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Ozet

Rendu-OsleWeber Sendromu gér bir deyile heredite
hemorajik telanjektazi, deri ve mukozalarda vaskitgéangktazilerir
bulunwu ile karakterize, otozomal dominant karakterli héstaliktir
Agizda, burunda ve orofarengeal bdlgekirmizi papillerseklinde
izlenir. Dudak vermillion bélgesi, yanak ve dildaénjektazik genk
lemis damarlar bulunur. Nazal mukoza ve oral kaviteddurmar
telanjektadiere ba&li olarak epistaksis ve tekrar eden kanan
gozlenir. Akcger, karacier ve beyinde gemi arteriovend
malformasyonlar meydana gelebilir. Gastrointestiveliring sisten
kanaméar olusur. Bu kanamalara kh olarak anemi gejebilir.
Histopatolojisinde, superfisiyel yesienli, ince duvarli vaskile
yapilar izlenir.

Calismamizda oral kavitelerde ender goriilme nedeniyledde
Osler-Weber Sendromu olarak rapor edilolgunun sunulmasi
tartisiimasi diganulmistar.

Anahtar Kelimeler: Telanjektazi, herediter hemorajik;
gez hastaliklari
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Abstract

Hereditary hemorrhagic telangiectastdHT), also known &
Rendu-OsleWeber disease, is an autosomal dominant dis
characterized by epistaxis, coetaneous telangiactasd viscer:
arteriovenous malformations. The characteristicioles in this
disorder are telangiectases that consistfozhl dilatations of po
capillary venules and arteriovenous malformationRecurrer
epistaxis often restricts daily life. AVMs can causseriou
complications if located in the lungs, liver, orabr. Gastrointestin
and urinary bleeding can be occrepending on these bleeding
be develop anemia. Superficial vascular structuta thin wall will
show in histopathology.

In this study Rendu-OsléMeber Syndrome thought
presented and discussed because of rarely appearing

Key Words: Telangiectasia, hereditary hemorrhagic;
mouth diseases

u hastalik ilk defa 1864’de Henry
Gawen Sutton (1865-1891) tarafindan
tanimlanmgtir. 1965'de Benjamin Guy

diger fertlerinde de bu O6ykiye rastlamwve
1896’da bu hastai hemofiliden ayirt etrgtir.*
1901'de William Osler bu hastgln semptomla-

Babington (1794-1866) bir ailede 5 jenerasyon rinda burun kanamasi, ylz, yanak, dudaklar, dil-

boyunca gb6zlenen epistaksis olgusunu bild§rkmi
tir. Henri Jules Louis Marie Rendu, 52syadaki
bir hastanin, yiz, dudak, dil, yugak damaktaki
telanjektaziler ve burundaki lezyonaghaekrar-
layan epistaksisi oldiunu gozlemlensi, ailenin

Gelig Tarihi/ Received: 11.12.2006 Kabul Tarihi/ Accepted: 06.02.2007

Yazigma Adresi/ Correspondence: Dr. Serhat ATILGAN
Dicle Universitesi Dig Hekimligi Tip Fakiiltesi
Adiz, Dis, Cene Hastaliklari ve Cerrahisi ABD,
DIYARBAKIR
dtserhat@dicle.edu.tr

Copyright © 2007 by Turkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri J Dental Sci 2007, 13

deki telanjektazilere ek olarak gastrointestinal
sistemdeki telanjektazilerin vagini bildirmis ve
hastalgin kalitimsal oldgunu rapor etnstir.
1907'de Frederick Parkes Weber semptomlara
tirnaklardaki kirmizi anjiomat6z gorinima ekle-
mistir.*

Rendu-Osler-Weber Sendromu, ayni zamanda
Babington hastgh, Goldstein’'s haematemesis,
Goldstein heredofamilial angiomatozis, Goldstein
syndromu, Osler hastgl] Osler-Rendu-Weber
sendromu, herediter hemorajik telanjektazi olarak
da bilinir*?
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Bu sendrom otozomal dominant ggicolmak-
la birlikte ¢cocukluk déneminde gortlir, genellikle
erken egkin déneme kadar bulgu vermez. 9. kro-
mozomdaki Endoglin (ENG) ve 12. kromozomdaki
activin A receptor type Il —like 1 (ACVRL1) mu-
tasyonlarin, herediter hemorajik telanjektazinin
(HHT) iki farkh tipinin ayirt edilmesini sgayan
genler oldgu belirtiimistir. HHT1 tanisi koyulan
hastalarda pulmoner arteriovenéz malformas-
yonlarin HHT2 tanisi koyulan hastalar gore daha
yuksek oranda gozlendj buna gére HHT2'nin
prognozunun daha iyi olgu bildirilmistir'. ENG
ve ACVRL1 hemodimerik integral membran
glikoproteini sifreler. Bu molekil c¢gunlukla
vaskuler endotelial hiicrelerde g@lu ve transfor-
ming growth factor ( TGRB) igin ylzey reseptoru
gorevini gorur. ENG ve ACVRL1 fonksiyonlari ile
TGF-$ sinyallerinin anjiogenezis igin zorunlu
oldugu rapor edilmitir .*

Bu hastaliktaki karakteristik goérinim post
kapiller venlerdeki fokal dilatasyona #a deri,

RENDU-OSLER-WEBER SENDROMU

ciddi komplikasyonlara neden olabilgtcerapor
edilmistir.™>’

Ayirici tanida pozitif aile anamnezi alinan ve
kanama problemi olan hastalarda tani daha kolay-
dir. Bunun dginda multipl anjiokeratoma , spider
nevi, multipl cherry angioma'dan ayirt edilmelidir.

