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OZET

Herediter Hemorajik  Telenjiektazi (HHT) veya  Osler-
Weber-Rendu hastaligi,  otozomal dominant gecisli, deri,
mukoza ve i¢ organlann vaskiler bir anomalisidir (1,2).
Hastaligin tipik lezyonu olan, 1-4 mm c¢aplh telenjiekiaziler
siklikla dudak, dil, damak, nasal mukoza, kulak, el igi,
ayak tabani, parmak ve trnak yataklanna yerlegir.  Hasta-
hga pulmoner, serebral, gastrointestinal, genltoliriner sis-
tem, karaciger, dalak, bdbrek ve retina patolojileri eglik
edebilir  (1-3).

Poliklinigimize  tipik deri bulgularyla bagvuran ve ya-
pilan radyolojik tetkiklerinde sag akciger orta lobda arterio-
venéz  malformasyon HHT olgusu sunul-
maktadir.
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HHT dominant kalitimla gecen deri, mukoza, gast-
rointestinal ve genitolriner traktusu ve daha az olarak
da i¢ organlari ve beyni tutabilen vaskiiler bir anomali-
dir (1,2), Gocukluk ¢aglarinda baslayan hastalik codun-
lukla tekrarlayan dis eti ve burun kanamalari ile dikkati
ceker. Hastaligin tipik lezyonu; siklikla dudak, dil, da-
mak, nasal mukoza, kulak, el ici, ayak tabani, parmak
ucu ve tirnak yataklarina yerlesen, 1-4 mm ¢apinda ve
o6rimcek agr goériniminde, makdl veya papiul dia-
zeyinde olabilen telenjiektazilerdir (3). Bu lezyonlar sik-
likla orta yaslarda, nadiren pubertede ortaya c¢ikar ve
yasla birlikte artma egilimi g&sterir (2).
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SUMMARY

Hereditary = Hemorrhagic
ber-Rendu Disease, a

Telangiectasia or Osler-We-
vascular anomaly transmitted as

an autosomal dominant trait, affect the skin, mucous
membrane and viscera. The diagnostic lesion is small,
macular or papular, usually punctate telangiectasia. They

most likely develop on the lips, tongue, palate, nasal mu-
cosa, ears, palms, fingertips, nail beds and sole. Similar
lesions and arterio-venous = malformations may occur on
pulmoner and cerebral system, gastrointestinal and geni-
tourinary tract, liver, spleen, kidney and retina.

We report a 49-yearold female with Hereditary He-
morrhagic Telangiectasia. She had typical skin
associated with arterio-venous

lesions

pulmonary malformation.
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Hastalarin %90'inda gorilen kanamalar, hastaligin
esas bulgusudur. Burun kanamalari oral, gastro-
intestinal, genito-lriner ve pulmoner kanamalardan da-
ha siktir. Beyin retina ve deri kanamalari ise nadiren
goralar (1-3).

Burada, tipik deri ve mukozal bulgulari ve akciger
tutulumu olan bir HHT olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Poliklinigimize ylzinde ve ellerinde giderek sayila-
ri artan kirmizi lekeler nedeniyle basvuran olgumuz 49
yasinda bir kadindi. Yakiniminin 20 yildir mevcut ol-
dugunu ve bu lekelerin sayisinin giderek arttigini ifade
ediyordu. Dudaklarda ve agiz etrafinda baslayan leke-
ler, daha sonra yanaklarda, dilde ve az sayida da el-
lerde ortaya ¢ikmisdi. Hastanin ayrintili olarak alinan
anamnezinde Ozellikle gocukluk c¢aglarinda ¢ok sik ol-
mak Uzere burun kanamalarinin oldugu 6grenildi. Anne-
sinde de benzer yakinimin oldugu ve pulmoner hiper-
tansiyon nedeniyle kaybedildigi 6¢grenildi.
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Hastanin yapilan dermatolojik muayenesinde; du-
daklarda, dilde (6zellikle dil ucunda yogunlasan) ve
malar bdlgelerde 2-3 mm c¢apli, ¢cok sayida, deri se-
viyesinde kirmizi mor renkte telenjiektaziler saptandi
(Sekil 1). Kollarda ve ellerde de az sayida benzer lez-
yonlar mevcuttu. Hastanin diger deri bdlgeleri ve deri

ekleri muayeneleri normal olarak saptandi.

Hastanin yapilan laboratuvar tetkiklerinde demir
eksikligi anemisiyle uyumlu (Hb: 11.1 gr/dl, hema-
tokrit: 33, Fe'': 40 ug/dl, Fe' " baglama kapasitesi:
225 wug/dl, ferritin: 7 ng/ml) anemi disinda patoloji
saptanmadi.

