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ÖZET 
Herediter hemorajik telenjektazi, kolay hasarlanabilen kanamaya me­
yilli damar yapısı ile karakterize genetik geçişli bir tablodur. Heredi­
ter hemorajik telenjektazi aynı zamanda Osler-Weber-Rendu hastalığı 
olarak bilinir. Biz 32 yaşında bayan hastada görülen herediter hemo­
rajik telenjektazi vakası sunuyoruz. 
Anahtar kelimeler: Herediter hemorajik telenektazi, Osler-Weber­
Rendu hastalığı 

GİRİŞ 

Herediter hemorajik telenjiyektazi, kutanöz telenji­
yektazi ve arteriyovenöz malformasyonlarla karakterize 
otozornal dominant geçişli bir hastalıktır. Hemen her 
hastada kutanöz telenjiyektazi görülürken, sistemik arte­
riyovenöz malformasyonların sıklığı azdır. Burun kana­
ması, gastrointestinal kanama ve hematüri diğer bulgu­
lardır (1 ,2). Biz ilk burun kanamasıyla başlayıp, daha 
sonra yüz ve ellerde telenjiyektaziler gelişen 32 yaşında 
bayan hasta sunuyoruz. 

VAKA 

32 yaşında bayan hasta, yüz ve ellerinde 3 yıldır olan dö­
küntüleri sebebiyle polikliniğimize başvurdu. Dermato­
lojik muayenesinde, yanaklar, dudaklar, el sırtlan, par­
mak uçları ve oral mukozada çok sayıda küçük basmak­
lasolan telenjiyektaziler vardı (Resim 1, 2, 3). 10 yıldır 
aralıklı kendiliğinden olan burun kanamaları tarifteyen 
hastanın yapılan laringoskopik muayenesinde nazal mu­
kozada telenjiyektaziler görüldü. Yapılan laboratuar tet-
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SUMMARY 

Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia. Hereditary hemorrhagic te­
langiectasia is an inherited condition characterized by abnormal blo­
ad vesse/s which are delicafe and prone to bleeding. Hereditary he­
morrhagic telangiectasia is also known as Osler-Weber-Rendu disea­
se. W e present a 32 year-old-woman with hereditary hemorrhagıc te­
langiectasia. 
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Şekill: Yanaklar, burun ve dudakta telenjiyektaziler 

Şekil2: Oral mukozada telenjiyektaziler 



SayfaBaşı 

Şekil 3: El sırtında telenjiyektaziler 

kilderinde anemi tespit edilmedi. Gaitada gizli kan nega­
tifti, hematüri yoktu. Toraks ve batın tornagrafisi nor­
maldi. Kolonoskopide çıkan kolonda bir adet ı mm den 
küçük anjodisplazi tespit edilirken, özafagogastroduode­
noskopi normaldi. Aile anamnezi yoktu. El sırtından ah­
nan biyopside papiller dermisde damarlarda hafif dilatas­
yon ve düzensiz daUanmalar görüldü. 

TARTIŞMA 

Herediter hemorajik telenjiyektazi (Osler-Weber­
Rendu sendromu), otosornal dominant geçişlidir, ancak 
hastaların %20'sinde, hastaınııda da olduğu gibi aile 
anarnnezi bulunmaz (2,3). Görülme sıklığı 100.000 de ı-
2 dir, her iki cinsi eşit olarak tutar (3). 

Tekrarlayan burun kanamalan genellikle ilk semp­
tomdur. Çocukluk çağında veya infant döneminde de 
başlayabilirse de sıklıkla puberte veya erken yetişkinlik 
çağında başlar (3). Hastamızın da ilk belirtisi burun ka­
naması olup 20'li yaşlarda başlamıştı. 

Telenjiyektaziler puberte öncesinde görülmez, genel­
likle 3. veya 4. dekadda ortaya çıkar. Özellikle vücudun 
üst yarısında dudak, kulaklar, oral mukoza, konjuktiva, 
ön kol, el ve parmaklarda görülür. Tırnak yatağında da 
sıklıkla bulunurlar. Spider angiom ve daha büyük mal­
formasyonlar nadirdir. Seyrek olarak kutanöz lezyonlar­
dan kanama görülebilir (2, 3). Hastaınııda telenjiyekta­
ziler 3. dekadın başında ortaya çıkmış ve vücudun üst 
yansını tutmuştu. 

Aynı dilate damarlar tüm vücutta, özellikle burun 
mukozası, gastrointestinal sistem, akciğerler, genitoüri­
ner sistemde de bulunur. Burun kanamasıyla birlikte, 
gastrointestinal kanama ve hematüri de görülebilir. Bazı 
hastalar anemi, melena ile başvurabilir (2). Hastalann 
yaklaşık %10'unda kanama görülmez (2,3). 

Santral sinir sistemi tutulumu fokal nörolojik bulgu­
lara yol açabilir. Pulmoner ve hepatik arteriovenöz mal-

formasyonlar hayatı tehdit edebilir. Akciğer lezyonlan, 
dispne, siyanoz, çomak parmak ile karakterize kronik 
pulmoner yetersizliğe yol açabilir. Beyin abselerine yol 
açan septik emboli oluşumuna sebep olabilir. Karaciğer­
de hepatomegali ve siroz gelişebilir (2, 3). 

Hastamızın sistem araştırmalannda çıkan kolonda 
anjiodisplazi haricinde bulgu yoktu, anemi, melena, he­
matüri tespit edilmedi. 

Bütün bu problemlere rağmen hayat beklentisi nispe­
ten iyidir (2). Mortalite oranı %lO' dan azdır (3). 

Histopatolojide, üst dermisde genişlemiş ve ektatik 
kapillerler, daha derin dermisde ise büyük, kalın cidarh 
damarlar bulunur. 

Tanı hikaye ve dermatolojik muayene ile konur. Di­
ğer telenjiyektazi sebepleri ekarte edilmelidir (3). 

Kutanöz lezyonlar genellikle tedavi gerektirmez, an­
cak koter, diyatermi veya laser kullanılabilir (2,3). Dave 
ve ark (4) tunable dye laser ile 10 vakayı başarılı bir şe­
kilde tedavi etmişlerdir. Akut burun kanamalan genellik­
le tampon gerektirir, kronik problemler, major septal da­
marların ligasyonundan fayda görebilir (2). Ciddi rekür­
ran burun kanamalı vakalarda östrojen faydalı olabilir 
(3). Gastrointestinal kanamadan kaynaklanan anemi, de­
mir ile tedavi edilebilir. Endoskopik muayenede büyük 
malformasyonlar ortaya çıkarsa laser ile koagüle edilebi­
lir. Aminokaproik asid rekürran ciddi kanamalı bazı has­
talarda etkili olmuştur. Doz 1-1.5 gl gündür (2). Pulmoner 
ve diğer sistemik arteriyovenöz malformasyonlara rezek­
siyon, ligasyon veya embolizasyon uygulanabilir (3). 
Akut nörolojik problemler agresif olarak araştınlmalıdır, 
çünkü serebral emboli veya abseye yol açabilirler (2). 

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

Türk literatüründe daha önce Akyol ve ark (5), Büyü­
kaşık ve ark (6) ve Akdeniz ve ark (7) tarafından 3 vaka 
bildirilmiştir. Bu üç vakada da deri tutulumu ile birlikte 
sistem tutulumlan da belirgindir. Vakamızda kolonda ı 
ının'lik anjiodisplazi ·haricinde sistemik belirti tespit 
edilmedi. Kutane lezyonlan için koter planlandı. 
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