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STRESZCZENIE

Przedstawiono przypadek 19-letniego mgzczyzny z patologicznym podkrgtarzowym ztamaniem lewej kosci
udowej w przebiegu rozlegtej malformacji t¢tniczo-zylnej lewego uda. Malformacje tetniczo-zylng rozpozna-
no u pacjenta w wieku 16 lat i leczono wykonujac kilkakrotnie zabiegi embolizacji. Przyczyna ztamania byt
upadek z wlasnej wysokosci ciata. Przed kwalifikacja do leczenia operacyjnego ztamania wykonano angiogra-
fie lewej konczyny dolnej, w ktorej potwierdzono rozlegle patologiczne unaczynienie o typie malformacji tetni-
czo-zylnej 1 wykonano embolizacj¢ galezi i pnia lewej tetnicy glebokiej uda, kilku naczyn odchodzacych od po-
czatkowego oraz koncowego odcinka tetnicy powierzchownej uda i jednej galezi t¢tnicy biodrowej wewnetrzne;.
Nastepnie wykonano zabieg stabilizacji wewnetrznej lewej kosci udowej przy uzyciu gwozdzia §rodszpikowego
Targon PF, uzyskujac optymalny efekt zabiegu przy stosunkowo niewielkiej utracie krwi. Omawiany przypadek
nalezy do przypadkow kazuistycznych i jednoczesnie stanowigcych duze wyzwanie terapeutyczne.

Stowa kluczowe: malformacja t¢tniczo-zylna, patologiczne ztamanie podkretarzowe kosci udowej,
gwo6zdz srodszpikowy

SUMMARY

Despite the case of a 19-year-old male with a pathological subtrochanteric left femoral fracture in the course
of an extensive arteriovenous malformation of the left thigh. The arteriovenous malformation was diagnosed
when the patient was 16 years old. He has undergone several embolization procedures. The fracture was caused
by a fall from the patient’s own height. Before the patient was qualified for surgery of the fracture, a left lower
limb angiography confirmed the presence of extensive pathological vascularity (arteriovenous malformation),
and an embolization procedure was performed on the branches and trunk of the left deep femoral artery, several
vessels branching off of the proximal and distal segment of the superficial femoral artery and one branch of the
internal iliac artery. That was followed by internal stabilization of the left femur with a Targon PF intra-
medullary nail, resulting in an optimal therapeutic effect with a relatively low blood loss. This case presents
a rare clinical problem that constitutes a significant therapeutic challenge.

Key words: arteriovenous malformation, pathological subtrochanteric femoral fracture, intramedullary nail
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WSTEP

Zmiany naczyniopochodne sg najpowszechniej wy-
stepujacymi zaburzeniami rozwojowymi. Stanowi
heterogenng grupe¢ zmian, zarowno pod wzgledem
morfologicznym, jak i szerokim spektrum manifesta-
cji kliniczne;j. Klasyfikacje biologiczng zmian naczy-
niopochodnych uwzgledniajaca cechy ich biologicz-
nej aktywnosci przedstawili w 1982 roku Mulliken
i Glowacki. Wyrdznione zostaly dwie grupy zmian:
naczyniaki (najczgsciej wystepujace tagodne guzy
pochodzenia naczyniowego u dzieci, proliferujgce
w okresie niemowlecym i podlegajace spontaniczne-
mu zanikowi przez okres dziecinstwa) oraz malfor-
macje naczyniowe (réznorodne zmiany zbudowane
z dysplastycznych naczyn, zazwyczaj z dominuja-
cym jednym rodzajem lub kalibrem naczyn: wloso-
watych, zylnych, tgtniczych i limfatycznych). Wpro-
wadzenie powyzszej kwalifikacji czeSciowo utatwito
roznicowanie wrodzonych zmian naczyniowych
w oparciu o przewidywalny przebieg naturalny, kine-
tyke komoérkowa oraz ich budowe histologicznag [1].
Ze wzgledu na predkosé przeptywu krwi, malforma-
cje naczyniowe mozna podzieli¢ na zmiany niskoprze-
ptywowe (zawierajace elementy naczyn zylnych, wlo-
sowatych i limfatycznych) i wysokoprzeplywowe
(z elementami tetniczymi) [1]. Malformacje tetniczo-
-zylne (ang. arteriovenous malformations, AVM) obej-
mujace, kosci nalezg do niezwykle rzadkich przypad-
kéw. Stanowig jednoczesnie powazne wyzwanie
terapeutyczne.

