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OZET

Herediter hemorajik telenjektazi, kolay hasarlanabilen kanamaya me-
villi damar yapusi ile karakterize genetik gecisli bir tablodur. Heredi-
ter hemorajik telenjektazi ayni zamanda Osler-Weber-Rendu hastalig
olarak bilinir. Biz 32 yasinda bayan hastada goriilen herediter hemo-
rajik telenjektazi vakas: sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Herediter hemorajik telenektazi, Osler-Weber-
Rendu hastalif

SUMMARY

Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia. Hereditary hemorrhagic te-
langiectasia is an inherited condition characterized by abnormal blo-
od vessels which are delicate and prone to bleeding. Hereditary he-
morrhagic telangiectasia is also known as Osler-Weber-Rendu disea-
se. We present a 32 year-old-woman with hereditary hemorrhagic te-
langiectasia.
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GiRis

Herediter hemorajik telenjiyektazi, kutanoz telenji-
yektazi ve arteriyovendz malformasyonlarla karakterize
otozomal dominant gecisli bir hastaliktir. Hemen her
hastada kutan6z telenjiyektazi goriillirken, sistemik arte-
riyovendz malformasyonlarin siklig1 azdir. Burun kana-
masl, gastrointestinal kanama ve hematiiri diger bulgu-
lardir (1,2). Biz ilk burun kanamasiyla baslayip, daha
sonra yiiz ve ellerde telenjiyektaziler gelisen 32 yasinda
bayan hasta sunuyoruz.

VAKA

32 yasinda bayan hasta, yiiz ve ellerinde 3 yildir olan d6-
kiintiileri sebebiyle poliklinigimize bagvurdu. Dermato-
lojik muayenesinde, yanaklar, dudaklar, el sirtlari, par-
mak uglan ve oral mukozada ¢ok sayida kiiciik basmak-
la solan telenjiyektaziler vardi (Resim 1, 2, 3). 10 yildir
aralikli kendiliginden olan burun kanamalar: tarifleyen
hastanin yapilan laringoskopik muayenesinde nazal mu-
kozada telenjiyektaziler goriildi. Yapilan laboratuar tet-
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Sekil 1: Yanaklar, burun ve dudakta telenjiyektaziler

Sekil 2: Oral mukozada telenjiyektaziler



Sayfa Bagt

Sekil 3: El sirtinda telenjiyektaziler

kiklerinde anemi tespit edilmedi. Gaitada gizli kan nega-
tifti, hematiiri yoktu. Toraks ve batin tomografisi nor-
maldi. Kolonoskopide ¢ikan kolonda bir adet 1 mm den
kiiciik anjodisplazi tespit edilirken, 6zafagogastroduode-
noskopi normaldi. Aile anamnezi yoktu. El sirtindan ali-
nan biyopside papiller dermisde damarlarda hafif dilatas-
yon ve diizensiz dallanmalar goriildii.

TARTISMA

Herediter hemorajik telenjiyektazi (Osler-Weber-
Rendu sendromu), otosomal dominant gegislidir, ancak
hastalarin %20’sinde, hastamizda da oldugu gibi aile
anamnezi bulunmaz (2,3). Goriilme sikhig1 100.000 de 1-
2 dir, her iki cinsi esit olarak tutar (3).

Tekrarlayan burun kanamalan genellikle ilk semp-
tomdur. Cocukluk ¢aginda veya infant doneminde de
baglayabilirse de siklikla puberte veya erken yetigkinlik
caginda baglar (3). Hastamzin da ilk belirtisi burun ka-
namas1 olup 20’li yaglarda baglamist1.

Telenjiyektaziler puberte ncesinde goriilmez, genel-
likle 3. veya 4. dekadda ortaya cikar. Ozellikle viicudun
iist yarisinda dudak, kulaklar, oral mukoza, konjuktiva,
6n kol, el ve parmaklarda goriiliir. Tirnak yataginda da
siklikla bulunurlar. Spider angiom ve daha biiyiik mal-
formasyonlar nadirdir. Seyrek olarak kutanoz lezyonlar-
dan kanama gorilebilir (2, 3). Hastamizda telenjiyekta-
ziler 3. dekadin baginda ortaya ¢ikmug ve viicudun iist
yarisini tutmustu.

Aym dilate damarlar tiim viicutta, 6zellikle burun
mukozasi, gastrointestinal sistem, akcigerler, genitoiiri-
ner sistemde de bulunur. Burun kanamasiyla birlikte,
gastrointestinal kanama ve hematiiri de goriilebilir. Bazi
hastalar anemi, melena ile bagvurabilir (2). Hastalarin
yaklagik %10’unda kanama goriilmez (2,3).

Santral sinir sistemi tutulumu fokal nérolojik bulgu-
lara yol acabilir. Pulmoner ve hepatik arteriovendz mal-

formasyonlar hayati tehdit edebilir. Akciger lezyonlari,
dispne, siyanoz, comak parmak ile karakterize kronik
pulmoner yetersizlige yol agabilir. Beyin abselerine yol
acan septik emboli olusumuna sebep olabilir. Karaciger-
de hepatomegali ve siroz gelisebilir (2, 3).

Hastamizin sistem arastirmalarinda ¢ikan kolonda
anjiodisplazi haricinde bulgu yoktu, anemi, melena, he-
matiiri tespit edilmedi.

Biitiin bu problemlere ragmen hayat beklentisi nispe-
ten iyidir (2). Mortalite oram %10°dan azdir (3).

Histopatolojide, iist dermisde genislemis ve ektatik
kapillerler, daha derin dermisde ise biiyiik, kalin cidarl
damarlar bulunur.

Tam hikaye ve dermatolojik muayene ile konur. Di-
ger telenjiyektazi sebepleri ekarte edilmelidir (3).

Kutanoz lezyonlar genellikle tedavi gerektirmez, an-
cak koter, diyatermi veya laser kullamlabilir (2,3). Dave
ve ark (4) tunable dye laser ile 10 vakay1 basarih bir se-
kilde tedavi etmiglerdir. Akut burun kanamalari genellik-
le tampon gerektirir, kronik problemler, major septal da-
marlarin ligasyonundan fayda gorebilir (2). Ciddi rekiir-
ran burun kanamalt vakalarda Ostrojen faydali olabilir
(3). Gastrointestinal kanamadan kaynaklanan anemi, de-
mir ile tedavi edilebilir. Endoskopik muayenede biiyiik
malformasyonlar ortaya ¢ikarsa laser ile koagiile edilebi-
lir. Aminokaproik asid rekiirran ciddi kanamah bazi has-
talarda etkili olmustur. Doz 1-1.5 g/giindiir (2). Pulmoner
ve diger sistemik arteriyovendz malformasyonlara rezek-
siyon, ligasyon veya embolizasyon uygulanabilir (3).
Akut norolojik problemler agresif olarak arastirilmalidir,
¢iinkii serebral emboli veya abseye yol agabilirler (2).

Takipte hem pulmoner hem hepatik fonksiyonlar bu
hastalarda aralikli olarak izlenmelidir (2).

Tiirk literatiiriinde daha 6nce Akyol ve ark (5), Biiyii-
kasik ve ark (6) ve Akdeniz ve ark (7) tarafindan 3 vaka
bildirilmistir. Bu ii¢ vakada da deri tutulumu ile birlikte
sistem tutulumlart da belirgindir. Vakamizda kolonda 1
mm’lik anjiodisplazi - haricinde sistemik belirti tespit
edilmedi. Kutane lezyonlari i¢in koter planlandi.
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