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Osler-Weber-Rendu Sendromu
Osler-Weber-Rendu Syndrome

etmis dort yagindaki erkek olgu, yiiziinde ve oral mukozada telenji-

yektaziler ve sik burun kanamas: sikayetiyle poliklinigimize bas-

vurdu. Olgunun 6z ge¢misinde, iki kere mide kanamas: gecirdigi ve
sik burun kanama 6ykiisti oldugu anlasildi. Olgunun bir kardesinde de sik
burun kanamasi dykiisii oldugu 6grenildi. Daha 6nce 6ksiiriik sikayeti nedeni
ile gekilen torakal bilgisayarli tomografisinde pulmoner arter anevrizmasi sap-
tanan olgunun dermatolojik muayenesinde; dudakta ve oral mukozada ¢ok
say1da telenjiyektazik damarlar goriildii (Resim 1). Bakilan tetkiklerinde demir
eksikligi anemisi saptanan olgunun trombosit sayis1 ve koagtilasyon testleri
normal idi. Olguya gastroenteroloji boliimii tarafindan yapilan {ist gastroin-
testinal sistem endoskopisinde aktif kanamaya rastlanmadi, ancak midede
cok sayida telenjiyektaziler saptandi. Klinik bulgular ve olgunun 6z ge¢mi-
sine dayanilarak, Osler-Weber-Rendu sendromu tanist konuldu. Hastadan
bilgilendirilmis onam formu alinmistir.

Osler-Weber-Rendu sendromu (herediter hemorajik telenjiyektazi),
deri ve mukozalarda telenjiektaziler ve i¢ organlarda arteriyovenéz malfor-
masyonlar ile karakterize, otozomal dominant ge¢is gosteren bir hastaliktir.
Bu hastalik her iki cinste esit stklikta goriilmektedir.! Genel populasyonda
siklig1 1-2:100000 olarak rapor edilmistir. Hastalarin %20’sinde negatif aile
oykiisit mevcuttur. Etiyolojisinde dokuzuncu kromozomdaki endoglin ve
12. kromozomdaki aktivin reseptdr benzeri kinaz-1 genleri tizerinde du-
rulmaktadir. Bu genler, vaskiiler gelisim ve onarimdan sorumlu genler-
dir."? Klinik tan1 Curagao kriterlerine dayanarak konulmaktadir. Ayda
ucten fazla spontan epistaksis, mukokutanoz telanjiektaziler ve aile oy-
kiisti olmasi tani triadini olusturmaktadir.?

Dudak, dil, damak, nazal mukoza ve palmoplantar bolgede yerlesim
gosterebilen telenjiektaziler hastalifin tipik bulgusudur. Hastalarin
%90’ 1nda tekrarlayan burun kanamalari, %10-33’iinde sindirim sistemi ka-
namalar1 ve %5-10"unda beyinde arteriyovendz malformasyonlar goriile-
bilmektedir. Gastrointestinal kanamalara genellikle 30 yasindan sonra
rastlanmaktadir."® En sik kargilagilan bulgu mukokutanéz kanamalara yol
acan telenjiyektazilerdir. Tekrarlayan kanamalardan anormal vaskiiler fra-
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RESIM 1: Dudakta ve oral mukozada ¢ok sayida telenjiyektazik damarlar géril-
mektedir.

jilitenin sorumlu oldugu diistiniilmektedir. Trom-
bosit fonksiyonlari, koagiilasyon testleri normal
olarak bulunmaktadir. Bu hastalarda hayat bek-
lentisi nispeten iyidir, mortalite orani %10’dan
azdir. Bu hastaligin yénetiminde, destekleyici te-
davi ve komplikasyonlardan korunmak amaclan-
maktadir.”?

Osler-Weber-Rendu sendromu, klinik pra-
tikte nadir goriilmesi nedeni ile taninamayabil-

mektedir, klinisyenlerin 6zellikle sik burun kana-
mast ve telenjiyektazileri olan hastalarda bu sen-
dromu akilda tutmalar1 gerekmektedir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, t1bbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme stirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.

Yazar Katkilar1

Bu ¢alisma tamamen yazarin kendi eseri olup, baska hi¢cbir

yazar katkis: alinmamistir.
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