelne versioon on avaldatud ajakirjas International Journal of Clinical

Pediatrics (1).

KIRJANDUSE ULEVAADE
Arteriovenoossed malformatsioonid (AVM)
on heterogeense struktuuriga moodustised,
mis esinevad nii lastel kui ka tédiskasva-
nutel ning mis on seotud tiisistuste ja
suremuse suure riskiga (2). Rahvusvahe-
lise vaskulaarsete anomaaliate uurimise
tthingu (International Society for the Study
of Vascular Anomalies, ISSVA) definitsiooni
kohaselt on AVM kaasasiindinud anomaalia,
mis koosneb toitearteritest, nidus’est ehk
diisplastiliste arterite ja veenide kogumist
ning drenaazveenidest. Kapillaare asen-
davad rohked tihendussooned arteriaalse
ja venoosse siisteemi vahel.

Vaskulaarsete malformatsioonide teket
seostatakse endoteliaalsete eellasrakkude
proliferatsiooni, diferentseerumise ja
apoptoosi hdiretega (3). Seda voivad moju-
tada vaskulaarse endoteeli kasvufaktori
(VEGF) retseptori defektid ja rakusisesed
signalisatsioonihdired (3), kuid tdpne
patogenees jadb veel paljuski ebaselgeks.
Enamikul juhtudel esinevad vaskulaarsed
malformatsioonid isoleeritult, kuid on kind-
laks tehtud, et AVMid on seotud mitmete
geneetiliste slindroomidega, nditeks parilik

hemorraagiline teleangiektaasia (Osleri-
Willemi-Rendu stindroom), epidermaalsete
neevuste (stinnimarkide) stindroom (Solo-
moni stindroom), Parkes Weberi stindroom
jt. AVMe diagnoositakse vordselt mdlemast
soost patsientidel (4).

AVMide kliinilise kulu kirjeldamisel
kasutatakse Schobingeri klassifikatsiooni
(5). Esimeses staadiumis jadvad AVMid
vdikeste mootmete tottu asimptomaatili-
seks. Latentne staadium voib kesta aastaid.
Teises staadiumis toimub AVMide ekspan-
siivne kasv. AVMide kasvu voivad soodustada
puberteedi ajal toimuvad hormonaalsed
muutused, lisaks traumad ja infektsioonid.
Uuringus, kus osales 272 ekstrakraniaalse
AVMiga last, tdheldati 82%-1 juhtudest
nende progresseerumist enne tiiskasvanu-
iga (6). Kolmandas staadiumis on tdhel-
datud destruktiivseid muutusi: pindmiste
AVMide korral tekib naha haavandumine,
veritsused ja valu. Hiljem vé&ivad lisan-
duda infektsioonid. Neljandas staadiumis
kujuneb dekompensatsioon. Nimelt suure
Sunteeritava vere mahu téttu touseb vasaku
vatsakese eelkoormus ja vdib tekkida suure
minutimahuga stidamepuudulikkus (5).
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Vaskulaarsete malformatsioonide kaht-
luse korral on esmaseks uurimismeeto-
diks ultraheliuuring (UH), mis véimaldab
madrata AVMi lokalisatsiooni ja suurust.
Doppleri ultraheliuuringul saab hinnata
malformatsiooni toitvaid ja dreenivaid
veresooni ning arteriovenoosseid Sunte.
Magnetresonantstomograafia (MRT) abil
saab madrata tdpsemalt AVMi struktuuri
ja lokalisatsiooni kdrval asetsevate elun-
dite suhtes ning planeerida edasist ravi.
Kompuutertomograafia (KT) on kasutusel
luusiseste haiguslike muutuste moodustiste
hindamisel ja erakorraliste patsientide
uurimisel. Samas jadb kuldseks standardiks
vaskulaarsete malformatsioonide selgita-
misel digitaalsubtraktsioonangiograafia
(DSA). Nimelt voimaldab DSA kateterisee-
rida selektiivselt moodustise toiteartereid
ja teha endovaskulaarseid raviprotseduure
(7). AVMide valikraviks on toitvate arterite
embolisatsioon koilide, poliivintiiilalkoholi
osakeste voi tstianoakriiiilliimi abil. Preope-
ratiivset embolisatsiooni kasutatakse ka
enne AVMi toitvate arterite kirurgilist
ligeerimist ja klipsimist (8).

