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Ozet

Herediter Hemorajik Telenjektazi (HHT), diger ismiyle Osler-Weber-Rendu Hastaligi, nadir
gorilen yaygin bir damar hastaligidir. Telenjektazi, arteriovenz malformasyon ve anevrizmalar
vicutta yaygin olarak bulunabilir. Hastaligin en erken belirtisi genellikle ikinci dekatta baslayan
epistaksistir. Epistaksis anemiye neden olabilecek kadar siddetli olabilir. Makalemizde anemi
ile birlikte burun mukozasinda lezyonlari belirgin olan bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Burun kanamasi; Herediter hemorajik telenjektazi; Kansizhk.

Abstract

Hereditary hemorrhagic telangiectasia, Osler-Weber-Rendu, is a rare vascular disease in which
telangiectasia, arteriovenous malformation, and aneurysm might be commonly found in the
body. The earliest symptom of the disease is usually epistaxis, which usually starts in the
second pace. Epistaxis can also be so intense that may even lead to anemia. In this case report,
in addition to anemia, a case whose lesions are evident in nasal mucosa is presented.
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Herediter hemorajik telenjektazi: epistaksis nedeniyle bir olgu sunumu

Giris

Herediter hemorajik telenjektazi (HHT) veya Osler-Weber-
Rendu sendromu otozomal dominant gegisli, telenjektazi,
arteriovendz malformasyon ve anevrizmalarin viicutta
yaygin olarak bulunabildigi sistemik vaskiiler displazidir
(1). HHT'nin klinik tanisi i¢in su dort kriterden ikisi
gereklidir. Bunlar; tekrarlayan epistaksis, nazal mukozanin
disinda da telenjektazi, otozomal dominant gegis gosteren
bulgular ve viseral tutulumdur (2). Klinik olarak mukozal
telenjektazilerden ve arteriovenoz fistiillerden tekrarlayan
kanamalar; pulmoner arteriovenoz fistiillerden kaynaklanan
hipoksemi, serebral embolizm ve beyin abseleri ile santral
sinir sistemindeki anjiodisplazilere bagli olarak gelisen
degisik norolojik semptomlar sayilabilir (1). Epistaksis,
en ¢ok karsilagilan klinik tablo olup hastalarin ¢ogunda
21 yasindan 6nce gortiliir (3,4). Hastalarda, yineleyen tist
solunum yolu kanamalar1 yaninda, trakea, gastrointestinal
sistem ve genitoiiriner sistemde de kanama olmaktadir.
Yenidoganda genellikle bulgu vermez; ¢ocukluk
doéneminde burun kanamalariyla fark edilir. Telenjektazik
deri lezyonlar: ise, ileri yaslarda ortaya ¢ikar (5).

Olgu Sunumu

Otuzdokuz yasinda bayan hasta yillardir devam eden
halsizlik, ¢abuk yorulma, efor dispnesi ve ortopne
yakinmalari ile hastanemize bagvurdu. Cocuklugundan
beri sik burun kanamasi yakinmasi oldugu ve bir kez de
iist gastrointestinal sistem kanamas1 gecirmis oldugu
ogrenildi. Iki kardesinde de sik burun kanamasi ykiisii
vardi. Hastanin parmak uglar1, dudaklar, dil, dilkokaii,
yanak i¢i ve yumusak damak mukozalarinda ¢ok sayida
telenjektaziler saptandi. Ust gastrointestinal sistem
endoskopisinde ise midede ve duodenal bulbusta ¢ok
sayida telenjektaziler tespit edildi. Ancak aktif kanama
odagina rastlanmadi. Gaitada gizli kan (+) bulundu.
Abdominal ultrasonografide, karaciger sag lobda
arteriovendz malformasyonlar goriildi. Selektif hepatik
arteriyografide bu bulgu dogrulandi. Akciger filminde
sol hilusta kitle siiphesi ile ¢ekilen kontrastli torakal
bilgisayarli tomografide bu goriiniimiin pulmoner arter
anevrizmasina ait oldugu anlasildi. Nazal endoskopik
incelemede yaygin telenjektazik goriiniim saptand: (Resim
1-2). Olgunun vital bulgular1 ve hemodinamik
parametreleri stabil hale getirildi. Bu bulgularla HHT
teshisi konulan hastaya hastalig1 hakkinda bilgi verildi
ve dahiliye konsiiltasyonu sonucu 17-b estradiol igeren
preperat verilerek kontrole gelmek tizere taburcu edildi.
Olgu, klinigimizde iki aylik periyotlar halinde kontrol
edilmeye devam edilmektedir.
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HHT degisik wrklarda gériilebilen bir hastaliktir. Otozomal
dominant gecis gdsteren bu hastalik her iki cinste esit
siklikta ve benzer sekilde goriilmektedir. Insidansi 100.000
de 1-2' dir (6). Hastalarin % 20'sinde negatif aile dykiisi
vardir. Bu durum diger kisilerin asemptomatik
olmasindandir. Rekiirren epistaksis, HHT nin en sik
goriilen belirtisi olup, % 60-98 arasinda epistaksis oranlari
bildirilmistir. HHT'de epistaksis genellikle spontan olup,
ufak travmalar bile kolaylikla epistaksisle
sonuglanabilmektedir (1,6).