W artykule przedstawiono opis przypadku 19-let-
niego mezezyzny z patologicznym zlamaniem pod-
kretarzowym lewej kosci udowej, w przebiegu mal-
formacji tetniczo-zylnej lewego uda.

OPIS PRZYPADKU

W styczniu 2014 roku do Oddziatu Chirurgii Ura-
zowo-Ortopedycznej i Nowotworow Narzadu Ruchu
szpitala im. M. Kopernika w Lodzi, zostal przyje-
ty 19-letni m¢zczyzna z powodu patologicznego zta-
mania podkretarzowego lewej kosci udowej. W wie-
ku 16 lat u pacjenta rozpoznano malformacje tetni-
czo-zylng lewego uda, z gldéwna czeScig guza zloka-
lizowang w rzucie ubytku kostnego w 1/3 blizszej le-
wej kosci udowej zaopatrywang od gatezi tetnicy
glebokiej uda (TGU). Dotychczas wykonano piec za-
biegdéw embolizacji malformacji — cztery mieszaning
Histoakrylu i Lipiodolu, ostatnia preparatem ONYX
w przeddzien przyjecia do tutejszego Oddziatu. Po wy-
konaniu pierwszych dwdch embolizacji uzyskano stabi-
lizacje zmiany. W ciggu kolejnych osiemnastu miesiecy
chory nie zglaszat si¢ na wizyty kontrolne. Przyczyna
ztamania trzonu kosci udowej byt upadek z whasnej wy-
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BACKGROUND

Vascular lesions are the most common develop-
mental lesions. They constitute a heterogeneous group
both morphologically and with respect to the wide
spectrum of clinical manifestations. A system of bio-
logical classification of vascular lesions taking into
account their biological activity, was presented by
Mulliken and Glowacki in 1982. The lesions were
divided into two groups: hemangiomas (the most
common benign vascular tumors in children, prolife-
rating during infancy and demonstrating spontaneous
involution during childhood) and vascular malforma-
tions (various lesions composed of dysplastic ves-
sels, usually with a predominance of one vessel type
or caliber: capillaries, veins, arteries, and lymph ves-
sels). The introduction of this classification partly
facilitated differentiating between congenital vascu-
lar lesions on the basis of their expected natural his-
tory, cellular kinetics, and histology [1]. Vascular mal-
formations may be divided according to the velocity
of blood circulation into slow-flow (with venous, ca-
pillary, and lymph vessels) and fast-flow (with arte-
rial components) [1]. Arteriovenous malformations
(AVM) involving bones are extremely rare and con-
stitute a significant therapeutic challenge.

This paper presents the case report of a 19-year-
old male with a pathological subtrochanteric left fe-
moral fracture in the course of an arteriovenous mal-
formation of the left thigh.

CASE REPORT

In January 2014, a 19-year-old male was admitted
to the Department of Trauma and Orthopaedic Sur-
gery and Neoplasms of the Musculoskeletal System
of the Nicolaus Copernicus Hospital in £6dZ due to
a pathological subtrochanteric left femoral fracture.
At the age of 16, he had been diagnosed with an
arteriovenous malformation of the left thigh with the
main part of the tumor at the height of a bony defect
in the proximal third of the left femur supplied by the
deep femoral artery (DFA). So far, the patient has un-
dergone five procedures of embolization of the mal-
formation: four with a Histoacryl/Lipiodol mixture
and the most recent one with Onyx on the day before
his admission to the Department. After the first two
embolizations the lesion was stabilized. During the
next 18 months the patient did not report for follow-
up visits. The femoral shaft fracture was caused by
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sokosci, ktory miat miejsce 5.12.2013 roku. Do czasu
przyjecia do tutejszego Oddziatu, ztamanie leczono
zachowawczo wyciggiem szkieletowym za guzowa-
tos¢ kosci piszczelowe;.