HAIGUSJUHT

23aastane esmasiinnitaja poordus 28. rase-
dusnédalal gilinekoloogi konsultatsioonile,
kaevates looteliigutuste vihenemist ja pinget
kohus viimase 4-5 pédeva jooksul. Diagnoositi

SRR o

hiidrops ja polihiidramnion. UH-uuringul
esines nabaarteris verevoolu II-III klass (dias-
toolne verevool oli vihenenud, kohati puudus).
Loote diistressi tottu tehti erakorraline keis-
rildige. Siindis tiitarlaps gestatsioonivanusega
28 nddalat ja 1 pdev ning ta kaalus 1355 g.
Apgari hinded olid 4/5/6 palli.
Hingamispuudulikkuse téttu vaststindinu
intubeeriti ja manustati intratrahheaalselt
surfaktanti. Lisaks alustati glitkoosilahuse
infusiooni ja dobutamiinravi hemodi-
naamika toetamiseks. Esimesel elutunnil
voetud vereanaliilisides esines aneemia,
trombotsilitopeenia ja laktaadi taseme
suurenemine. Arteriaalse vere gaaside
analiitisil ilmnes metaboolne atsidoos: pH
7,29; BE (base excess) -5; pCO, 44 mm Hg.
Aneemia ja trombotsiitopeenia korrigeeri-
misega hemodiinaamika ei stabiliseerunud,
mistdttu alustati adrenaliini infusiooni.
Neljandal elutunnil teostatud ehho-
kardiograafilises (EhhoKG) uuringus olid
stidame paremad 66ned dilateerunud, vasa-
kutest 66ntest suuremad. Vasaku vatsakese
suurus ja kontraktiilse funktsiooni néditajad
olid normi piirides: fraktsionaalne liithene-
mine (fractional shortening, ES) 29%, vélju-
tusfraktsioon (ejection fraction, EF) 60%.
Paremas vatsakeses esines suprasiisteemne
stistoolne vererdhk kuni 68 mm Hg ning
arterioosjuhas paremalt vasakule verevool.
Seejdrel tehtud kéhukoopa UH-uuringus

Pildid 1A ja 1B. Ultraheliuuring kdhukoopast 4. elutunnil: aksiaalldik (A), sagitaalldik

(B). Arteriovenoosne malformatsioon (AVM) paikneb kéhuaordi ja alumise 6onesveeni
vahel. Alumine 6onesveen on aneuriismaatiliselt laienenud, m66tmetega 25 x 38 mm.
Tahistused: 1 - alumine 6onesveen; 2 - AVM; 3 - aort; 4 - ihendussoon AVMi ja alumise
6onesveenivahel; 5 - AVMi toitesooned.

HAIGUSJUHT
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HAIGUSJUHT

visualiseerus alumine 6dnesveen, mis
oli alates maksa alumisest nurgast kuni
neeruvaratini laienenud, médtmetega
25 x 38 mm (vt pilt 1A ja 1B). Laienenud
alumise ddnesveeni ja aordi vahel paiknes
28 x 14 mm suurune ebaiihtlase struktuu-
riga vaskulariseeritud lisamass. UH-uuringul
ilmnesid lisamassis signaalivabad alad, mis
viitasid trombimasside olemasolule. Jdi
mulje, et lisamass on tihenduses alumise
0onesveeniga. Kdhuaort oli normaalse laiu-
sega. Neeruarterites esines monofaasiline
verevool vihenenud slistoolse tippkiirusega,
mis viitas vargussiindroomile.
Vaskulaarse lisastruktuuri etioloogia
tdpsustamiseks ja toitearterite voimali-
kuks sulgemiseks tehti 18. elutunnil intra-
venoosne DSA (iDSA). Kesk- ja alakdhus
paiknes kuni 3 cm 1abimdoduga vaskulaarne
moodustis (vt pilt 2A ja 2B), mis dislotseeris
koéhuaorti vasakule. Viimane oli thenduses
kolme parempoolse lumbaal-toitearteriga ja
dreneerus 6 mm laiuse vaskulaarse kanali
kaudu alumisse d0nesveeni. Neeruarterid
olid raskesti eristatavad, kuid neerude