Olgu

Dicle Universitesi Di Hekimligi Fakiiltesi
Agiz-Dis-Cene-Hastaliklari ve Cerrahisi Anabilim
dalina alt cene ucunda, dudakta ve dudak mukoza-
sinda Oncelikle kizariklikla Blyan daha sonra
morumsu renk alan lezyonlar ile birlikte seyreden
tekrarlayan burun kanamasi veria yakinmasi
sikayetiyle klinigimize bgvuran 19 yaindaki ka-
din hastadan alinan anamnezde belirtilen kizariklk
ve morluklarin uzun siredir bulungly, daha 6nce
baska merkezlere bBaurdusu ancak lezyonlarin
gecmemesi lzerine bolimimizewadusu anla-
silmistir. Hastanin yapilan intra-oral ve ekstra-oral
muayenesinde alt cene ucunda kirmizi-mor renkli;

oral, nasal ve gastrointestinal miikdoz membrandajokalize telanjektazik gérinimlii alanlar gézlendi

multipl telanjektazilerdir. Telanjiektazilerde dama
duvarlari ince bir endotelle kaphdir. Deri, mikéz
membran ve i¢ organlarda anormal gkmneler
olur. Telanjektazik damarlar klinik olarak kirmizi
makil ve papukeklinde gorulir. Lezyonlarin bo-

birka¢ milimetre buyuklge kadar olabilir. Lezyon-

lar erken donemde ortaya cikarlar ve hayat boyui

devam ederler. Lezyonlarin zaman iginde sayilari
artabilecgi gibi, Ulsere olma ve kanamaikmleri
de vardir. Her iki cinsiyet desié oranda etkilenir:

Epidemiyolojik olarak 1/3000-1/40.000 gibi
bir prevalansta gorulir. Otozomal dominant gegi
lidir ancak %20’'lik hasta grubunda pozitif aile
anamnezi alinmarmgtir. En Gst dermis geglemis
ve ektazik kapiller icerir. Derin kattaki dermiste
ise, farklilamis geng ve ince duvarli damarlar
gozlenir®®

Epistaksis ve gastrointestinal kanamalar ortak
bulgudur. Yain ilerlemesi ile birlikte telanjektazi-
lerin kanamasina & hayati tehlikenin artf
bildirilmistir.»® Tekrarlayan epistaksislerin hasta-
nin gunlik yaamini etkiledgi; arteriovenoz
malformasyonlarin karager, akcger ve beyinde
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(Resim 1).Vermillion hattindan bgayarak dudak
bukkal mukozasindan vestibil fornikse kadar iler-
leyen telanjektazik makiler lezyonlageklinde
viyole gorunimli lezyonlar saptandi (Resim-2 A,
B). Hastanin soygecsiiincelendginde annesinde
de ayni semptomlarin gorulgiii anamnezi alindi.

Literatirde bu sendromun bulgularinin tanisi
¢in desisik goruntileme ve this yontemlerinden

Resim 1. Alt c¢ene ucunda kirmiznor renkli lokaliz
telanjektazik gérinimlu alan

Turkiye Klinikleri J Dental Sci 2007, 13



RENDU-OSLER-WEBER SENDROMU Serhat ATILGAN ve ark.

Resim 2A.Sg vermillion hattindan bgayarak dudak bukki Resim 2B.Sol vermillion hattindan ayarak didak bukke

mukozasindan vestibil fornikse kadar ilerleyenrijektazik mukozasindan vestibil fornikse kadar ilerleyenrijelktazit
makiiler lezyonlageklinde viyole gérinimli lezyon makiiler lezyonlageklinde viyole gérinimli lezyon
bahsedilmektedir. Nazal telanjektazilerirzHisin- arttikca kanama miktari ve sayisi da artar. Tedavi-

de anterior rinoskopi, pulmoner arteriovendz sinde topikal ajanlar veya lazer kullanfiir.
malformasyonlarin tanisinda kontrast ekokardiyog- Kutanéz lezyonlarin tedavisinde herhangi bir

rafi veya torasik ¢ok kesitli bilgisayarli tomograf tedaviye ihtiyac yoktur. Tekrarlayan ciddi kanama-
diger herediter arteriovendz malformasyonlarin 544 amino kaproik asit kullanilabifit:®

tesbitinde ise ultrason, renkli dopler, abdominal ) , ,
tomografi yontemleri kullaniimaktadir. Ancak Gastrointestinal sistemde %11-40 oraninda or-

gerek bazi teknik eksiklikler gerekse de hastanint@y2 ¢ikar. Hastalarda genlukla 5. ve 6. dekatta

kontrole gelmemesi nedeniyleshis iin gerekli  telanjektazilere bgi kanama ve demir eksigh
olan bu yontemleri kullanamadik. anemisi gozlenir. Tedavisinde demir takviyesi, kan

transfiizyonu, Ostrojen ve progesteron terapisi,

Tartisma lazer ve argon plazma koagulasyonu kullarfir.

