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Özet
Rendu-Osler-Weber Hastal›¤› (herediter hemorajik telenjiyektazi) otozomal dominant familyal angiyogenezis hastal›¤› olup; viseral
organlar ve santral sinir sisteminde vasküler malformasyonlar, çok say›da dermal, mukozal, viseral telenjiyektaziler ve bunlara efllik
eden tekrar eden kanamalar ile karakterizedir. Epistaksis en s›k görülen kanama olup gastrointestinal sistem kanamas›, hematüri ve
hemoptizi de görülebilir. Kapiller yata¤› atlayan arteriyo-venöz malformasyonlar yayg›nd›r (gastrointestinal, pulmoner, nörolojik).
Klasik herediter hemorajik telenjiyektazide klasik üçlü; telenjiyektazi, rekürren epistaksis, aile öyküsüdür. Hastalar tekrarlayan burun
kanamalar›, serebrovasküler olaylar, gastrointestinal sistem kanamas›, perikardiyal effüzyon-tamponad, miyokardial iskemi, hemoptizi,
hemotoraks, paradoksal emboli, senkop gibi birçok klinik tablo ile acil servislere baflvurabilirler. Biz bu olguyla Rendu-Osler-Weber
hastalar›n›n klinik baflvuru ve acil servis yönetimi konusunda acil hekimlerini bilgilendirmeyi amaçlad›k.

Anahtar kelimeler: Rendu osler weber, acil servis

PRESENTATION OF  A RENDU-OSLER-WEBER PATIENT TO EMERGENCY DEPARTMENT

Summary
Rendu-Osler-Weber disease (hereditary hemorrhagic telangiectasia) is an autosomal dominant familial angiogenesis disorder which
presents with the clinical consequences of vascular malformations in mucocutaneous tissues, visceral organs and central nervous system.
The disorder is characterized with multiple dermal, mucosal, visceral telengiectasies and accompanying bleeding. Bleeding mostly
presents with epistaxis but gastroenteric, urinary or airway bleeding may also occur. Arteriovenous malformations which cause capillary
bypass are quite frequent (gastrointestinal, pulmonary, neurologic). Classical triad is telengiectasy, recurrent epistaxis and family history.
Patients may present in many different forms such as recurrent epistaxis, cerebrovascular events, gastrointestinal bleeding, pericardial
effusion or tamponade, myocardial ischemia, haemoptysis, haemothorax, paradoxical emboli, and syncope. We report a case of
uncommon clinical manifestation and management of Rendu-Osler-Weber patient who was admitted to emergency department.
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Girifl
Rendu-Osler-Weber (ROW) Hastal›¤› (herediter hemorajik
telenjiyektazi (HHT)) sistemik otozomal dominant familyal
angiyogenezis hastal›¤› olup; mukokutanöz dokular, viseral
organlar ve santral sinir sisteminde vasküler
malformasyonlarla sonuçlan›r(1). Bu, organ sistemlerinde
burun kanamas› ve gastrointestinal sistem (G‹S)
kanamas›ndan iskemik serebrovasküler olaylara kadar
genifl bir yelpazede klinik tablolara neden olur. Klasik
üçlü; aile öyküsü, telenjiyektazi (en s›k oral ve nasal
mukosa), rekürren epistaksis (2) olup, %10-30 hastada
epistaksise ba¤l› kan transfüzyonu gerekli olabilir(3). G‹S
kanamas› %40’tan fazla oranda yaflam›n 5-6. dekad›nda
görülmeye bafllar (4). Kanamalar a¤r›s›z olup mide ve
duodenumdaki arteriyovenöz malformasyonlu (AVM)
bölgelerden kanar(5,6). Portal ve hepatik sistem aras›ndaki
flant sonucu hepatik ensefalopati ve portal hipertansiyon
geliflebilir(6,7). Akci¤erde AVM’lara ba¤l› sa¤-sol flant ve
hipoksi oluflabilir. Yaflam› tehdit eden hemoptizi ve

hemotoraks geliflebilir(6,8). Geçici iskemik atak, paradoksal
embolizm, hemoraji (subaraknoid, intraserebral), abse,
nöbet görülebilir(3). Pulmoner AVM’li hastalar›n 1/3 ünde
iskemik olay görülür. Ayr›ca %5-10 septik emboli ve abse
geliflebilir(6,9,10).
Yapt›¤›m›z literatür taramas›nda ROW hastal›¤›n›n acil
servis (AS) prezentasyonu ve koroner angiyografi sonras›
dalak- renal infarkt geliflimi ile ilgili bilgiye rastlamad›k.
Biz koroner angiyografi sonras› renal ve splenik infarkt,
pulmoner AVM’e ba¤l› paradoksal serebral emboli geliflen
ROW hastas›n› sunduk.

