
etmiş dört yaşındaki erkek olgu, yüzünde ve oral mukozada telenji-
yektaziler ve sık burun kanaması şikâyetiyle polikliniğimize baş-
vurdu. Olgunun öz geçmişinde, iki kere mide kanaması geçirdiği ve

sık burun kanama öyküsü olduğu anlaşıldı. Olgunun bir kardeşinde de sık
burun kanaması öyküsü olduğu öğrenildi. Daha önce öksürük şikâyeti nedeni
ile çekilen torakal bilgisayarlı tomografisinde pulmoner arter anevrizması sap-
tanan olgunun dermatolojik muayenesinde; dudakta ve oral mukozada çok
sayıda telenjiyektazik damarlar görüldü (Resim 1). Bakılan tetkiklerinde demir
eksikliği anemisi saptanan olgunun trombosit sayısı ve koagülasyon testleri
normal idi. Olguya gastroenteroloji bölümü tarafından yapılan üst gastroin-
testinal sistem endoskopisinde aktif kanamaya rastlanmadı, ancak midede
çok sayıda telenjiyektaziler saptandı. Klinik bulgular ve olgunun öz geçmi-
şine dayanılarak, Osler-Weber-Rendu sendromu tanısı konuldu. Hastadan
bilgilendirilmiş onam formu alınmıştır.

Osler-Weber-Rendu sendromu (herediter hemorajik telenjiyektazi),
deri ve mukozalarda telenjiektaziler ve iç organlarda arteriyovenöz malfor-
masyonlar ile karakterize, otozomal dominant geçiş gösteren bir hastalıktır.
Bu hastalık her iki cinste eşit sıklıkta görülmektedir.1 Genel populasyonda
sıklığı 1-2:100000 olarak rapor edilmiştir. Hastaların %20’sinde negatif aile
öyküsü mevcuttur. Etiyolojisinde dokuzuncu kromozomdaki endoglin ve
12. kromozomdaki aktivin reseptör benzeri kinaz-1 genleri üzerinde du-
rulmaktadır. Bu genler, vasküler gelişim ve onarımdan sorumlu genler-
dir.1,2 Klinik tanı Curaçao kriterlerine dayanarak konulmaktadır. Ayda
üçten fazla spontan epistaksis, mukokutanöz telanjiektaziler ve aile öy-
küsü olması tanı triadını oluşturmaktadır.2

Dudak, dil, damak, nazal mukoza ve palmoplantar bölgede yerleşim
gösterebilen telenjiektaziler hastalığın tipik bulgusudur. Hastaların
%90’ında tekrarlayan burun kanamaları, %10-33’ünde sindirim sistemi ka-
namaları ve %5-10’unda beyinde arteriyovenöz malformasyonlar görüle-
bilmektedir. Gastrointestinal kanamalara genellikle 30 yaşından sonra
rastlanmaktadır.1,3 En sık karşılaşılan bulgu mukokutanöz kanamalara yol
açan telenjiyektazilerdir. Tekrarlayan kanamalardan anormal vasküler fra-
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jilitenin sorumlu olduğu düşünülmektedir. Trom-
bosit fonksiyonları, koagülasyon testleri normal
olarak bulunmaktadır. Bu hastalarda hayat bek-
lentisi nispeten iyidir, mortalite oranı %10’dan
azdır. Bu hastalığın yönetiminde, destekleyici te-
davi ve komplikasyonlardan korunmak amaçlan-
maktadır.1-3

Osler-Weber-Rendu sendromu, klinik pra-
tikte nadir görülmesi nedeni ile tanınamayabil-

mektedir, klinisyenlerin özellikle sık burun kana-
ması ve telenjiyektazileri olan hastalarda bu sen-
dromu akılda tutmaları gerekmektedir. 

FFiinnaannssaall  KKaayynnaakk

Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet,
gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme sürecinde,
çalışma ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebilecek maddi
ve/veya manevi herhangi bir destek alınmamıştır.

ÇÇııkkaarr  ÇÇaattıışşmmaassıı

Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, her-
hangi bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer du-
rumları yoktur.

YYaazzaarr  KKaattkkııllaarrıı

Bu çalışma tamamen yazarın kendi eseri olup, başka hiçbir
yazar katkısı alınmamıştır.
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KAYNAKLAR

RESİM 1: Dudakta ve oral mukozada çok sayıda telenjiyektazik damarlar görül-
mektedir.
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