Hastanin c¢ekilen P-A akciger grafisinde patolojik
bulgu saptanmadi. Bilgisayarli toraks tomografisinde
(BT) ise sag akciger orta lob medial segmontte arterio-
vendz malformasyon saptandi. Bu bulgu dinamik BT
(Sekil 2) ve BT-anjiografi ile dogrulandi (Sekil 3). Bilgi-
sayarli beyin tomografisi normal olarak degerlendirildi.
Yapilan batin ve pelvik ultrasonografilerinde patolojik
bulgu saptanmadi. Demir eksikligi anemisi igin tedavi
verilen hastanin pulmoner arterio-vendéz malformasyonu

hastanemiz Go&égius Cerrahisi Anabilim Dali tarafindan

lobektomi ile eksize edildi.

Sekil 1. Dudaklarda, dilde (6zellikle dil ucunda yogunlagan) bu-
run ve malar bélgede telenjiektaziler.

Sekil 2.
siyonunu takiben yogun ve devaml vaskiiler opaklagsmayi gdste-
riyor.

Dinamik BT. Dansite 6lgiimleri, kontrast madde enjek-
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Sekil 3.
formasyon.

BT-anjiografi. Parakardiyak sahada arterioven6z mal

TARTISMA

Hastaligin i¢ organlara ait bulgulari prognoz agisin-
dan ¢ok daha o&nemlidir (3). Hastalikta splenomegali,
pulmoner veya serebral arterio-vendz fistil ve retinal
anevrizmalar gorilebilmektedir. Ayrica hepatomegali ve
sirozla birlikte karacigerde telenjiektaziler ve arterio-ve-
néz anastomozlara rastlanmistir (2,3). Aort kavsindeki,
splenik veya hepatik arterlerdeki anevrizmalarda damar
duvarlarinin ince olmasi nedeniyle spontan riiptire faz-
laca bir egilim vardir (1,4). Hastamizin pulmoner arterio-
vendéz malformasyonu (AVM) sekil olarak nodiiler go-
rinti vermekte ve lezyona giren ve ¢ikan damarlar se-
cilebilmektedir. Dinamik incelemede, opak madde en-
jeksiyonunu takiben lezyonun yodun ve devamli opa-
klagsmasi AVM lehinedir. Bunun disinda vaskiler lez-

yon saptanmamisgtir.

Pulmoner arterio-ven6z malformasyonlar olgularin
yarisinda gozlenmektedir. Bu gibi durumlarda ekstremi-
telerde siyanoz ve parmaklarda da tamur comag! gori-
nimu vardir. Nefes darligi ve hemoptiziler, toraks agrila-
ri, anoksemiden ileri gelen ndérolojik bozukluklar, kalpte
dilatasyon ve dekompanzasyon sonucu 6lime yol aga-
bilir. Stk rastlanan bulgulardan biri de hepato-splenik
sklerozdur. Karaciger ve dalagin interstisyel dokusunda
kapillerleri ilgilendiren bir herediter anjioplasti séz konu-
su oldugundan bu organlar biyimdistir. Sindirim siste-
minde de telenjiektaziler, anevrizmalar ve yaygin an-
jiomlar goézlenmistir. Pulmoner ve intrakranial arterio-
venoOz fistlller ve bunlara badlhh kanamalar 6lime neden
olabilir (3). Olgumuzda son 10 yildir var olan ve eforla
gelen nefes darligi yakinimi vardi.
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Hastalarin hematolojik tetkiklerinde hemorajilere ve
kronik kan kaybina bagli demir eksikligi anemisi ge-
lismektedir (1). Sik epistaxis ataklari tarif eden olgu-
muzda da demir eksikligi anemisi vardi.

Hastaligin tanisi telenjiektazilerin goérilmesi, kana-
ma anamnezi ve radyolojik tetkiklerle konur. Ayirici ta-
nida vaskller nevuslar, anjiomlar, anjiokeratomlar, an-
jioma serpijinosum, ataksi telenjiektazi, jeneralize esan-
siyel telenjiektazi, unilateral nevoid telenjiektazi sendro-
mu, herediter benign telenjiektazi ve spider anjiomalar
distdndlmelidir (1,5).

'Tedavinin esasini kanamanin kontroli ve kaybedi-
len kanin yerine konmasi teskil eder. Burun kanama-
sinda gegici tampon konabilir, kimyasal veya elektro-
koagilasyon wuygulanabilir. Slstemik 0&strojen tedavisi
onerilebilir (2,4).
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