parenhiitimi joonis oli alakéhus aimatav.
Niudearterite kontrasteerumine oli viga
aeglane. Protseduuri kdigus viidi kateeter
IV ja V lumbaalarterisse nende okluseeri-
miseks: IV lumbaalarterisse sisestati 1 koil,
V lumbaalarterisse 2 koili. Embolisatsiooni
jarel vahenes oluliselt vere juurdevool
moodustisse IV ja V lumbaalarteri kaudu.
Haigusliku muutuse tilemise pooluse oklu-
seerimiseks siistiti Il lumbaalarteri kaudu
N-buttiil-tstianoakriilaadi ja lipiodooli segu.

iDSA jérel tdheldati EhhoKG-1 parema
koja mddtmete vihenemist, kuid vasaku
vatsakese kontraktiilne funktsioon oli
halvenenud: FS 24%, EF 52%. Problee-
miks kujunesid vereringe ja ventilatsiooni
destabiliseerumise perioodid, kus atsidoos
oluliselt stivenes: pH 6,9; BE < -20 mmol/],
laktaat > 20 mmol/l. Kuna kopsude konvent-
sionaalse ventilatsiooniga piisavat oksi-
genatsiooni saavutada ei dnnestunud,
alustati korge sagedusega ostsilleeruvat
ventilatsiooni. Metaboolse atsidoosi korri-
geerimiseks manustati korduvalt THAMi
(tris-hiidrokstiaminometaan) booluseid,

-«

6mm 7

a'\

Pildid 2A ja 2B. Aortograafia 20. elutunnil. Aort on arteriovenoosse malformatsiooni
(AVMi) poolt vasakule liikatud. AVM on lihenduses aordiga 3 lumbaalarteri kaudu. Tuleb
nahtavale 6 mm laiune ithendussoon AVMi ja alumise 66nesveeni vahel. Neeruarterid on
raskesti eristatavad. Neerude alapoolustes ilmestub nark kontrasteerumine. Tahistused:
1-kohuaort; 2 - ihendussoon aordi ja AVMi vahel; 3 - AVM; 4 - iihendussoon AVMi ja
alumise 66nesveeni vahel; 5 - alumine 66nesveen; 6 — parema neeru alapoolus; 7 - vasaku
neeru alapoolus; 8 - parema reiearteri kaudu sisestatud kateeter, mille ots on kdhuaordis;
9 - nabaveeni kaudu sisestatud kateeter, mille ots on alumises 6dnesveenis.
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mille foonil pH-vadrtus suurenes: pH 7,25;
BE -14. Samas laktaadi tase ei muutunud
ning oksiigenatsioonihdire stivenes. Diurees
furosemiidi foonil esialgu piisis, seejdrel
lakkas. Vaststindinu suri 85. elutunnil.

