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OLGU SUNUMU

Kalp yetmezligi ve tipik karaciger tutulumu bulgulariyla kendini
gosteren Osler-Weber- Rendu olgusu

A case of Osler-Weber-Rendu syndrome with typical liver involvement and hearth failure

Elif Tugba TUNCEL', Hiiseyin KACMAZ?, Muhsin KAYA'

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, 'Gastroenteroloji Bilim Dali, 2ic Hastaliklari Anabilim Dali, Diyarbakir

Osler-Weber-Rendu sendromu deri ve mukozalarda telenjiektaziler ve i¢
organlarda arteriovendz malformasyonlar ile karakterize, nadir gérdilen,
otozomal dominant gecis gdsteren bir hastaliktir. Altmis yasindaki kadin
hasta tekrarlayan (st gastrointestinal sistem ve burun kanamasi nede-
niyle klinigimize yatirildi. Hastanin fizik muayenesinde agiz ici, dudak
ve burun mukozasinda yaygin telenjiektaziler, anemi, kalp yetmezIigi
ve hepatomegali bulgulari vardi. Yapilan tetkikler sonucu karacigerde
yaygin arteriovendz santlar, pulmoner hipertansiyon ve kalp yetmezIigi
saptandi.

Anahtar kelimeler: Osler-Weber-Rendu sendromu, kalp yetmezIigi, AV
malformasyon

GiRiS

Herediter hemorajik telenjiektazi (HHT) otozomal do-
minant gecisli, tekrarlayan epistaksis, mukokutanéz
telenjiektaziler, arteriovendz malformasyon ve anevriz-
malarin viicutta yaygin olarak bulunabildigi sistemik vas-
kdler displazidir (1). Hastaligin gértlme sikhig 1:5000 ile
1:10000 arasinda degismektedir (2). Eriskinde, kadinlarda
ve 3-4. dekatta sik gordiltir (3). Akciger, karaciger, gast-
rointestinal trakt ve beyin basta olmak (zere bir¢ok or-
ganda arteriovenéz (AV) malformasyonlar gérdlebilir (4).
Klinik olarak mukozal telenjiektaziler ve arteriovendz fis-
tlllerden tekrarlayan kanamalar; pulmoner arteriovendz
fistlllerden kaynaklanan hipoksemi, serebral embolizm
ve beyin abseleri ile santral sinir sistemindeki anjiodispla-
zilere bagl olarak gelisen degisik nérolojik semptomlar
gortilebilir (1). Hastalarda, yineleyen Ust solunum yolu ka-
namalari yaninda, trakea, gastrointestinal sistem (GIS) ve
genitouriner sistemde de kanama olabilir. Sik epistaksis
ve GIS kanamasi nedeniyle bagvuran HHT tanili olgumuz-
da akciger ve karacigerde AV malformasyon ve kalp yet-
mezligi gibi ciddi seyirli komplikasyonlarin da eslik etmesi
nedeniyle nadir gdrilen bu olguyu sunmayi amacladik.
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Osler-Weber-rendu syndrome is characterized by telengectasia, which
is mostly situated in the skin and mucous membrane, and multiple
arteriovenous malformations localized to the internal organs. It is a
rarely seen, inherited disease with autosomal dominant transmission.
A 60-year-old female was admitted to our clinic for recurrent upper
gastrointestinal tract and nose bleeding. Physical examination showed
multiple telengectasia localized to the mouth, lips and nose, as well
as anemia, heart failure and hepatomegaly. Radiological investigations
revealed multiple arteriovenous shunts localized in the liver, pulmonary
hypertension and heart failure.

Key words: Osler-Weber-Rendu syndrome, hearth failure, A-V malfor-
mation.