Olgu sunumu
Otuz yedi yafl›nda erkek hasta fliddetli künt kar›n a¤r›s›
ile acil servise baflvurdu. Aile hikayesinde herhangi bir
özellik yoktu. Özgeçmiflinde akut miyokard enfarktüsü
nedeniyle 2 gün önce streptokinaz tedavisi ald›¤› ve
herhangi bir komplikasyon geliflmeden taburcu edildi¤i
ö¤renildi. Acil servise baflvurmadan iki saat önce ayn›
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merkezde kontrol için yap›lan koroner angiyografisinin
normal oldu¤u ve angiyografi sonras› kar›n a¤r›s›n›n
bafllad›¤› ö¤renildi. Vital bulgular› TA: 130/70 mmHg,
nab›z: 92/dk, solunum say›s›: 16/dk, atefl 36.5ºC, oksijen
saturasyonu %98 olarak tespit edildi. Fizik muayene de
(FM) bat›n sol üst ve alt kadranda hassasiyet d›fl›nda di¤er
sistem muayeneleri normal olarak saptand›. Yap›lan
tetkiklerinde beyaz küre say›s› 12100 (109/L), glikoz 104
mg/dl, kreatinin 2.2 mg/dl, LDH 2299 IU/L olup di¤er
tetkikleri (kanama profili, karaci¤er fonksiyon testleri,
idrar tetkiki vb.) ve ilk bat›n ultrasonografisi (USG) normal
olarak de¤erlendirdi. Kar›n a¤r›s›n›n fliddetli olarak devam
etmesi, USG ve di¤er tetkiklerinde kar›n a¤r›s›n›
aç›klayacak sebep tespit edilememesi nedeniyle yap›lan
abdominal kontrastl› bilgisayarl› tomografide (BT) dalakta
iki adet ve sol renal bölgede bir adet iskemi ile uyumlu
bulgular tespit edildi. Ayr›ca sa¤ akci¤er (AC)
posterobazalde  yaklafl›k 5 cm boyutlar›nda AVM ile
uyumlu görünüm tespit edildi. Genel cerrahi servisine
yat›r›l›p izleminde kar›n a¤r›lar› gerileyen hastada yedi
gün sonra bilinç bulan›kl›¤› ve sa¤ tarafta güçsüzlük
geliflmesi üzerine iskemik serebrovasküler hastal›k (SVH)
ön tan›s› ile nöroloji servisine yat›r›ld›. FM de genel durum
orta, bilinç konfü, kooperasyon ve oryantasyon k›s›tl›,
solda pozitif Vulpian araz›, sa¤ santral fasyal paralizi ve
sa¤ 1/5 hemiparezi, sa¤da pozitif Babinski refleksi ve
derin tendon refleksleri 4 yanl› normoaktif olarak saptand›.
Çekilen difüzyon magnetik rezonans görüntülemede sol
bazal ganglion ve sol frontal posterior kesimde akut enfarkt
ile uyumlu de¤ifliklikler saptand›. Nöroloji servisinde
antiödem ve antikoagülan tedavi baflland›. Servikal Doppler
USG de sol internal karotis arter proksimal kesimde lümen
içerisinde ekojen trombüs materyali  izlendi.
Ekokardiyografi  normal olup transözofagial
ekokardiyografi de trombüs izlenmedi. ‹zlemde hastada
sa¤ bacakta derin ven trombozu (DVT) geliflti. Alt
ekstremite venöz doppler incelemesinde sa¤ alt ekstremite
venöz sistemde trombüs izlendi. Kan grubu A Rh pozitif
olan hastada yap›lan laboratuvar testlerinde Fibrinojen
5.67 mg/dl, D-dimer >4 IU/L, Anti kardiyolipin IgM, IgG
/ Protein C ve S / Antitrombin3 ve tiroid fonksiyonlar›
normal olarak tespit edildi. Medikal tedavi ile DVT
gerileyen hastan›n sa¤ AC alt lob post segmentin arterinden
drenaj›n› alan ve sa¤ post pulmoner vene drene olan AVM
ile uyumlu lezyonun doppler bak›s›nda; yüksek debili
düflük dirençli fistül ak›m› oldu¤u gözlendi. Dalak  ve
renal bölgedeki iskemik alanlar›n sebat etti¤i görüldü.
Ayr›ca dalak hilusunda ve karaci¤er (KC) sol lobta çok
say›da gastrik duvara do¤ru ilerleyen düflük dirençli AVM
oldu¤u görüldü.
Hastada çok say›da AVM d›fl›nda herhangi bir trombüs
oda¤› ve paradoksal emboli kayna¤› saptanamad› ve
AC’deki fistüle embolektomi yap›ld›. Takiplerinde s›k
burun kanamas› olan hastan›n kulak-burun-bo¤az bak›s›nda
burun mukozas›ndaki telenjiyektazik alan koterize edildi.
Hematemez oluflan hastan›n yap›lan endoskopisinde mide
korpusunda anjiyodisplazik lezyon saptand›. Ama lezyonda
kanama tekrarlamad›, kreatinin yüksekli¤i hidrasyonla
geriledi. Nörolojik sekelleri için Fizik Tedavi ve

Rehabilitasyon program›na al›nd› ve izlemde ek bir problem
görülmeyen (G‹S kanama, tromboz gibi) hasta taburcu
edildi.