Lahangul leiti IV lumbaalarterist 1 koil,
V lumbaalarterist leiti 2 koili (vt pilt 3).
Koilitud lumbaalarteritesse sondi sisestades
jouti tslistjasse moodustisse modtmetega 4
x 3,5 x 3,5 cm (vt pilt 4A ja 4B), mis maksa
servast 3 cm vorra kaudaalsemal haaras
endasse ka alumise 66nesveeni. Histoloogi-
lisel uuringul selgus, et haiguslik muutus
koosnes erineva suurusega vaskulaarsetest
piludest, mille valendikud olid tdidetud
rohke verega. Pilude seinad olid erineva
paksusega, neis esines rakutihe komponent,
milles olid hiiperkroomse tuumaga viikesed
monomorfsed rakud, mitoose esile ei tulnud.
Lisaks médarati mitmeid immunohistokee-
milisi markereid: vimentiin, CD34 ja CD99
olid haiguslikus moodustises positiivsed;
SMA, S100, CD68, panCK, kromograniin ja
stinaptofiisiin olid negatiivsed. Arvestades
histoloogilist ja immunohistokeemilist
leidu, jouti jareldusele, et tegemist on
AVMiga, milles esinevad rakutihedamad
primitiivsemad alad.

ARUTELU

Meile teadaolevatel andmetel ei ole varem
kirjeldatud AVMide emboliseerimist viga
viikese stinnikaaluga vastsiindinutel.
Thukaram ja kaasautorid on avaldanud

g X {
Pilt 3. Makroskoopiline pilt kohuaordist. Aort on lahti [6igatud.
IV jaVlumbaalarterivalendikus on ndha koilid. V lumbaalarteris
jaab koili ots osaliselt aorti. Tahistused: 1 - aort; 2 — koil IV
lumbaalarteris; 3 - koil V lumbaalarteris.

haigusjuhu avatud arterioosjuha embo-
liseerimisest nabaarteri kaudu 1400 g
kaalnud enneaegsel vaststindinul (9).
Samuti on kirjeldatud stidamepuudulik-
kust pohjustanud vena Galeni aneuriismi
emboliseerimist enneaegsel vastsiindinul
(10). Meie haigusjuhu puhul emboliseeriti
AVMiga tihenduses olev parempoolne IV ja
V lumbaalarter koilidega. Lisaks teostati
AVMi embolisatsioon N-butiiiil-tstiano-
akriilaadi ja lipiodooliga. Embolisatsiooni

Pildid 4A ja 4B. Makroskoopilised pildid arteriovenossest malformatsioonist (AVM). Alumine 66nesveen ja maks
on lahti ldigatud. Tsiistjatest aladest koosnev AVM haarab 3 cm maksa servast kaudaalsemal endasse alumise
oonesveeni. Tahistused: 1 - AVM; 2 - sond aordi ja AVMi iihendussoones; 3 - alumine 66nesveen; 4 — maksa parem
sagar; 5 - maksa vasak sagar.
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jarel vihenes verevool AVMis oluliselt, kuid
AVMi tédielikku oklusiooni toitvate arterite
suure arvu téttu saavutada ei 6nnestunud.
Retroperitoneaalseid AVMe tuleb eris-
tada paljudest teistest haigusseisunditest,
mille korral v6ib kujuneda dge siidamepuu-
dulikkus. Nditeks on 14kuusel tiitarlapsel
kirjeldatud arteriovenoosset fistulit, mis
sai alguse alanevast aordist ja dreneerus
tlemisse 06nesveeni (12). On avaldatud
mitmeid haigusjuhtude kirjeldusi maksas
paiknevate AVMide kohta, mis valjendusid
kliiniliselt sidamepuudulikkuse ja pulmo-
naalhiipertensioonina (13). Kirjeldatud
on haigusjuhtu, kus 3 kuu vanusel imikul
diagnoositi retroperitoneaalne vaskulaarne
lisamass kdohuaordi bifurkatsiooni, niude-
arterite ja alumise 60nesveeni ldhedal.
Pdrast toitvate arterite embolisatsiooni
taheldati lisamassi suuruse viahenemist, kuid
histoloogilisel uuringul selgus, et tegemist
oli diferentseerumata sarkoomiga (11).
Seega on erinevate vaskulaarsete anomaa-
liate spekter viga lai, mistdttu on moénedes
toodes moistega ,AVM* tdhistatud ka muid
vaskulaarseid haiguslikke muutusi, kuigi
see ei ole terminoloogiliselt korrektne (11).
AVMi tuleb eristada hemangioomist, mis
on koige sagedasem vaskulaarne tuumor.
Hemangioomid sisaldavad lisaks endoteeli-
rakkudega vooderdatud vaskulaarsetele kana-
litele ka pehmekoelist komponenti. Erinevalt
hemangioomidest on AVMidele tavaliselt
iseloomulik vihene sidekoe hulk, kuid voib
esineda ka atiitipilise struktuuriga moodus-
tisi. Meie patsiendil koosnes AVM peamiselt
diisplastilistest vaskulaarsetest kanalitest
ning sisaldas ka méningaid rakutihedamaid
primitiivsemaid alasid. Arvestades pehme-
koelise komponendi olemasolu, jdi esialgu
tuumorikahtlus, kuid AVMi histoloogiline ja
immunohistokeemiline analiiiis ei ndidanud
maliigsuse tunnuseid. Seega ei piisa teatud
juhtudel AVMide ja hemangioomide erista-
miseks tiksnes radioloogilistest uuringutest,
vaid on vajalik histoloogiline tdpsustus.
Diferentsiaaldiagnostika seisukohalt
on olulised ka arteriovenoossed fistulid,
mis tekivad enamasti trauma tagajirjel voi
invasiivse protseduuri tlisistusena ning mille
korral tekib tavaliselt iiks ithendussoon
arteriaalse ja venoosse siisteemi vahel (14).
Erinevalt fistulitest esineb AVMide puhul
hulgaliselt artereid ja veene tihendavaid
atiitipilise struktuuriga veresooni. Meie
kirjeldatud patsiendil diagnoositi toeline

