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- OZET :
Hereditér hemorajik telanjiektazi seyrek olarak goriilen herediter bir hastaliktr.

Hastalarda cilt ve mukozalarda multipl telanjiektaziler, spontan kanamalar ve
Fdegz;zk derecede anemi bulunur.

Bu. makalede, klinigimizde takzp edilen bir hasta takdim edzldz Konu ilgili li-
teratilriin 15181 altinda tartigdr.

GIRIS :
_Herediter hemorajik telanjiektazi ¢ok sayida deri ve mukoza telanjiektazisi,
kanama ve pozitif aile hikiyesiyle karekterize nadir bir hastaliktir (1). En sik bu-
" run kanamalari gbriiliir ve siklikla gocukluk caginda baglar. Deri lezyonlar: yas
ilerledikge artar; 20-40 yaslar: arasinda azami sayiya ulasir (4). Hastalik otozomal
dominant gegisli, herediter bir vaskiiler malformasyondur. Teshis triadi, hemoraji,-
miiltiple telanjiektaziler ve pozitif aile hikdyesinin bulunmasidir (2,6,7).

Hastalik ilk defa’ 1864 yilinda Sutton tarafindan tanimlanmis olup 1896 da
Rendu, 1901 de Osler ve 1907 de Weber tarafindan klinik bir antite olarak kabuli
edilmistir (3). Hastalik bu 4 miiellifin adiyla da anmilir (2).

VAKA TAKDIiMi

Hasta F.D.-32 yasinda erkek, burun kanamasi, rektal kanama ve halsizlik si-
kayetleriyle klinigimize yatirildi. Hastada 5-6 yildir 15-20 giinde bir spontan bu-
run kanamalar1 ve 4-5 yildan beri yilda iki-ii¢ defa 8-10 giin kadar devam eden
rektal kanamalar oldugu 6grenildi. Bu sikayetlere ragmen hasta hi¢ doktora git-
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memig. Bir ay kadar &nce burun kanatlarinda, elmacik kemikleri iizerinde ve du-
daklarinin i¢ kisminda kirmizi renkli toplu igne bagt buyuklugunde ve Oriimeek
afma benzer dokiintiiler oldugunu fark etmis.

15 giin 6nce rektal kanamasi- olmus, bir hafta énce sikdyeti azalmus, fakat
‘halsizliginin artmast iizerine klingimize basvurmus.

Oz ve soy geemisi: Alt1 yil 6nce sarthk gecirmis. Babasinda bir ay kadar 6nce
Herediter hemorajik telanjiektazi teshis edilmis, iki kardesinde de sik- stk burun :
kanamalari oluyormus. Halas1 ayn1 hastaliktan gegen yil 6lmiis. Baba annesinde de
sik stk burun kanamasi oluyormus. (Sekil 1). Hasta evli, esi ve 2 gocugu sag ve sih-
hatliymis. '

®:Hasta kadin ,
m:- Hasta Erkek rﬁ
- Ofsaglam Kadin
0= Saglam Erkek

EI IR

Sekil H:Hastanin Aile Agaci

Fizik muayene: Ates 36,5°C, Nabiz: 94/dk ritmik, TA: 100/80 mm Hg. Kon-
jonktivalar ve cilt soluk. Burun kanatlari, orbita. alti, zigomatik ¢ikintilarin iizeri,
dudaklarin i¢ yiiziinde ve damakta 1-5 mm ¢apmda deriden kabarik olmayan te-
lanjiektaziler mevent. Uzerine lamla basing uygulandiginda kayboluyorlar. Batin
cildinde siyah noktalar seklinde lezyonlar ve kagint: izleri mevcut. Diger sistem-
ler normal. Laboratuvar tetkikleri idrar tahlili normal. -
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Hemoglobin: % 9,2 gr, eritrosit 2 700 000/mm3, hemotokrit ¢ 27, 15kosit
5000/mm3, trombosit 152000/mm3, Formiilde % 54 pargali, % 1 Eozinofil, % 1
~ Basofil, 9; 42 lenfosit, 9, 2.monosit ve trombosit +4-4-. Eritrositlerde hipokromi,
anizositoz, poikilositoz var. Hastammn kan kimyasina ait tetkikler normal simirlar
icinde. Gaitada gizli kan (+), Koagiilasyon testlerinden kanama zamani, pihtilas- -
ma zamani lacet testi, protrombin zamani, PTT, faktor VIII ve fibrinojen diizeyleri '
normal sirlar iginde. -

Goz konsiiltasyonu normal olarak degerledirildi. Cildiye konsiiltasyonunda
Gale tesbit edildi. K.B.B. konsiiltasyonunda nasal ve oral telanjiktaziler bildirildi.

Hastayaxyapllan proktoskopik muayenede internal hemoroid goriildii. Cekti—
rilen Tele, 6zefagus, mlde duodenum grafisi ve kolon grafileri normal olarak ra-
por edildi.

: TARTISMA

Hastadak1 sikiyetler, verd1g1 pozitif aile hikdyesi, genel goriiniim ve fizik mu-
ayene bulgulari ile Heredlter hemorajik telanjiektazi diigiiniildii.

