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Herediter Hemorajik Telenjiektazi

OZET

Bir Herediter Hemorajik Telenjiekta-
zi olgusu sunulmug ve litaretiir gézden ge-
girilmigtir.

SUMMARY

A case of Hereditary Haemerrhagic
Telengiectasia is presented and the litera-
ture is reviewed.

Herediter Hemorajik Telenjiektazi
hastalig1 ilk tarif edenlerin isimlerine at-
fen '"'Sutten-Osler-Rendu-Weber" veya
"Osler-Rendu-Weber"' hastalig: olarakta
isimlendirilmektedir.

Hastahik ailevidir. Otosomal domi-
nant kalitim gosterir' +2+%-7. Bazan lez-
yonlar dikkati cekmeyebilecek dl¢iide az
olabilir. Bundan dolay: bazi hastalarda
ailevi hikaye % 20 oraninda ortaya ¢ika-
rilmayabilir® . Bir ailede hastalifin baslan-
gic yasi hemen daima aym olmakta ve her
iki cinste de goriilmektedir®.

Histolojik arastirmalarda genig, dii-
zensiz, ince duvarli kan damarlar1 bulunur
Fakat bunun patogenezi heniiz belirlene-
memistir® . Bununla birlikte bazi teoriler
vardir! -4-¢.7,

Hastalikta 3 ana belirti vardir

1- Ailevi hikaye.

2. Kapillerlerin ve arteriollerin genis-

2.3,.4.

Z.PALALI (¥)
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lemesine bagl ''Telenjiektaziler ve nodiil-
ler".

3- Sik sik tekrarlayan burun kanama-
lan hastalifin ilk ve onemli belirtisidir.
Ancak hastalarin % 10'unda goriilmez®.
Cocuklukta gebelikte, yetigkin c¢agda
baslarsa da, ¢ofunlukla piibertede ortaya
cikar.

Derideki telenjiektaziler genellikie
piiberteden once goriilmezler. Daha ¢ok
3. veya 4. dekadda ortaya cikar. Herbir
lezyon ya linear veya nokta (punctatae)
bi¢iminde olup, bazan ag (spider) gibidir.
Bazan nodiier lezyonlarda bulunabilir.
Ancak nodiiler lezyonlar bulunsalar bile
az sayidadirlar. Digerleri ise ¢ok sayida-
dir. Deride, yiizde, dudaklarda, ellerde ve
parmaklarda yerlegirler. Miikozalar da tu-
tar. En ¢ok burun septumu, agiz, nazofa-
renks, gastrointestinal trakt ve dilde yer-
legir. Ayrica anevrizmalara yol acar. Yer-
lesim yerine bagh olarak burun kanamasi,
hematemez, melana,hemoptizi, hematiiri,
retinal ve serebral kanamalar ile diger kii-
nik veriler ortaya gikabilir’ -2+ +%.5.6.7
Hastaligin klinigi ve seyri kanamanin go-
riildiigii yere ve siddetine veya sikhifina
baghdir.

Kesin tam ic¢in: Hikdye ve lezyonla-
rin morfolojisi genellikle yeterlidir? -7

Ug ana belirti gosteren bu hastalifin

(*)  Bursa Universitesi Tip Fakiiltesi Deri Hastahklar Kiirsiisii Dogenti
(**) Bursa Universitesi Tip Fakiiltesi Deri Hastaliklar Kiirsiisii Uzmant
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stk gorilmemesi, T.B.T.AK.'m verdigi
bilgiye dayanarak yerli literatiirde bu has-
talik hakkinda yaymn bulunmamasi, Osler-
Rendu-Weber hastalif1 kesin tamsi konan
bir olgunun yaymnlanmasini uygun gordiik.

OLGU

E. T., Kadin, 25 yasinda, Ev kadmni,
13/12/1978 tarihinde 111.109 Protokol
No. ile klinigimize yatinldi.

Yapilan dermatolojik muayenede du-
daklarda ve dilde 0,1 em ¢apta, mor-mavi
renkte telenjiektaziler goriildii. Hasta ver-
digi anamnezde cocuklugundan itibaren
sik tekrarlayan burun kanamas ile birlik-
te bu deri bulgularinin olustugunu ifade
etmektedir. Ayrica babasinda da ayni has-
taligin meveut oldugunu ve 40 yasinda
gastrointestinal kanama ile vefat ettigini,
8 yagindaki erkek ¢ocugunda da aym has-
taligin mevecut oldugunu belirtti. Cocugu-
nun dermatolojik muayenesinde agz ici
miikozasinda 0,1 cm ¢apta mor-mavi renk
te telenjiektaziler ve burun kanamasi hi-
kayesi gozlendi. Hastanin aile agaci cizi-
lerek, hastahifin intikal gekli arastmrild:
ancak kesin bir sonuca vanlamadi.

Laboratuar verileri :

Eritrosit : 4.260.000.

Lokosit : 8.600.

Hemoglobin : % 13,2 gr.

Hematokrit : % 40

Kanama zamam : 4 dakika.

Pihtilagma zamami : 6 dakika.

Protrombin aktivitesi :% 100

Protrombin zamani1 : 13 saniye

Trombosit :156.000.

Kan ¢okme hiz1 :6-12-30 mm.

I¢ Hastaliklan, Noroloji, Gogiis has-
taliklar1 yOniinden incelenmesinde pato-
lojik bulgu saptanmamigtir.

Boylece :

— Babasinda da burun kanamasi, deri bul-
gulari ve gastro intestinal kanama.

— Cocuklugundan itibaren sik sik tekrar-
layan burun kanamasi.
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— Dudaklarda ve dilde telenjiektaziler.
— 8 yasindaki erkek cocugunda da sik
tekrarlayan burun kanamasi anamnezi ve
agiz ici miikozasinda telenjiektaziler goz-
lenen bir ''Osler-Weber—Rendu'' olgusunu
literatiir verileriyle kargilastirarak incele-
dik.
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