Anormal anjiogenezis ile birlikte damarlarda Herediter hemorajik telanjektazili hastalarin
incelme ve telanjektazik gortinimle karakterize %5-27'sinde telanjektazi, kaverntz anjiyomalar,
Rendu-Osler-Weber Sendromunda klinik olarak arterioven6z malformasyon ve anevrizma tipinde
intraoral mukoza, dudak, yiiz, kulak ve parmak gibi serebrovaskiler malformasyonlar izlenmektedir.
viicudun bircok yerinde kirmizidan mor renge kadarBu tip serebrovaskiiler malformasyonlar norovas-
telenjiektazilere rastlanir. Bununla birlikte tetaa ~ kuler cerrahi, embolizasyon ve stereotaktik
yan burun kanamasi ve pozitif aile anamnezi ayiriciradyocerrahi ile tedavi edilebilmesine gnaen,
tanida biiyiik rol oynar. Bazi hastalarda viseral or-asemptomatik serebrovaskiler malformasyonlarin
ganlarda kanamali veya kanamasiz telanjektazilerdedavisi igin en uygun tercih hala tanalidir*®
rastlanir:®’ Rendu-Osler-Weber Sendromu tanisi koydu-

Burunda %90 oraninda telanjektazilerezslba gumuz hastaya herhangi bir tedavi uygulanmasina
epistaksis 6ykiisiine rastlanir. Tedavisinde tampongerek gorilmedi ancak, kozmetik sebeplerden do-
lama, bolgeyi sirekli nemlendirme, ostrojen ve lay! ileri bir merkezde lazer tedavisi 6nerildi. Bu
progesteron tatbiki, laser (YAG) argon plazma ile tur hastalarda yapilacak olan oral veya maksillofa-
koagulasyon, septal dermoplasti veya terapétiksiyal girsimlerde kanamanin beklenmesi sebebiyle
embolizasyon uygulanabilir. Oral mukoza, yiiz ve girisim dncesi ve sirasinda her tirlt 6nlemin énce-
konjonktivada goriilme orani %13-89'dur. sya den alinmasi gerekiiunutulmamalidir.

Turkiye Klinikleri J Dental Sci 2007, 13 137



Serhat ATILGAN ve ark.

KAYNAKLAR

1. Fucizaki U, Miyamori H, Kitayawa SHereditary hemor-
rhagic telangiectasia (Rendu-Osler-Weber disedBeg,
Lancet 1: 1490, 2003

2. Cologlu S: Dishekimliginde Sendromlar, Herediter
Hemorajik Telanjektazi” . EKO Matbaasi, 1981, s.64

3. Miller CS, Langais RP: Color Atlas of Common Oral
Diseases; '3 ed. Lippincott Williams and Wilkins, 2003.
p.883-4

4. Folz BJ, Lippert BM, Wollstein AC, Tennie J, Happte
Mucocutaneous telangiectases of the head and neok i
dividuals with hereditary hemorrhagic telangiedasi
analysis of distribution and symptoms. Eur J Deainb4:
407, 2004

5. Ginhan, O: Oral ve Maksillofasiyal Patoloji, Hetedi
Hemorajik Telanjektazi. Atlas Kitapgilk Ligti, 2001, s.81

138

10.

RENDU-OSLER-WEBER SENDROMU

Kitamura T, Tanebe S, Koizumi W: Rendu-Osler-Weber
disease succesfully treated by argon plasma cdigula
Gastrointestinal Endos 4: 522, 2001

. Baart JA, Van Hagen JM: Syndromes 14. Rendu-Osler-

Weber disease; Ned Tijdschr Tandheelld 106: 340,
1999

Giordano P, Nigro A, Lenato GM, Guanti G, Suppre3sa
Lastella P, et al. Screening for children from fiéesi with
Rendu-Osler-Weber disease: From geneticist toodini

J Thromb Haemost 4: 1237, 2006

Yiiceta S: Agiz ve Cevre Dokusu Hastaliklari, Herediter
Hemorajik Telanjektazi. Ankara, Atlas Kitapgihkp@5,
s.43

Fiorella ML, Ross DA, White RI, Sabba C, Fiorella R
Hereditary haemorrhagic telangiectasia: State ef aft.
Acta Otorhinolaryngol Ital 24: 330, 2004

Turkiye Klinikleri J Dental Sci 2007, 13



