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Ö Z E T 

Herediter Hemorajik Telenjiektazi (HHT) veya Osler-

Weber-Rendu hastalığı, otozomal dominant geçişli, deri, 

mukoza ve iç organların vasküler bir anomalisidir (1,2). 

Hastalığın tipik lezyonu olan, 1-4 mm çaplı telenjiektaziler 

sıklıkla dudak, dil, damak, nasal mukoza, kulak, el içi, 

ayak tabanı, parmak ve tırnak yataklarına yerleşir. Hasta­

lığa pulmoner, serebral, gastrolntestinal, genltoüriner sis­

tem, karaciğer, dalak, böbrek ve retina patolojileri eşlik 

edebilir (1-3). 

Polikliniğimize tipik deri bulgularıyla başvuran ve ya­

pılan radyolojik tetkiklerinde sağ akciğer orta lobda arterio-

venöz malformasyon saptanan bir HHT olgusu sunul­

maktadır. 
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S U M M A R Y 

Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia or Osler-We-

ber-Rendu Disease, a 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-year-old female with Hereditary He­

morrhagic Telangiectasia. She had typical skin lesions 

associated with pulmonary arterio-venous malformation. 

K e y w o r d s : Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia, Rendu-
Osler-Weber Disease, Case report 
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H H T dominan t ka l ı t ım la g e ç e n der i , m u k o z a , gast-

ro intest inal ve gen i toür iner t rak tusu ve d a h a az o larak 

da iç organ lar ı ve beyn i tu tabi len vaskü le r bir anoma l i ­

dir (1,2) , Çocuk luk çağ la r ında baş layan hasta l ık ç o ğ u n ­

lukla tekrar layan diş eti ve burun kanamala r ı i le d ikkat i 

çeker . Hasta l ığ ın t ipik l ezyonu ; s ık l ık la dudak , d i l , d a ­

m a k , nasa l m u k o z a , kulak, e l içi, ayak t a b a n ı , p a r m a k 

ucu ve t ı rnak ya tak la r ına yer leşen , 1-4 mm ç a p ı n d a ve 

ö r ü m c e k a ğ ı g ö r ü n ü m ü n d e , m a k û l v e y a p a p ü l d ü ­

zey inde o labi len te lenj iektazi lerdi r (3) . Bu lezyonlar s ık­

l ıkla or ta yaş la rda , nadi ren puber tede o r taya ç ıkar ve 

yaş la bir l ikte a r t m a eği l imi göster i r (2). 
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Hasta lar ın % 9 0 ' ı n d a görü len kanama la r , has ta l ı ğ ın 

e s a s b u l g u s u d u r . B u r u n k a n a m a l a r ı o r a l , g a s t r o -

intest inal , gen i to-ür iner ve p u l m o n e r k a n a m a l a r d a n d a ­

ha sıkt ı r . Bey in ret ina ve der i k a n a m a l a r ı ise nad i ren 

görü lür (1-3) . 

Bu rada , t ipik deri ve m u k o z a l bu lgu lar ı ve akc iğe r 

tu tu lumu o lan bir H H T o lgusu sunu lmak tad ı r . 

OLGU 
Pol ik l in iğ imize y ü z ü n d e ve e l ler inde g iderek s a y ı l a ­

r ı ar tan k ı rm ız ı lekeler neden iy le başvu ran o l g u m u z 49 

y a ş ı n d a bir k a d ı n d ı . Y a k ı n ı m ı n ı n 2 0 y ı ld ı r m e v c u t o l ­