AVM, mis sisaldas suurt diisplastilistest
veresoontest koosnevat nidus’t.

Pulmonaalhiipertensioon on tahtis prog-
nostiline tegur enneaegsetel vastsiindinutel
(15). Pulmonaalhiipertensiooni tagajarjel
toimub hapnikuvaese vere Suntimine
kopsuvereringest suurde vereringesse, mis
soodustab hlipokseemia teket. Sagedasemad
vastsiindinute pulmonaalhiipertensiooni
pohjused (nt respiratoorse diistressi stind-
room vOi kopsude hiipoplaasia) on seotud
kopsuringe vaskulaarse resistentsuse
suurenemisega, kuid AVMide puhul on
pulmonaalhiipertensiooni peamine pdhjus
kopsuringe verevoolu suurenemine (13, 15).
Meie kirjeldatud haigusjuhus tdheldati
EhhoKG-1 parema vatsakese dilatatsiooni
ja rohu suurenemist. Lisaks oli jalgitav
verevool paremalt vasakule arterioosjuha
kaudu. Pulmonaalhiipertensioon soodustas
hiipokseemia teket, mis allus vaid osaliselt
intensiivravi votetele.

Sarnaselt kdesoleva haigusjuhuga on
varem Kkirjeldatud ajalist vastsiindinut, kellel
oli pulmonaalhiipertensiooni pohjuseks
maksas paiknev AVM. Teostati AVMi endo-
vaskulaarne ravi, misjarel vereréhk kopsu-
ringes normaliseerus (13). Need andmed
viitavad pulmonaalhiipertensiooni varase
diagnoosimise ja etiopatogeneetilise ravi
olulisusele. Tuleb rohutada, et AVMide korral
tuleb olla ettevaatlik limmastikoksiidi (NO)
kasutamisel pulmonaalhtipertensiooni ravis.
Vasodilateeriva toime tottu véib NO tdien-
davalt suurendada kopsude perfusiooni ja
stivendada pulmonaalhiipertensiooni (16).
Seega peab AVMist tingitud pulmonaal-
hiipertensiooni korral ravi olema suunatud
arteriovenoossete Suntide sulgemisele, et
vdahendada kopsude hiiperperfusiooni.