W badniu klinicznym przeprowadzonym przy przy-
jeciu chorego do naszego Oddziatu, poza typowymi
objawami ztamania, zwracal uwage duzy tetnigcy guz
okolicy lewego uda. W wykonanym badaniu RTG
uwidoczniono patologiczne ztamanie podkrgtarzowe
lewej kosci udowej z przemieszczeniem przysrodko-
wym odlamu dalszego, cechy uszkodzenia koS$ci
blizszej czesci obwodowego odtamu (ogniska litycz-
ne, ubytki w warstwie korowej, zaburzenia struktury
kostnej) oraz zembolizowane naczynia (Ryc. 1). Przed
kwalifikacjg do leczenia operacyjnego ztamania, wy-
konano angiografi¢ lewej konczyny dolnej, w ktorej
potwierdzono rozlegle patologiczne unaczynienie
o typie malformacji t¢tniczo-zylnej z masywnymi
przetokami tetniczo-zylnymi. Zmiana obejmowata
proksymalng czg¢$¢ uda, zaopatrywana glownie od tet-
nicy glebokiej uda, ale rowniez od gatezi lewej tetni-
cy biodrowej wewng¢trznej, jak i licznymi drobnymi
gateziami od tetnicy udowej powierzchownej (TUP).
W pierwszym etapie (04.02.2014 r.) wykonano em-
bolizacj¢ gatezi i pnia lewej tetnicy glebokiej uda dzie-
sigcioma spiralami embolizacyjnymi celem zmniej-
szenia dynamiki przetok tetniczo-zylnych oraz kle-
jem Histoakryl w mieszaninie z Lipiodolem, uzyksu-
jac zamknigcie 90% naczyn zasilajacych zmiang od
strony TGU (Ryc. 2). Zabieg powiktany byt zatorowo-
$cig plucng niskiego ryzyka, materialem zatorowym
byt zastosowany w trakcie embolizacji klej. Jedynym
objawem zatorowosci byt nagly silny kaszel, bez to-
warzyszacej duszno$ci. Zastosowano leczenie zacho-
wawcze z dobrym efektem. Ze wzgledu na czas zabie-

a fall from the patient’s own height on 15 December
2013. Before the patient was admitted to the De-
partment, he had been treated conservatively with
a skeletal traction through the tibial tuberosity.
Apart from the typical signs of fracture, a clinical
examination conducted on admission revealed a lar-
ge pulsating tumor in the left thigh region. Radiogra-
phy showed a pathological subtrochanteric left fe-
moral fracture with medial displacement of the distal
fragment, signs of damage to the proximal part of the
peripheral fragment (lytic bone lesions, cortical de-
fects, abnormal bone structure) and embolized vessels
(Fig. 1). Before the patient was qualified for surgical
treatment of the fracture, a left lower limb angiogra-
phy confirmed the presence of extensive patholo-
gical vascularity (arteriovenous malformation) with
massive arteriovenous fistulae. The lesion involved
the proximal femur and was supplied mainly by the
deep femoral artery but also by a branch of the left
internal iliac artery as well as numerous small bran-
ches of the superficial femoral artery (SFA). The first
stage (4 February 2014) consisted in the emboliza-
tion of the branch and trunk of the left deep femoral
artery with ten embolization coils in order to de-
crease the dynamics of the arteriovenous fistulae and
with the adhesive Histoacryl mixed with Lipiodol,
closing 90% of the vessels supplying the lesion from
the DFA (Fig. 2). The procedure was complicated by
low-risk pulmonary embolism caused by the adhesive.
The only sign of the embolism was a sudden severe
cough without associated dyspnea. Conservative treat-
ment was administered to good effect. Due to the du-
ration of the procedure and the radiation dose used, the
next stage of embolization was performed three weeks
later (25 February 2014). On this occasion, a Histoa-

Ryec. 1. Patologiczne ztamanie podkre¢tarzowe lewej kosci udowej z przemieszczeniem, cechy uszkodzenia kosci blizszej czesci
obwodowego odtamu (ogniska lityczne, ubytki w warstwie korowej, zaburzenia struktury kostnej) oraz zembolizowane naczynia

