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Rubrik: Fallbericht (Moderation: F. Fruhwald)

Kongenitale pulmonale arteriovenose Fistel als
Ursache eines Schlaganfalls: Interventioneller
VerschluR mit Amplatzer Septal Occluder und Coils”

A. Gamillscheg, H. Schuchlenz, A. Beitzke

M Einleitung

Kongenitale pulmonale arteriovendse Fisteln (PAVF) sind sel-
tene GefiBanomalien, die durch eine direkte Kommunikation
zwischen Pulmonalarterien und -venen ohne dazwischen ge-
schaltetes Kapillarbett gekennzeichnet sind. Sie kénnen als
isolierte Anomalie oder in bis zu tiber 70 % im Rahmen einer
hereditdren himorrhagischen Teleangiektasie (Morbus Rendu-
Osler-Weber) auftreten [1-3]. In Abhingigkeit des resultie-
renden intrapulmonalen Rechts-Links-Shunts kénnen neben
respiratorischen oder kardialen Symptomen neurologische
Komplikationen durch paradoxe Embolien auftreten [2—4].

B Fallbericht

Ein bisher beschwerdefreier gesunder Mann erkrankt im
40. Lebensjahr an akut einsetzendem Schwindel und Erbre-
chen mit einem rechtsseitigen Horsturz. Bei der klinischen
Erstuntersuchung zeigt sich bis auf einen horizontalen
Nystagmus und einer deutlichen Beeintrichtigung des Hor-

vermogens rechts ein unauffilliger interner und neurologi-
scher Status. In einer Magnetresonanztomographie 143t sich
ein zerebelldrer Insult ohne Blutung oder intrazerebrale Ge-
faanomalien nachweisen. Laboruntersuchungen einschlief3-
lich groBem Gerinnungsstatus ergeben Normalbefunde. Auch
Thorax-Rontgen, EKG, transthorakale 2D-Echokardiogra-
phie sowie eine Sonographie der tiefen Bein- und Becken-
venen zeigen keine Auffilligkeiten. Eine transkranielle Dop-
plersonographie mit intravendser Kochsalzinjektion weist
jedoch auf einen deutlichen Rechts-Links-Shunt hin. Eine
daraufhin durchgefiihrte transosophageale Echokardiogra-
phie zeigt bei sonst anatomisch und funktionell unauffilligem
intrakardialem Befund einen massiven Kontrastmittelein-
strom in das linke Atrium {iiber die linksseitigen Pulmonal-
venen. Die Verdachtsdiagnose einer linksseitigen PAVF wird
schlieBlich durch eine Computertomographie des Thorax be-
stitigt. Der Patient wird schlieBlich unserer Abteilung zum
interventionellen Verschlufl der PAVF zugewiesen.

Bei der Herzkatheteruntersuchung ergeben sich normale
Druckwerte im kleinen Kreislauf (Pulmonalarteriendruck
24/11 mmHg), die gemischtvendse und die arterielle Sauer-
stoffséittigung betrdigt 80 % bzw. 92 % (arterieller paO,

Abbildung 1: Selektive Angiographie der linken Pulmonalarterie: Darstellung einer
arteriovendsen Fistel im Unterlappen mit 2 zufiihrenden GeféBen (Pfeile)

Abbildung 2: Freisetzung des 8 mm Amplatzer Septal Occluder im groRen zufiihren-
den Geféll