OLGU

Yaklagik 15 yildir HHT tanisiyla izlenen 60 yasindaki ba-
yan hasta; epistaksis, halsizlik, cabuk yorulma, carpinti,
efor dispnesi, Ust GIS kanamasi sikayetleriyle acil servisi-
mize basvurdu. Ozgecmisinde tekrarlayan epistaksis, Ust
ve/veya alt GIS kanama sikayetleriyle hastaneye sik yatis
Oykusu oldugu 6grenildi. Yaklagik 10 yil dnce serebral
emboli gegirme ve sonrasinda gelisen sag kulakta isitme
azh@r 6ykdsu mevcuttu. Aile 6ykdstinde bir kardesinde
telenjiektaziler oldugu &grenildi. Fizik muayenede has-
tanin genel durumu orta, bilinci agik, oryantasyonu ve
kooperasyonu tamdi. Tansiyon arteriyeli 90/60 mmHg,
nabiz 110 atim/dak, ates 36.7 °C, solunum sayisi 24/
dak saptandi. Bas-boyun ve deri muayenesinde, boyun
vendz dolgunlugu ve cilt soluklugu mevcut olup, par-
mak uclari, dudaklar, dil, yanak ici ve yumusak damak
mukozalarinda ¢ok sayida telenjiektaziler saptandi. Co-
mak parmak mevcuttu. Kardiyovaskdler sistem muaye-
nesinde kalp disritmikti. Solunum sistemi muayenesinde
akciger bazallerinde solunum sesleri azalmis olup ve ker-
pitan ralleri alindi. Batin muayenesinde hafif agrili hepa-
tomegali mevcuttu. Rektal tusesinde melena saptand.
Nérolojik muayenede hafif isitme kaybi mevcuttu. La-
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boratuvar tetkiklerinde anormal olarak demir yetmezIigi
anemisi bulgulari mevcuttu. Akciger grafisinde kardiyo-
torasik oran artmis izlendi (Resim 1). Elektrokardiyogra-
fide atriyal fibrilasyon saptandi. Ekokardiyografide tim
kalp bosluklarinda dilatasyon, ileri derecede mitral ve tri-
kispit yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon (PABs: 60-
65 mmHg) bulgulari saptandi. Ust GIS endoskopisinde
orofarenks, 6zofagus, mide ve duodenumda ¢ok sayida
anjiodisplaziler tespit edildi. Blylk olan ve aktif kana-
ma tespit edilen lezyonlara argon plazma koagtilasyon
(APC) islemi uygulandi. Yapilan kolonoskopide ¢ekum
tabaninda da anjiodisplazi saptandi ve buraya da APC is-
lemi uygulandi. Dinamik batin tomografisinde karaciger
parankimi heterojen olup, karaciger boyutunda artma,
vena cava inferior ve hepatik venlerde genisleme, kara-
ciger icinde yaygin arteriovendz santlar, santlara bagli
olarak arteriyel fazda erken hepatik ven kontrastlanmasi
bulgular mevcuttu (Resim 2). Ayrica truncus celiacus ve
mesenteric arter ana ve yan dallarinda ileri derecede ge-
nisleme vardi (Resim 3).

Hastanin klinik takiplerinde epistaksise yonelik tranek-
samik asit burun damlasi ve GIS anjiodisplazilerine APC
islemi uygulamalariyla kanama kontroli saglandi. Kan
transflizyonu yapildi ve oral demir replasmani tedavisi-
ne baslandi. Kalp yetmezligine yénelik olarak ditiretik ve
digoksin tedavisi baslandi. Klinik agidan stabil olan hasta
ayaktan takip edilmek tzere taburcu edildi.

Resim 1. Hastanin tele grafisinde belirgin kardiyomegali ve hiler
dolgunluk bulgulari mevcut.

Osler-Wender-Rendu-Sendromu

Resim 2. Arteriyel fazda cekilen tomografide karaciger icinde
yaygin arteriovendz santlar, vena cava inferior ve hepatik venler-
de genisleme ve erken kontrastlanma bulgulari mevcut.

Resim 3. Truncus celiacusda ileri derecede dilatasyon mevcut
olup (ok), truncus celiacusun capi aorta ¢apina yakindir.

TARTISMA

HHT otozomal dominant gecisli, sistemik, fibromduskdiler
bir displazidir (5). Her ay lcten fazla spontan epistaksis,
mukokutandz telenjiektaziler ve aile Gykusu olmasi tani
triadini olusturur (6). HHT'li hastalarda, tekrarlayan kana-
malardan anormal damarlardaki frajilitenin sorumlu oldu-
gu dustnulmektedir. Trombosit fonksiyonlari, kanama,
pihtilasma ve protrombin zamani normaldir (6). Rekdirren
epistaksis, HHT'nin en sik gérilen belirtisi olup, %60-98
arasinda epistaksis oranlari bildirilmistir. Epistaksis tedavi-
sinde konservatif yontemler éncelikli olarak kullanimali-
dir. Tampon kullanimi gecici olarak faydali olmakta, fakat
uzun dénemde kanama kontrolu saglamamaktadir. Sis-
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temik androjen ve progesteron tedavide denenmis olup,
yan etkilerinden dolayi tercih edilmemektedir. Lokal &st-
rojen tedavisi de denenmis olup, basari saglanan az olgu
bildirilmistir (7). Traneksamik asit soltisyonunun burun
damlasi seklinde kullaniminin etkili oldugu bildiriimistir
(8). Vakamizda aile hikayesi, tipik mukozal telenjiektaziler
ve tekrarlayan burun ve GIS kanamalari olmasi nedeniy-
le HHT tanisi konuldu. Bizim vakamizda da sik epistaksis
olmasi nedeniyle duzenli traneksamik asit burun damlasi
soltisyonu kullanilmasi ve burun tamponatlari ile kanama
kontrolu saglaniyordu.