Fig. 1. Displaced pathological subtrochanteric left femoral fracture, signs of damage to the proximal part of the peripheral frag-
ment (lytic bone lesions, cortical defects, abnormal bone structure) and embolized vessels
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Ryec. 2. Angiogram przedstawiajacy malformacje¢ tetniczo-zylng lewego uda w trakcie embolizacji. Widoczny material emboliza-

cyjny oraz duzy kaliber naczyn tworzacych malformacje

Fig. 2. Angiogram showing arteriovenous malformations of the left thigh during embolization, embolization materials and a large

caliber of vessels which form the malformation

gu oraz dawke promieniowania, kolejny etap emboli-
zacji wykonano po trzech tygodniach (25.02.2014 r.).
W drugim etapie, za pomoca mieszaniny Hisoakrylu
i Lipiodolu, zamknieto catkowicie galezie lewej TGU,
szerokie naczynie zaopatrujace odchodzace od po-
czatkowego odcinka tetnicy powierzchownej uda oraz
jedna gataz tetnicy biodrowej wewnetrznej. W kontrol-
nej angiografii stwierdzono brak naptywu do zmiany
od TGU, jedynie drobne galezie zaopatrujace od ga-
fezi tetnicy biodrowej wewnetrznej oraz od TUP,
wowczas bez mozliwosci embolizacji.

Po uprzednim przygotowaniu, chorego zakwalifi-
kowano do operacyjnego leczenia ztamania. 27.02.
2014 r. wykonano zabieg stabilizacji wewnetrznej le-
wej kosci udowej. Na stole wyciggowym wykonano
repozycj¢ ztamania, nast¢pnie z cigcia bocznego po-
wyzej kretarza wigkszego dotarto do kosci udowe;.
Ze wzgledu na trudnosci z umieszczeniem sondy
w odtamie dystalnym, zadecydowano o rozwierceniu
kanatu szpikowego i implatowano gw6zdz §rodszpi-
kowy Targon PF. Pomimo przewidywanej masywne;j
utraty krwi podczas zabiegu, chory wymagatl $rédo-
peracyjnie przetoczenia tylko dwoch jednostek kon-
centratu krwinek czerwonych (KKCz). W czwartej do-
bie po zabiegu, ze wzgledu na stwierdzong niedokrwi-
sto§¢, przetoczono kolejne dwie jednostki KKCz.
W kontrolnym RTG uwidoczniono dobre ustawienie
odtaméw, prawidlowe ustawienie 1 osadzenie implan-
tu (Ryc. 3). Okres pozabiegowy przebiegal bez powi-
ktan, rany goity si¢ prawidlowo. Pacjenta w stanie
og6lnym dobrym wypisano do domu. Chory pozosta-
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cryl/Lipiodol mixture was used to close entirely the
branches of the left DFA, a wide supplying vessel bran-
ching off the proximal segment of the superficial fe-
moral artery and one branch of the internal iliac artery.
A follow-up angiography revealed no inflow to the
lesion from the DFA, with only small supplying ves-
sels off a branch of the internal iliac artery and the SFA
(embolization was impossible at the time).

After preparation, the patient was qualified for
surgical treatment of the fracture. On 27 February
2014 internal stabilization of the left femur was per-
formed. The fracture was reduced on a traction table
and a lateral incision was made above the greater
trochanter to expose the femur. Due to difficulty with
placing a probe in the distal fragment we decided to
drill the medullary canal and placed a Targon PF in-
tramedullary nail. Even though we had expected mas-
sive blood loss during the procedure, the patient requi-
red the intraoperative transfusion of only two units of
packed red blood cells (PRBCs). On the fourth post-
operative day, the patient received two more units of
PRBCs due to anemia. Follow-up radiography show-
ed good alignment of the fragments and correct posi-
tion and anchoring of the implant (Fig. 3). The post-
operative period was uneventful and the wounds
were healing properly. The patient was discharged
home in a good general condition and has remained
under the care of the Orthopedic Clinic. Follow-up
radiography at 9 months after surgery showed pro-
gressive bone union (Fig. 4); the patient denies pain
and has been able to walk without crutches.
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Ryc. 3 Radiogram kontrolny po zabiegu operacyjnym. Prawidtowe ustawienie odtaméw oraz gwozdzia srodszpikowego. Widocz-
ne liczne zembolizowane naczynia

Fig. 3. Control radiograph after surgery. The correct position of bone fragments and intramedullary nail. Radiograph shows nume-
rous embolized vessels