d u ğ u n u ve bu lekeler in s a y ı s ı n ı n g iderek ar t t ığ ın ı i fade 

ed iyo rdu . Dudak la rda ve ağ ız e t ra f ı nda baş layan l eke ­

ler, d a h a s o n r a y a n a k l a r d a , d i lde ve az s a y ı d a da e l ­

lerde o r taya ç ı k m ı ş d ı . Has tan ın ayr ın t ı l ı o larak a l ı nan 

a n a m n e z i n d e özel l ik le çocuk luk ç a ğ l a r ı n d a çok s ık o l ­

m a k üzere bu run k a n a m a l a r ı n ı n o lduğu öğren i ld i . A n n e ­

s inde de benzer y a k ı n ı m ı n o lduğu ve p u l m o n e r h iper ­

tans iyon neden iy le kaybedi ld iğ i öğren i ld i . 
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Has tan ın yap ı lan dermato lo j i k m u a y e n e s i n d e ; du ­

d a k l a r d a , d i lde (öze l l i k le di l u c u n d a y o ğ u n l a ş a n ) v e 

ma la r bö lge le rde 2-3 mm çap l ı , ç o k s a y ı d a , der i se­

v i yes inde k ı rm ız ı m o r renk te te len j iek taz i le r s a p t a n d ı 

(Şeki l 1). Ko l la rda ve e l lerde de az s a y ı d a benzer lez-

yonlar mevcu t tu . H a s t a n ı n d iğer deri bölgeler i ve deri 

ekler i muayene le r i no rma l o larak sap tand ı . 

H a s t a n ı n y a p ı l a n l a b o r a t u v a r te tk i k le r inde d e m i r 

e k s i k l i ğ i a n e m ı s ı y l e u y u m l u ( H b : 11.1 g r / d l , h e m a -

tokr i t : 3 3 , F e + + : 4 0 u g / d l , F e + + b a ğ l a m a kapas i tes i : 

2 2 5 u g / d l , f e r r i t i n : 7 n g / m l ) a n e m i d ı ş ı n d a pa to lo j i 

sap tanmad ı . 

H a s t a n ı n çek i len P-A akc iğer graf is inde patoloj ik 

bu lgu s a p t a n m a d ı . B i lg isayar l ı t o raks t o m o g r a f i s i n d e 

(BT) ise sağ akc iğer or ta lob med ia l segmon t te arter io-

v e n ö z m a l f o r m a s y o n s a p t a n d ı . Bu bu lgu d inamik BT 

(Şeki l 2) ve BT-anj iograf i ile doğru land ı (Şeki l 3 ) . Bilgi­

sayar l ı bey in tomogra f i s i n o r m a l o larak değer lendi r i ld i . 

Y a p ı l a n ba t ın ve pelv ik u l t rasonogra f i le r inde patolo j ik 

bu lgu s a p t a n m a d ı . Demi r eksikl iği anemis i için tedavi 

ver i len has tan ın p u l m o n e r ar ter io -venöz m a l f o r m a s y o n u 

has tanemiz G ö ğ ü s Cer rah is i Anab i l im Dal ı t a ra f ından 

lobektomi ile eks ize edi ldi . 

Şekil 1. Dudaklarda, dilde (özellikle dil ucunda yoğunlaşan) bu­
run ve malar bölgede telenjiektaziler. 

Şekil 2. Dinamik BT. Dansite ölçümleri, kontrast madde enjek­
siyonunu takiben yoğun ve devamlı vasküler opaklaşmayı göste­
riyor. 

ER ve Ark . 

BİR HER E DİTER HEMORAJİK TELANJİEKTAZİ OLGUSU 

Şekil 3. BT-anjiografi. Parakardiyak sahada arterıovenöz mal 
formasyon. 

TARTIŞMA 
Hasta l ığ ın iç o rgan la ra ait bu lgu lar ı p r o g n o z a ç ı s ı n ­

dan ç o k d a h a öneml id i r (3 ) . Has ta l ı k ta s p l e n o m e g a l i , 

p u l m o n e r v e y a serebra l a r te r i o -venöz f is tü l ve ret ina l 

anevr izmalar görü leb i lmekted i r . A y r ı c a h e p a t o m e g a l i v e 

s i rozla bir l ikte ka rac iğe rde te len j iek taz i ler ve ar te r io -ve­

nöz a n a s t o m o z l a r a ras t lanmış t ı r (2 ,3) . Aor t kavs indek i , 

splenik v e y a hepat ik ar ter lerdek i a n e v r i z m a l a r d a d a m a r 

duvar la r ın ın ince o l m a s ı neden iy le spon tan rüp tü re faz ­

laca bir eği l im vard ı r (1,4) . H a s t a m ı z ı n p u l m o n e r ar ter io -