Herediter hemorajik telanjlaktlzmln klasik teshis triad (6,7) yani herediter
gecis, hemorajiler ve miiltiple telanjiektaziler hastamizda mevcuttu.

Herediter hemorajik telanjiektazi (HHT) de en sik rastlanan bulgu burun
kanamasidir (1,4). Hastalarda burun kanamasmdan telanjiektazilerin ‘bulundugu
dil, agiz mukozasi, sindirim sistemi, akcigerler, gemto-unner sistem, beyin ve goz
‘i¢i kanamalar1 olabilir (4,8,10).

Hastamiz 5-6 yildan beri spontan burun kanamalar1 oldugunu belirtmisti,

Hastaliktaki lezyonlar en sik burun, miikéz membranlar dudaklar, gingiva,
yanak mukozasi, damak, dilin iki yani, yiiz, gévde, elin i¢ ve dis ylizeyinde bulu-
nur. (14) .

Hastamizdaki lezyonlar vbir aydan beri bariz olup burun kanatlarinda, burun
mukozasinda orbita altinda, zygomatik ¢ikintilar Ustiinde, dudaklarm i¢ yiiziinde
ve damakta yerlesmis bulunuyordu.

HHT de hastalarin yaklasik % 15 inde pulmoner arteriovendz fistiiller bulu- :
nur. Pulmoner arterioven6z fistiilleri olan hastalarn ¢ 33 iinde gesitli nérolojik
bulgular rapor edilmistir. Mesela bu fistiillerin komplikasyonu olarak % 5 vakada
beyin apseleri gelisir (5). Pulmoner arteriovendz fistiiller miiltipl olup hastalarda he- -
moptiziye, tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina, dispneye, siyanoza, parmaklarm
comaklagmasina, sekonder polistemiye ve degisik tipte sufllere sebep olabilir (2).

Hastamizda bu bulgularin hig biri yoktu. Solunum sxsteml muayenesmde sa-
dece seyrek bilinen raller, tesbit edilmisti.-
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HHT teshisi kolayca konabilmektedir. Bazen pozitif aile hikdyesi olmadan ve
hem ciltte hem de mukozalarin goriilebilen yerlerinde telanjiektaziler bulunmadan
gastrointestinal kanramalar meydana gelebilmektedir. Bu kanamalar sik sik tekrarla-
makta, gekilen radyografilerde herhangi bir patoloji goriilmemektedir. Boyle -
hastalarda HHT hatirlanarak endoskobik tetkik yaptirimalidir. Ciinki dikkatle
. yapilan bir endoskopik muayene telanjiektazilerin varhigmi ortaya cikarabilmek-
tedir. Mestre ve arkadaglari (1) telanjiektazileri ve pozitif aile hikdyesi olmaksizin
gastrointestinal kanama ile miiracaat eden bir gocuk ‘bildirmiglerdir. Gastro in-
testinal kanamalarda kanayan bolge basari ile rezeke edilebilmektedir (1,9). Fakat
aymi vaskiiler lezyonlar daha sonra barsagm diger kisimlarinda da goriilmekte-
dir (1). : , ’
. Hastamizda goriilen rektal kanamanin yapilan endoskoplk tetkik sonucu

hemoroide bagh oldugu analagilmigtir. ‘

Bazi hastalarda portal hipertansiyon bulgulari, cesitli tipte sirozlar, hepatik -
arter anevrizmalari ve dzofagus varis kanamalari gériilebilir: vakalarin % 6 sinda
'radyolopk olarak tesbit edilmis, duodenal iilser rapor edilmistir (67). Baz1 hasta-
larda’ ise ileri yaslarda hepatosplenomegali tesbit edilmistir (6).
 Hastamizda bunlara ait semptomlar fizik muayene ve laboratuvar bulgular
yoktu. Cektirilen baryumlu o6zefagus ve mideduodenum grafileri normal olarak
rapor edilmisti. :
HHT’li hastalarda biitiin hemorajik diatez testleri normal smirlar igindedir.
Seyrek olarak tourniquet testi (-+), kanama zamani uzun bulunabilir (2). Esham
ve arkadaglar1 HHT olan bir hastada F VIII seviyesini diigiik bulmuslard: (11).

Hastamizda yaptigimiz biitiin hemorajik diatez testleri ve F VIII seviyesi
normal smirlarda bulunmustur. -

Hastalarda degisik derecede anemiye rastlamir. Kanamalar kronik oldugundan
bu hastalarda ekseriya demir eksikligi anemisi gelisir. Bunlarda kanayan yere basi,
lokal olarak hemostatikler elektrokoogiilasyonla veya giimiis nitratla koterizasyon
stk kanamalarda &strojen, telanjlektazﬂerm rezek51yonu ve demir tedavisi

uygulanir (4).
Hastamizda anemi, demir eksﬂchgl anemisi tipinde oldugundan tedavi olarak
demir preparati verilmistir. :

. SUMMARY

Hereditary Hemorrhaglc Telang1ectas1a

Hereditary hemorrhagic telangiectasia is a rare disease inherited genetlcally
Frequently it presents with multiple skin and mucous membran telangxectamas
spontan bleedings and varying degrees of anemia.
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In this article, we presented a case and his family pedigree. The subject was
discussed under the related literature.
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