Tart›flma
Herediter hemorajik telenjiyektazi çok say›da dermal,
mukozal, viseral telenjiyektaziler ve  bunlara efllik eden
tekrarlayan kanamalar ile karakterizedir. Bizim olgumuzda
da görüldü¤ü üzere epistaksis en s›k görülen  kanama olup
G‹S kanamas›, hematüri, hemoptizi de görülebilir(3,6). HHT
insidans› 1-2 / 100 bindir(1). Etkilenen kiflilerin %15-30
unda aile öyküsü yoktur(3). Kapiller yata¤› atlayan AVM’lar
yayg›nd›r. Tüm kanama parametreleri normal olmas›na
karfl›n (trombosit, aPTT, PT gibi) telenjiyektazik bölgeden
lokal kanamalar görülür. Hastam›zda da kanama, p›ht›laflma
zamanlar› normal olarak tespit edildi. Kranyum içi ve
d›fl›ndaki dolafl›mdaki vasküler yap›larda anevrizmalar
görülür. Damar cidar›ndaki lamina elastikada musküler
tabakan›n yoklu¤u histolojik olarak görülür(6). Bizim
olgumuzda femoral arterden  yap›lan koroner angiyografi
iflleminden sonra splenik- renal infarkt ve buna ba¤l› kar›n
a¤r›s›n›; AVM’lar ve damar cidar›ndaki musküler tabakan›n
yoklu¤una ba¤l› kan ak›m›nda yavafllama  sonucu trombüs
oluflumu ve iflleme ba¤l› olarak bu trombotik odaklar›n
sebep oldu¤u emboli ile aç›klamak mümkün olabilir. Bu
hastalar›n AS baflvurular› kanama yada tam tersi trombüs
kaynakl› iskemik olaylar olabilir. Ayr›ca her iki klinik bir
arada olabilir. Hastam›z›n klinik seyri s›ras›nda bu olaylar
ard› ard›na geliflmifltir (miyokard enfaktüsü, iskemik SVH,
epistaksis, DVT, G‹S kanama gibi). Yap›lan çal›flmalarda
moleküler düzeyde endoglin ve aktivin reseptorü benzeri
kinaz (activin-receptor-like kinase) genlerindeki
mutasyonlara ba¤l› olarak bu klinik görünümlerin ortaya
ç›kt›¤› tespit edilmifltir(11).
HHT olan hastalar bir çok klinik tablo ile acil servislere
baflvurabilirler. Tekrarlayan burun kanamalar›,
serebrovasküler olaylar; genç eriflkinde inme, beyin
apsesi(13-14), G‹S kanamas›(3,4,6), perikardiyal effüzyon-
perikardiyal tamponad(15), miyokardiyal iskemi(16),
hemoptizi(17), hemotoraks(18), paradoksal emboli(19), senkop
gibi. Genifl belirti ve bulgular olabilece¤i için tan›sal
çal›flmalara altta yatan herhangi bir hastal›k yoksa, genç
eriflkin, aile hikayesi, FM bulgular›na göre yön verilebilir.
Bu tür vakalarda HHT için tan›mlanan tan› ölçütlerine
(Curaçao ölçütleri) (12 ,13 ) göre tan› konmal›d›r.
HHT (ROW) tan› ölçütleri (Curaçao ölçütleri)

1. Epistaksis (spontan tekrarlayan burun kanamas›)
2. Telenjiyektaziler (karakteristik yerlerde; burun, dudak,

oral kavite, parmaklar)
3. Viseral lezyonlar (G‹S (kanama+/-), pulmoner, hepatik,

spinal AVM )
4. Aile öyküsü (1. derece yak›nlarda HHT)

*Bu ölçütlerden 3ü bulunursa tan› konur. 2 ölçüt varsa
olabilir, flüpheli denir.

Sonuç
Organ sistemlerinde burun kanamas›ndan iskemik
serebrovasküler olaya, kardiyak tamponada kadar genifl
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bir yelpazede klinik tablolara neden olan HHT acil servise
çok farkl› semptomlarla (kar›n a¤r›s›, gö¤üs a¤r›s›, burun
kanamas› gibi) baflvurabilir. Baflvurulan klinik duruma
yol açabilecek altta yatan hastal›¤› yoksa, ay›r›c› tan›da
HHT olabilece¤i düflünülmeli, buna yönelik olarak Curaçao
ölçütleri sorgulanmal›d›r. Ayr›ca nadir görülmekle birlikte;
ayn› anda nedeni aç›klanamayan birçok klinik tablonun
birlikte olmas› HHT’yi akla getirmelidir.
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