* Auszugsweise erschienen unter dem Titel ,,Interventional occlusion of a large pulmonary arteriovenous malformation with an Amplatzer septal occluder®.
J Intervent Cardiol 2003; 16: 1-5, Abdruck mit Genehmigung von Blackwell Publishing Ltd., Oxford.
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80 mmHg). Eine selektive Angiographie der linken Pulmo-
nalarterie zeigt eine isolierte groBe PAVF im Unterlappen mit
2 zufithrenden arteriellen Gefidflen mit einem Durchmesser
von 10 mm bzw. 3 mm (Abb. 1). Wegen des weiten Durch-
messers, der Lidnge und des Fehlens jeglicher Verengung wird
das grofle zufiihrende Gefif3 zunédchst mit einem 8 mm Am-
platzer Septal Occluder (AGA Medical Corporation, USA)
verschlossen (Abb. 2), wobei wegen eines geringen Rest-
shunts proximal des implantierten Schirmes noch insgesamt
4 ablosbare Coils (William Cook, Europe) mit einem Durch-
messer vom 8 mm, 5 mm und 3 mm plaziert werden. Das
kleinere zufiihrende Gefid3 wird mit 2 ablosbaren Coils mit
einem Durchmesser von 5 mm verschlossen (Abb. 3). Eine
Kontrollangiographie zeigt einen kompletten Verschluf} bei-
der zufiihrenden Arterien (Abb. 4). Die arterielle Sauerstoff-
sédttigung steigt auf 97 % (arterieller paO, 90 mmHg). In einer
nachfolgenden Abkldrung wird beim Patienten und seiner
Familie eine hereditire himorrhagische Teleangiektasie aus-
geschlossen. Eine transosophageale Echokardiographie mit
Kontrastmitte] 6 Monate nach dem Eingriff zeigt keinen
residuellen oder wiederauftretenden intrapulmonalen Shunt.

B Diskussion

Das morphologische Bild von kongenitalen PAVF kann zwi-
schen multiplen diffusen angiomatdsen Teleangiektasien und
groBBen isolierten pulmonalarteriell-venosen Gefidl3verbin-
dungen variieren. In 75 % der Fille treten PAVF unilateral
auf, wobei sie am hiufigsten subpleural im Unterlappen loka-
lisiert sind [2]. Multiple Lisionen zeigen 33-50 % der Patien-

Abbildung 3: Coilembolisation des kleineren zufiihrenden GeféRes
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ten, wovon etwa die Hiilfte einen bilateralen Befall aufweisen
[1, 2]. Der groBe Teil von PAVF sind vom einfachen Typ mit
einem zufithrenden pulmonalarteriellen Gefil, die jenen vom
komplexen Typ mit zwei oder mehreren zufiihrenden Gefdflen
gegeniibergestellt werden [2, 5]. Durch die direkte Kommuni-
kation zwischen Pulmonalarterien und -venen sind iiblicher-
weise der Pulmonalarteriendruck bzw. der pulmonale Gefaf-
widerstand normal [2].

Wihrend PAVF im Kindesalter meist asymptomatisch blei-
ben, entwickelt sich bei etwa 70 % der erwachsenen Patienten
eine klinische Symptomatik meist ab der 4.—6. Lebensdekade
[2]. Als Ausdruck der hohen Inzidenz einer hereditiren hi-
morrhagischen Teleangiektasie bei PAVF kann als erstes Zei-
chen eine Epistaxis auftreten. In Abhéngigkeit der GréBe des
intrapulmonalen Rechts-Links-Shunts konnen sich in weite-
rer Folge eine mangelnde Belastbarkeit, Dyspnoe, Zyanose
und Trommelschlegelfinger entwickeln und schlieBlich zu
einer chronischen respiratorischen und kardialen Insuffizienz
fithren [1-3].

Neben einer Himoptoe oder einem Hidmatothorax treten als
hiufigste Komplikationen bei etwa 35 % aller Patienten mit
PAVF neurologische Ereignisse, wie Krampfanfille, transito-
risch ischdmische Attacke, Insult oder HirnabszeB, als Folge
von paradoxen Embolien auf [2—4]. Mitunter kann auch in der
PAVF selbst ein Thrombus entstehen und embolisieren, be-
giinstigt durch eine eventuell gleichzeitig bestehende Poly-
globulie [2]. Das Risiko fiir neurologische Komplikationen
scheint vor allem bei Patienten mit hereditdrer himorrhagi-
scher Teleangiektasie, bei Vorliegen von multiplen PAVF und
bei PAVF mit einem zufiihrenden Gefils mit einem Durchmes-
ser von iiber 3 mm erhoht [2-5]. Selten kann, wie bei unserem

Abbildung 4: Selektive Angiographie der linken Pulmonalarterie nach vollstandiger
Embolisation der arteriovendsen Fistel
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Patienten, eine neurologische Komplikation auch das erste
Symptom einer PAVF sein [2].

