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Herediter Hemorajik Telanjiektazi:
Gec Tani Almis Bir Olgu

A Case of Late Diagnosed Hereditary
Haemorrhagic Telangiectasia

Sayin Editor,

Herediter hemorajik telen jiektazi (HHT, Rendu-Weber-Osler sendromu), otozomal
dominant kalitim gosteren deri, mukoza ve i¢ organlari tutabilen vaskiler bir displazidir
(1). Her iki cinsiyette esit siklikta gorilur ve insidansi 1-2/100.000dir. Etiyopatogenezinde
vaskduler endotelyal biiylime faktoriinlin artisi sonucunda endotel hiicre proliferasyonu ve
migrasyonunun stimilasyonu ile buna bagli artmis anjiyogenez sorumlu tutulmaktadir (2) .

GOgus hastaliklar kliniginde pndémoni tanisi ile yatmakta olan 82 yasinda erkek hasta,
el iclerindeki kirmizi noktalanmalar nedeni ile konsiilte edildi. Hastanin el iclerinde, dil
ucunda, dudak mukozasinda ve alin bolgesinde telanjiektaziler mevcuttu (Resim 1 ve 2).
Hikayesinden ellerindeki lezyonlarin yillardir var oldugu ve herhangi bir sikinti yaratmadigi
ogrenildi. Ayrintili sorgulamada, genclik caglarinda sik ve yogun burun kanamalari oldugu
ogrenildi. Hastanin annesinde ve erkek kardesinde de benzer telanjiektaziler ve burun
kanamasi Oyklsl mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde demir eksikligi anemisi saptandi.
Hastadan istenen g6z konsiiltasyonunda patolojik bulgu olmadigi belirtildi. Tipik deri
lezyonlari, aile hikayesinin olmasi ve burun kanamalari nedeni ile hastaya HHT tanisi
konuldu. ileri tetkiklerde, akciger tomografisi, batin ultrasonografisi ve kraniyal manyetik
rezonans incelemelerinde malformasyona rastlanmadi. Gastrointestinal sistem endoskopik
tetkiklerinde herhangi bir patoloji yoktu.

Rekiirren burun kanamalari HHT’nin en sik bulgusu olup, %60-98 oraninda gorulir. Hastalar
siklikla 30 yas altinda siddetli ve sik burun kanamasi nedeni ile tani almaktadirlar (2).
Hastaligin deri bulgulan dudak, dil mukozasi, nazal mukoza, el icleri ve ayak tabanlarinda
yerlesen telanjiektazilerdir (3). HHT'li hastalarda nazal, gastrointestinal, genitolriner ve
pulmonerkanamalarinyanisira, beyin ve hepatik sistemlerde arteriyoven6z malformasyonlar
gorilebilir. Deri ve mukozalardaki telanjiektaziler siklikla semptomsuz olmakla birlikte

Resim 1. Hastanin el iclerindeki telanjiektazilerin
goriiniimii
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Resim 2. Hastanin dudak ve oral
telanjiektazik lezyonlarin goriiniimii

mukozasindaki

nadiren spontan kanamalar gorilebilir veya kozmetik sorun
yaratabilir (4). Hastaligin tanisi Curagao kriterleriile koyulur. Bu
kriterler dil, oral kavite, parmaklar ve burun gibi karakteristik
bolgelerde multipl telanjiektaziler, spontan ve tekrarlayici
burun kanamasi, viseral arteriyovendz displaziler ve birinci
derece akrabalarda HHT hikayesi olmasidir. Kriterlerden

Uclnln olmasi ile kesin tani, ikisinin olmasi ile muhtemel
tani koyulur (5). HHT tedavisinde vaskdler displazilerin sebep
oldugu kanamalarin kontrol edilmesi esastir (3).

Olgumuz, daha 6nce burun kanamalari ve deri lezyonlar
nedeni ile hastaneye basvurmamis ve goégus hastaliklari
boliminin dermatoloji konslltasyonu sonucu 82 yasinda
tani almistir. Hastaya herhangi bir sikayet vermemesine
ragmen tipik deri bulgulari HHT tanisinda dnemli yer tutar.
Avuc icleri ve adiz mukozasinda telanjiektaziler goriilen
hastalarda kanama Oykiisii sorgulanmali ve muhtemel diger
anjiyodisplaziler agisindan arastiriimahdir.
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