Ailesel yatkinlik, yineleyen burun kanamalari, deri ve
mukozada birden ¢ok telenjektazik lezyonlar baslica
bulgularini olusturur. HHT'deki vaskiiler displazi;
telenjektazi, arterivendz malformasyonlar ve anevrizma
olarak kargimiza ¢ikmaktadir. Telenjektazilerde postkapiller
ventillerde fokal dilatasyonlar mevcuttur (2). Tam gelismis
telenjektazilerde veniiller belirgin olarak dilate ve kivriml
olup genisleme tiim dermis tabakasini tutmaktadir. Ventiller
elastik fibril igermeyen ¢ok sayida diiz kas tabakasi
bulundurur ve siklikla dilate arteriyol ile dogrudan baglanti
halindedir (2).

Epistaksis bu hastalikta cogunlukla ilk belirti oldugundan
¢ocuklarin ve ailelerin erken belirlenmesi ve hastalik
konusunda uyarilmas1 gerekmektedir. Tedavide konservatif
yontemler oncelikli olarak kullanilmali ve koterizasyondan
kaginilmalidir. Tampon kullanimi gegici olarak faydal
olmakta, fakat uzun donemde kanama kontrolii
saglamamaktadir. Sistemik androjen ve progesteron
tedavide denenmis olup, yan etkileri dolayis ile hastalar
bu tedavileri kullanmak istememektedirler. Lokal dstrojen
tedavisi de denenmis olup, basar1 saglanan yalniz tek bir
olgu bildirilmistir (6,7). Tranexamic asit soliisyonunun
burun damlas: seklinde kullaniminin etkili oldugu
bildirilmistir (8). Hastalig1 ciddi olanlarda septal
dermoplasti ameliyat: yapilmaktadir (9,10).

Bizim sundugumuz olguda nasal endoskopik incelemede
yaygin telenjektazik goriinlim saptanirken, alt ve st
endoskopik incelemede ise aktif kanama odag:
saptanamamakla birlikte gaitada gizli kan (+) bulundu.
Bu yiizden vital bulgular ve hemodinamik parametreler
stabil hale gelen hastaya dahiliye konsiiltasyonu sonucu
17-b estradiol igeren preperat verilerek kontrole gelmek
iizere taburcu edildi. Sonu¢ olarak HHT, 6zellikle
tekrarlayan burun kanamalari ve aile Oykiisii olan ve
sebebi bulunamayan gastrointestinal kanamali hastalarda
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kanamanin muhtemel sebebi olarak akilda tutulmalidir.
Bu hastalara nazal endoskopi yaninda alt ve {ist
gastrointestinal sistem endoskopisi yapilmalidir.

Resim 1. Hastanin sag nazal mukozasinda gézlenen telenjicktaziler

Resim 2: Hastanin sol nazal mukozasinda gozlenen telenjicktaziler
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