In den meisten Fillen sind im Thorax-Rontgen scharf be-
grenzte rundliche oder ovale uniforme Verschattungen, am
hiufigsten im Unterlappen, zu erkennen [1]. In einer Blutgas-
analyse steigt der in Abhingigkeit des Rechts-Links-Shunts
hiufig erniedrigte paO, unter Gabe von 100 % Sauerstoff
nicht oder nur gering an [1, 2]. Die Verstiarkung der Dyspnoe
bzw. der Abfall des paO, in aufrechter Position des Patienten
(Platypnoe bzw. Orthodeoxie) im Vergleich zu einer liegen-
den Position sind ein weiterer Hinweis auf eine PAVF [2, 3].
Als sehr sensitive Methode zum Nachweis eines intrapulmo-
nalen Rechts-Links-Shunts hat sich die 2D-Echokardiogra-
phie mit Kontrastmittel erwiesen [6]. Durch weitere bildge-
bende Methoden, wie Computertomographie oder Magnet-
resonanztomographie, 146t sich die Diagnose einer PAVF
bestitigen [2, 3]. Eine pulmonale Angiographie wird im
Rahmen eines interventionellen Kathetereingriffs oder meist
prdoperativ durchgefiihrt [2, 3].

Das Ziel jeder Therapie besteht in der Beseitigung oder Re-
duktion des intrapulmonalen Rechts-Links-Shunts, um die
chronische Hypoxdmie und die damit verbundenen Folgen zu
vermindern und Komplikationen vorzubeugen [3]. Eine Indi-
kation besteht daher bei symptomatischen Patienten sowie
wegen des erhohten Risikos von neurologischen Komplikatio-
nen bei PAVF mit einem zufiihrenden Gefifl mit einem Durch-
messer von mehr als 3 mm [2, 3, 5, 7]. In mehreren Studien
konnte gezeigt werden, daf in den meisten Fillen PAVF
interventionell mit guten Kurz- und Langzeitergebnissen ver-
schlossen werden konnen, um Operationen mit eventueller
Resektion von Lungengewebe zu vermeiden [5-9]. Am héu-
figsten werden ablosbare Silikonballone und Coils, zum Teil
auch kombiniert, eingesetzt. Allerdings konnen bei groflen
zufiihrenden Gefidf3en ohne Engstellen und mit hohen FluB3-
geschwindigkeiten auch verschiedene Probleme auftreten,
wie Dislokation und paradoxe Embolisation des VerschluB3-
systems oder Auftreten eines neuerlichen Rechts-Links-

Shunts durch Rekanalisation des verschlossenen Gefifles [2,
5, 8, 10]. In diesen ausgewihlten Fillen kann als Alternative,
wie am Beispiel unseres Patienten gezeigt wird, wegen des
geringeren Embolisationsrisikos auch ein Doppel-Schirm-
System, wie der Amplatzer Septal Occluder oder der Cardio-

SEAL-Schirm, erfolgreich eingesetzt werden [11-13].
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Es ergeben sich folgende Fragen:

Frage 1:

Frage 2:
Therapieform wird derzeit empfohlen?

Wie ist das Verhdltnis von PAVF und anderen Shuntverbindungen als Ursache von neurologi-
schen Ereignissen im Erwachsenenalter?