Ryc. 4. Radiogram kontrolny wykonany dziewig¢ miesigcy po zabiegu operacyjnym. Widoczny postgpujacy zrost kostny
Fig. 4. Control radiograph made nine months after surgery. Radiograph shows progressive bone healing

je pod opieka Poradni Ortopedycznej. W kontrolnym
RTG wykonanym dziewig¢ miesiecy po zabiegu,
stwierdzono postepujacy zrost kostny (Ryc. 4), pa-
cjent neguje dolegliwosci bolowe, chodzi bez pomo-

cu kul.
OMOWIENIE DISCUSSION
Opisany powyzej przypadek pacjenta z malforma- This case of a patient with an arteriovenous mal-
cja tetniczo-zylng lewego uda obejmujacg kos¢ udowa, formation of the left thigh involving the femur is
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nalezy do przypadkow kazuistycznych. Destrukcja
kosci spowodowana nieprawidtowym wyksztatceniem
polaczen naczyniowych byta przyczyna patologicz-
nego zlamania kosci udowej. W literaturze opisywa-
no przypadki malformacji t¢tniczo-zylnych uda [2],
opisano réwniez trzy przypadki leczonych operacyj-
nie ztaman patologicznych ko$ci udowych w prze-
biegu zespotu Klippela—Trenaunaya (ang. Klippel
Trenaunay Syndrome, KTS), ktory podobnie zwigza-
ny jest z nieprawidlowym wyksztalceniem polaczen
naczyniowych [3-5]. Kazdy z opublikowanych do-
tychczas przypadkdow, jak rowniez ten opisany przez
nas, wymagaly indywidualnego postgpowania tera-
peutycznego oraz stanowity ogromne wyzwanie.

Malformacje t¢tniczo-zylne to nieprawidtowe pota-
czenia pomiedzy tetnicami a zytami, z pomini¢ciem na-
czyn kapilarnych. W warunkach prawidlowych tetnice
lacza si¢ z zytami za pomoca uktadu kapilarnego, ktory
zapewnia takze prawidlowa wymiane gazowa [6,7].
W przypadku wytworzenia si¢ malformacji, gradient ci-
$nien pomiedzy uktadem tetniczym a uktadem zylnym
jest nieprawidlowo wysoki, §cienczenie $ciany zyt
zwieksza ryzyko ich pgknigcia 1 krwotoku. Objawy za-
leza od lokalizacji oraz wielkosci zmiany. Do najczest-
szych nalezg bol, porazenie nerwow, znieksztalcenie
1 owrzodzenie tkanek, krwotok, zaburzenie funkcji kon-
czyn [6]. W omawianym przypadku dominujacym ob-
jawem byl bol, w badaniu fizykalnym wyczuwalny tet-
nigcy guz okolicy uda, a ostatecznie ztamanie patolo-
giczne spowodowane upadkiem z wlasnej wysokosci.

Okoto 50% wszystkich malformacji tetniczo-zyl-
nych wystepuje w okolicy gtowy i szyi. Malformacje
tetniczo-zylne obejmujace kosci sg niezwykle rzad-
kie i podobnie 50% stanowig przypadki obejmujace
kosci okolicy glowy i szyi [8, 9]. Czesciej wystepuja
u kobiet [10].

W przeciwienstwie do typowych malformacji tet-
niczo-zylnych, anomalie naczyniowe w przebiegu ze-
spotu Klippela-Trenaunaya w 70% przypadkow zloka-
lizowane sa w obrebie konczyn dolnych [3]. Zespot
KTS charakteryzuje triada objawow: obecnos$¢ na-
czyniakow ptlaskich na skorze, zylakowatos$¢ i obec-
no$¢ malformacji naczyniowych, przerost tkanek
migkkich i1 kosci [3]. Opisany przez nas przypadek
nie spelnial wszystkich niezbednych kryteriow dla
rozpoznania zespolu KTS, jednak przebieg kliniczny,
powiktania i trudnos$ci zwigzane z ich leczeniem na-
suwaja pewna analogie. Tylko w jednym z opubliko-
wanych dotychczas przypadkdéw przyczyna ztamania
byt upadek z wlasnej wysokosci, w pozostatych przy-
padkach byt to wynik wypadku komunikacyjnego
oraz wypadku przy pracy [3-5]. Wskazuje to na duzy
stopien destrukcji kostnej bedacej przyczyng ztama-
nia patologicznego u naszego pacjenta.
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a rare one. Bone destruction caused by the abnormal
development of vascular connections was the cause
of a pathological femoral fracture. The relevant lite-
rature presents cases of femoral arteriovenous mal-
formations [2] and three cases of surgically treated
pathological femoral fractures in the course of Klip-
pel-Trenaunay syndrome (KTS), which is also asso-
ciated with the development of abnormal vascular
connections [3-5]. Both the cases described pre-
viously and our patient required a customized ap-
proach to therapy and posed a significant challenge.