HHT tanili hastalarda aneminin en sik nedeni epistaksis-
le beraber gastrointestinal anjiodisplazilere bagl demir
eksikligi bulgularinin  gelismesidir (9). Gastrointestinal
tutulumlu hastalarda tedavinin genel prensibini, kanama
kontroltintin saglanmasi ve kanama tekrarinin énlenmesi
olusturur. Bu nedenle kanama potansiyeli olan her lez-
yon tedavi edilmelidir. Tedavi secenekleri temelde en-
doskopik ve farmakolojik olarak ikiye ayrilir. Endoskopik
yontemler arasinda argon plazma koagtilasyon (APC),
elektrokoagtilasyon, lazer, kriyoterapi ve skleroterapi
sayllabilir (10,11). Farmakolojik tedaviler arasinda &st-
rojen ve progesteron, oktreotid, danazol, traneksamik
asit ve aminokaproik asit denenmistir (12). Endoskopik
ve farmakolojik tedavinin basarisiz oldugu kosullarda
radyolojik (transkateter embolizasyon) ve cerrahi tedavi
ddstintlmelidir (13). Gegmiste yapilan calismalarda far-
makolojik tedavinin endoskopik tedaviye olan Usttinltigu
incelenmistir. Bu amacla kullanilan ilk ajanlar éstrojen ve
progesteron olmustur. Genis serili ¢alismalarda, HHT'li
hastalarda Ostrojen ve progesteron kullaniminin basarisiz
oldugu bildirilmistir (12). Ayrica bilinen ciddi yan etkile-
ri de bu ajanlarin kullanimini ciddi bicimde kisitlamistir.
Buna ek olarak; hasta sayisinin az oldugu, birkag¢ calis-
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mada okretoid kullaniminin (6zellikle uzun etkili formdil-
lerinin), HHT'ye bagl kanama kontroltinde etkili oldugu
g6sterilmistir (15). Bltln tedavi secenekleri icerisinde li-
teratlirde 6n plana cikan tedavi yaklasimi, tani esnasinda
yapilan APC ve bipolar elektrokoagtilasyon yéntemleridir
(14). Olgumuzda APC yéntemiyle beraber destek tedavi-
sine aldigimiz yanit APC'nin HHT'ye bagl anjiodisplazik
lezyonlarda seckin tedavi yontemi olabilecedi gérustinu
desteklemektedir.

Tum organlar tutabilen HHT'de karaciger tutulumu an-
jiodisplaziler, fibrozis, siroz ve portosistemik kollateraller
seklinde kendini g&sterebilir (16). Karacigerdeki arteri-
yovenoOz fistlillerden gegen kan miktarinin artmasi hepa-
tomegali, batinda sag Ust kadran agrisi yapabilir. Kara-
cigerdeki fistuller icindeki sag-sol santlar kardiyak ytkun
artmasina ve kalp yetmezligine sebep olabilir. Nadiren
hepatik arter-portal ven arasi santlara bagl olarak por-
tal hipertansiyon ve hepatik ensefalopati gelisebilir (17).
Arteriyoportal, portovenéz ve veno-venéz gibi diger intra-
hepatik santlar nadirdir. Karacigerdeki AV malformasyon-
larin tedavisinde embolizasyon ve karaciger transplantas-
yonu 6nerilir (18,19). Vakamizda belirgin kalp yetmezligi
ve yaygin intrahepatik arterioportal santlar mevcuttu. Bu
santlara bagl olarak ayrica splanchnic alandaki arterlerde
belirgin genisleme ve kalp yetmezligi vardi. Hastamizda
kalp yetmezligi yapabilecek baska patoloji olmamasi, yet-
mezligin santlara bagl olarak artmis kalp ytiktine bagl
oldugu ddsuinuldd. Hastamizda karaciger sentez fonksi-
yonlarinin normal olmasi ve kalp yetmezligi bulgularinin
olmasi nedeniyle karaciger transplantasyonu planlanma-
di. Sonug olarak, HHT olan vakalarda karaciger ve kalp
patolojileri hastaligin 6nemli komplikasyonlari olup, her
vakada arastiriimasi ve varligi durumunda énceden koru-
yucu tedbirler alinmasi énemli bir yaklagimdir.
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