Suurte arteriovenoossete Suntide korral
voivad AVMid pdhjustada mitmeid tiisistusi
(4). Meie patsiendi puhul kujunes korge
minutimahuga stidamepuudulikkus, mille
progresseerumist soodustas ka pulmonaal-
hiipertensioon. AVM voib tiisistuda verejook-
suga, mille raskusaste voib varieeruda alates
vdhesest aneemiast kuni hemorraagilise
Sokini. Verejooksu peamised riskitegurid on
korge perfusioonirohk AVMi toitvates arte-
rites, nidus’t moodustavate diisplastiliste
veresoonte ruptuur ja venoosse drenaaZzi
héired (17). AVMid on seotud vargussiind-
roomiga, kuna arteriovenoosne Suntimine
vahendab hapniku viimist distaalsetesse
kudedesse ja pohjustab isheemiat (14). Meie
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kirjeldatud patsiendil olid neeruarterid
DSA ajal raskesti eristatavad. Lisaks oli
UH-uuringul stistoolne tippkiirus neeruar-
terites vihenenud. Seega kutsus arterio-
venoosne Suntimine esile neerude hiipoper-
fusiooni, mis omakorda pdhjustas oliguuriat
ja perifeersete tursete suurenemist.
Viimasel aastakiimnel on AVMide ravi
valikmeetodiks kujunenud endovaskulaarne
embolisatsioon. Embolisatsiooni materjalid
hélmavad erinevaid koile, pollimeeriosakesi
ja N-buttil-tstianoakrilaati (14). Embo-
lisatsioon on kdige tohusam vdiksema
toitearterite arvuga AVMide puhul. Téielik
kirurgiline resektsioon annab parima pika-
ajalise prognoosi, ent see pole alati véimalik.
Embolisatsiooni kasutatakse ka enne kirur-
gilist ravi, et vahendada AVMi suurust ja
operatsiooniaegset verejooksu (14).

KOKKUVOTE

Retroperitoneaalseid veresooni haaravad
AVMid on harva esinevad kaasastindinud
anomaaliad. Artiklis kirjeldatud haigusjuht
nditas, et juhul kui pulmonaalhiipertensioo-
niga vastsiindinutel ei selgu haiguse pdhjus
EhhoKG-, on jargmisteks uurimismeetoditeks
koéhu ja aju UH-uuring ning vajadusel DSA.
Enneaegsetel vastsiindinutel on ravi kiire
alustamine eriti oluline, kuna pikaajaline
isheemia pohjustab poédrdumatuid muutusi
elutdhtsates elundites ja on seotud suure sure-
musega. Kui UH-uuringul jaab kahtlus AVMi
suhtes, on DSA eelistatud MRT-le, sest lisaks
malformatsiooni suuruse ja hemodiinaamika
hindamisele vdimaldab DSA kateteriseerida
selektiivselt AVMi toitvaid artereid ja teostada
nende oklusiooni. Vaatamata ravivéima-
luste paranemisele on magistraalveresooni
haaravad AVMid jatkuvalt seotud tiisistuste
ja suremuse suure riskiga.

SUMMARY

Retroperitoneal arteriovenous
malformation - a rare cause of
pulmonary hypertensionin a
premature infant

Maksim Zagura?, Heleri Konik?, Helgi
Padari?, Tuuli Metsvaht?, Toomas Hermlin?,
Liis Salumée?, Tiiu Tomberg?

Retroperitoneal arteriovenous malforma-
tions (AVMs) are rare lesions consisting

of dysplastic vessels, which may produce
diverse clinical features. We report a case
of a neonate born on the 29th week of
gestation, who presented with heart failure,
generalized oedema, respiratory dyspnoea
and metabolic acidosis. Digital subtraction
angiography revealed a large AVM located
adjacent to the aorta and the inferior
vena cava. Lumbar arteries supplying the
AVM were occluded by coils. The AVM was
partially embolized using N-butyl cyanoacr-
ylate. Despite the apparently successful
embolization procedure, heart failure
and respiratory distress progressed. The
newborn died on her fourth day of life.
We report the first case describing AVM
embolization in a very low birth weight
preterm infant.
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