Arteriovenous malformations are abnormal direct
connections between arteries and veins without capi-
llaries. Normally, arteries connect with veins through
capillaries which also ensure normal gas exchange
[6,7]. In the presence of a malformation, the pressure
gradient between the arterial and venous systems is
abnormally high and venous wall thinning increases
the risk of vessel wall rupture and hemorrhage. Ma-
nifestations depend on the location and size of the
lesion. The most common manifestations include pain,
nerve palsy, tissue deformation and ulceration, hemor-
rhage, and disturbed limb function [6]. In our case,
the main symptom was pain, a pulsating tumor in the
thigh that could be palpated during a physical exa-
mination, and finally a pathological fracture caused
by a fall from the patient’s own height.

Approximately 50% of all arteriovenous malfor-
mations occur in the head and neck region. Arterio-
venous malformations involving bones are extremely
rare; similarly, 50% of them are cases involving bo-
nes of the head and neck region [8,9]. They are more
often found in women [10].

Unlike typical arteriovenous malformations, 70%
of vascular anomalies in the course of Klippel-Tre-
naunay syndrome are located in the lower limbs [3].
KTS is characterized by a triad of symptoms: the pre-
sence of port-wine stains on the skin, varicosity and
vascular malformations, and soft tissue and bone hy-
pertrophy [3]. Our case did not meet all the diagno-
stic criteria of KTS; however, the clinical course,
complications, and difficulties connected with their
treatment indicate a certain analogy. Only one case
of fracture described in published papers was caused
by a fall from the patient’s own height; the other
fractures resulted from a traffic accident or a workplace
accident [3-5]. This comparison indicates a high degree
of bone destruction in our patient, which caused the
pathological fracture.

Prior to being admitted to our Department and
qualified for surgical treatment of the fracture, the pa-
tient was treated conservatively with a skeletal traction
through the tibial tuberosity. The decision concerning
performing the procedure was extremely difficult in
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Do czasu przyjecia do tutejszego Oddzialu oraz
kwalifikacji do leczenia operacyjnego, ztamanie leczo-
no zachowawczo wyciggiem szkieletowym za guzo-
watos¢ kosci piszczelowej. Wobec wysokiego ryzyka
krwawienia, decyzja o wykonaniu zabiegu byta nie-
zwykle trudna. Przed kwalifikacja do operacji zade-
cydowano o uprzednim wykonaniu embolizacji na-
czyniowej, polegajacej na zamknigciu naczyn krwio-
nos$nych poprzez wprowadzenie drogg przezskorna
do ich §wiatla réznych substancji w celu leczniczym
[11]. Uzyskano istotng redukcj¢ stopnia ukrwienia
zmiany i podjeto decyzje o wykonaniu zespolenia za
pomoca gwozdzia $rédszpikowego. Pomimo zasto-
sowanej prewencji krwawienia, chory wymagat prze-
toczenia lacznie czterech jednostek KKCz, dwoéch
jednostek srodoperacyjnie. Jest to niewatpliwie suk-
ces jaki osiggnelismy dzigki zastosowanej prewencji.
We wszystkich opisanych przypadkach pacjenci wy-
magali przetoczenia miedzy dzigsigcioma a pi¢tna-
stoma jednostkami KKCz [3-5]. W wyniku zastosowa-
nego leczenia ostatecznie uzyskano optymalny efekt.
Chory obecnie porusza si¢ z pelnym obcigzaniem ope-
rowanej konczyny i nie zgtasza zadnych dolegliwosci.

Na podstawie opisanego przypadku stwierdzamy,
iz malformacje tetniczo-zylne oraz ich powiktania sg
problemem interdyscyplinarnym i stanowia duze wy-
zwanie terapeutyczne.
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