venöz m a l f o r m a s y o n u ( A V M ) şeki l o la rak n o d ü l e r gö ­

rüntü v e r m e k t e ve l e z y o n a g i ren ve ç ı kan d a m a r l a r s e ­

ç i lebi lmektedi r . D inamik i n c e l e m e d e , o p a k m a d d e e n ­

jeks i yonunu tak iben lezyonun y o ğ u n v e d e v a m l ı o p a -

k laşmas ı A V M lehinedir . B u n u n d ı ş ı n d a v a s k ü l e r lez-

yon s a p t a n m a m ı ş t ı r . 

Pu lmoner a r te r io -venöz m a l f o r m a s y o n l a r o lgu la r ın 

y a r ı s ı n d a göz lenmek ted i r . Bu gibi d u r u m l a r d a e k s t r e m i -

te lerde s iyanoz v e p a r m a k l a r d a d a t a m u r ç o m a ğ ı g ö r ü ­

n ü m ü vard ı r . Ne fes dar l ığ ı ve hemopt iz i le r , t o r a k s ağ r ı l a ­

r ı , a n o k s e m i d e n ileri ge len nöro lo j ik bozuk luk la r , ka lp te 

d i la tasyon v e d e k o m p a n z a s y o n s o n u c u ö l ü m e yo l a ç a ­

bilir. S ı k ras t lanan bu lgu la rdan biri de h e p a t o - s p l e n i k 

sk lerozdur . Karac iğer ve d a l a ğ ı n in terst isyel d o k u s u n d a 

kapil ler leri İ lg i lendiren bir hered i te r an j iop last i söz k o n u ­

su o l d u ğ u n d a n bu o rgan la r b ü y ü m ü ş t ü r . S ind i r im s is te­

minde de te lenj iektazi ler , a n e v r i z m a l a r ve y a y g ı n a n -

j iomlar göz lenmiş t i r . P u l m o n e r ve in t rak ran ia l a r te r io -

venöz fistüller ve bun la ra bağl ı k a n a m a l a r ö l ü m e n e d e n 

olabil ir (3). O l g u m u z d a son 10 y ı ld ı r va r o lan ve e for la 

ge len nefes dar l ığ ı y a k ı n ı m ı v a r d ı . 
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Hasta lar ın hemato lo j ik te tk ik ler inde hemora j i le re ve 

kronik k a n k a y b ı n a bağ l ı d e m i r eks ik l iğ i anemis i ge ­

l işmektedi r (1) . S ı k ep is tax is a tak lar ı tarif e d e n o lgu ­

m u z d a da demir eksikl iği anemis i va rd ı . 

Hasta l ığ ın tan ıs ı te lenj iektazi ler in gö rü lmes i , kana­

ma a n a m n e z i ve radyoloj ik tetkik ler le konur . Ay ı r ı c ı t a ­

n ıda vaskü ler nevuslar , anj iomlar , an j iokera tomlar , a n -

j i oma serp i j inosum, a taks i te lenj iektaz i , jenera l ize e s a n -

siyel te lenj iektazi , uni lateral nevo id te lenj iektaz i sendro-

m u , heredi ter ben ign te lenj iektazi ve sp ider an j iomalar 

düşünülmel id i r (1,5). 

' T e d a v i n i n esas ın ı k a n a m a n ı n kont ro lü ve kaybed i ­

len kan ın yer ine k o n m a s ı teşki l eder. Burun k a n a m a ­

s ında geçic i t a m p o n konabi l i r , k imyasa l v e y a e lekt ro-

k o a g ü l a s y o n uygu lanab i l i r . S l s tem ik ös t ro jen tedav is i 

öneri lebi l i r (2,4). 
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