Wie sehen alternative Therapiemdéglichkeiten bei diesen Shuntverbindungen aus und welche

B Kommentar

Univ.-Prof. Dr. H. Baumgartner, Wien

In diesem interessanten und wichtigen Beitrag weisen die
Autoren mit ihrem Bericht iiber einen Patienten mit pulmona-
ler AV-Fistel auf eine seltene, oft nicht bedachte Ursache fiir
eine paradoxe Embolie hin. Die richtige Diagnosestellung ist
von grofler Bedeutung, da dem Patienten eine sehr effektive
Therapie angeboten werden kann, mit der nicht nur weitere
paradoxe Embolien verhindert werden, sondern auch eine
Verbesserung der Leistungsfihigkeit und Belastungsatemnot

erzielt werden kann. Hiufig werden diese Symptome bei einer
Auspriagung der Pathologie, wie sie beim hier geschilderten
Patienten vorliegen diirfte, gar nicht bewuf3t wahrgenommen,
da der Patient an den Zustand adaptiert ist, und erst nach Kor-
rektur die Verbesserung erlebt wird.

Wenn die arterielle Sauerstoffunterséttigung und die Verédnde-
rungen im Thoraxrontgen relativ diskret sind, kdnnen trans-
kranielle Dopplersonographie oder Kontrastechokardiogra-
phie wie im gegebenen Beispiel den ersten Hinweis auf pul-
monale AV-Fisteln geben. Nach unklaren zerebralen bzw. ge-

JKARDIOL 2005; 12 (1-2) 17
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nerell auf Embolie verddchtigen Ereignissen werden diese
Untersuchungen heute in der Regel zur Suche eines offenen
Foramen ovales (PFO) durchgefiihrt, das viel hiufiger als Ur-
sache einer paradoxen Embolie angenommen wird. Der rela-
tiv rasche und reichliche Kontrastiibertritt {iber eine Fistel
kann bei oberfldchlicher Untersuchung selbst echokardiogra-
phisch leicht als Hinweis auf ein PFO fehlinterpretiert wer-
den. Besonders verwirrend kann eine Situation sein, in der
beide Befunde vorliegen. Es kann dann vorkommen, daf pri-
mir ein PFO verschlossen wird, bevor schlielich die pulmo-
nale AV-Fistel entdeckt wird.

Der tatsidchliche Beweis einer paradoxen Embolie als Ursache
eines neurologischen Ereignisses ist prinzipiell bei pulmona-
ler AV-Fistel dhnlich schwierig zu erbringen wie bei PFO (der
Nachweis einer Venenthrombose gelingt nur selten). Die Ent-
scheidung zum Verschluf} ist aber ungleich leichter und unum-
stritten, da es sich einerseits um einen seltenen Befund handelt
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und andererseits Fisteln in einer Grofle, die eine paradoxe
Embolie plausibel erscheinen 1dBt, wahrscheinlich auch zu
einer falbaren arteriellen Sauerstoffuntersittigung und meist
bei genauerer Evaluierung auch Symptomatik wie Leistungs-
einschrinkung und Dyspnoe fiihren.

Der katheterinterventionelle Verschluf3 stellt heute sicher die
Therapie der Wahl dar. Der Eingriff kann mit niedrigem Risi-
ko, sehr hoher Erfolgsrate und ohne wesentliche Beeintréchti-
gung des Patienten durchgefiihrt werden. Die Verwendung
eines Amplatzer Septal Occluders in der beschriebenen Situa-
tion stellt sicher eine elegante Losung dar. Allerdings ist das
Produkt in derartigen Indikationen bisher nur in Einzelféllen
eingesetzt worden. Ob die Tendenz des Amplatzer Occluders,
in seine Doppelscheibenform zuriickzukehren und sich damit
weiter auszudehnen, in weiterer Folge zu Problemen fiir die
GefiBwand und umgebendes Gewebe fiihren kann, ist bisher
noch nicht ausreichend bekannt.
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