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OZET:

Herediter hemorajik telanjiektazi nadir goriilen,
otozomal dominant gecis gosteren tekrarlayan
epistaksis, ciltte ve miikdz membranlarda telanji-
ektaziler ile karakterize kalitsal bir hastalikur,
Epistaksis tedavisinde intranazal koagilasyon,
koterizasyon, intraarteriyal embolizasyon, arter li-
gasyonu ile septodermoplasti gibi cerrahi metot-
lar ve sistemik/lokal ostrojen tedavisi, siste-
mik/lokal aminokaproik asit, sistemik/lokal tra-
neksamik asit gibi medikal tedaviler dnerilmekte-
dir. Yazida sunulan olguda, traneksamik asit te-
davisi ile epistaksis sikli1 ve miktarmda belirgin
bir azalma tespit edildi.

Anabtar kelimeler: Herediter Hemorajik Te-
lanjiektazi, epistaksis, traneksamik asit

SUMMARY :

CASE REPORT: TREATMENT OF EPISTAXIS
WITH TRANEXAMIC ACID IN HEREDITARY
HEMORRHAGIC TELANGIECTASIA

Hereditary hemorrhagic telangiectasia is a rare
autosomal dominant disorder characterized by
recurrent epistaxis, telangiectasia of the skin and
mucous membranes. Intranasal coagulation, ca-
utery, intra-arterial embolization, arterial ligati-
on, operation of septodermoplasty and medical
therapy such as systemic/local esrogen, syste-
mic/local aminocaproic acid and systemic/local
tranexamic acid are recommended for the treat-
ment of epistaxis. This presented case has been
treated with tranexamic acid and decrease in fre-
quency and degree of epistaxis is established.
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GIRIS

Herediter hemorajik telanjiektazi nadir goriilen
otozomal dominant gecis gosteren, tekrarlayan
epistaksis, cilt ve mukozal ylizeylerde kolayca
kanayan telanjiektaziler ve farkli organ sistemle-
rinde ver alan arterioventz malformasyonlar ile
karakterize kalitsal bir hastaliktir (1-6).

Tekrarlayan epistaksis stk tedavi ve hospitalizas-
yon gerektirdiginden hastaligin en sorunlu kom-
ponentidir. Tedavisinde farkl cerrahi ve medikal
yontemler onerilmekle birlikte, hicbir ytntem
epistaksis tedavisinde tam olarak basanli olama-
mustir (7-10).

Herediter hemorajik telanjiektazili olgularda epis-
taksisi mevcut tedavilerle tam olarak kontrol altr-
na almak miimkiin degildir. Bu yazida traneksa-
mik asit kullandigumiz herediter hemorajik telan-
jiektazili bir olguyu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

59 yasinda erkek hasta 2003 yili Haziran ayinda
30 yildir olan ve tekrarlayan epistaksis ve derin
anemi nedeniyle hastanemiz dahiliye servisine
yaurildi. Anamnezinden 1,5 yil 6ncesine kadar
burun kanamasinin ¢ok az miktarda oldugu ve
bu tarihten sonra kanamalarin siklig1 ve miktarin-
da arug oldugu &grenildi. Hastaya bir ¢ok defa
nazal tampon ve koterizasyon uygulanmus, fakat
bu girisimlerin higbiri basarili olamanustt. 1,5 yil-
dir ayda 5U eritrosit siispansiyonu veriliyordu.
Kizkardesi ve kendi kizinda da tekrarlayan burun
kanamalan vardi.

Hastaneye yatig swrasinda kan basinct:120/90
mmHg, nabtz:96/dakika, ates:36°C ve solunum
hiz1:20/dakika idi. Fizik muayenede, yliziinde
ozellikle burun UGzerinde, agiz ve dil mukozasin-
da telanjiektaziler vardi. Kardiyovaskiiler muaye-
nede kalp sesleri aritmikdi, S3 duyuluyordu. Solu-
num sistemi muayenesinde bilateral bazalde ral-
leri mevcuttu. Baun muayenesinde splenomegali
tespit edildi. Bagvurdugunda laboratuvar degerle-
i, Hg:3.8 g/dl, Hic:%14,3, WBC:5000/mm,
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PLT:142.000/mm, periferik yayma; eritrositler hi-
pokrom, mikrositer, trombositler kiimeli, %61
parcali, %33 lenfosit, %6 monosit, ferritin:9,2
ng/ml, vitamin B12:473 pg/ml, ALP.366 U/1, diger
biyokimyasal parametreleri normaldi. Kemik iligi
bivopsisinde hafif megaloblastik degisiklikler iz-
lendi. Protrombin zamani:13 saniye, parsiyel
tromboplastin  zamant:29,6 saniye ve INR:1,0
olup normal smirlar icerisindeydi. Hepatit mar-
kerlan negatifti. Paranazal CT’de her iki maksiller
siniislerde mukozal kalnlasmalar, ostiomeatal bi-
rim kapali olarak izlendi. Bilateral alt nazal kon-
kalar hipoplazikti. Ust gastrointestinal sistem en-
doskopisinde antrumda 4-5 adet parlak kirmiz
renkte, 2-3 mm ¢apinda anjiodisplazi tespit edil-
di. Cift kontrastl kolon grafisinde, sigmoid ve
inen kolonda birka¢ adet milimetrik boyutlarda
divertikl tespit edildi. Gaitada gizli kan negatif
idi. CA19-9 ve alfa-fetoprotein diizeyleri normal-
di. Ust abdominal ultrasonografide (USG), kara-
cigerde hemanjiom, splenomegali, portal vende
genisleme ve splenik hilusta kollateraller mevcut-
tu. Abdominal CT bulgulart da, USG ile uyum-
luydu. Portal vendz doppler USG'de karaciger
sag lob posterior segmentte 43x24 mm boyutla-
nnda hemanjiom ile uyumlu olusum, hepatik ar-
ter ¢apt artmig, tortiyoze goriniimde, splenik ven
10 mm ¢apinda ve tortiyoze saptandi. Toraks
CT'de hafif kardiyomegali, pulmoner hipertansi-
yon ve sag akcigerde skar goriildd. Yapilan eko-
kardiyografik incelemede ise mitral ve aort ka-
pak fibrokalsifik, pulmoner arter basin-
c:45mmHg, ejeksiyon fraksiyonu %060 olarak bu-
lundu. Kranial CT ise bilateral hemisferlerdeki at-
rofik degisiklikler disinda normal olarak izlendi.

Hastada, internasyonel herediter hemorajik telan-
jiektazi kurulunun belirledigi dort klinik diagnos-
tik kriterin (epistaksis, telanjiektazi, visseral lez-
yonlar ve aile hikayesi) hepsi bulunuyordu. Bu
bulgulara dayanilarak hastaya herediter hemora-
jik telenjiektazi tans konuldu. Yatugy stire icinde
5 Unite eritrosit siispansiyonu transfiizyonu yapil-
di. Hb:9,0 g/dl've, Hic:29,6'ya yiikseldi. Ferrogisin
siilfat:367 mg/dl ve traneksamik asit:1g/giin bas-
lanan hasta yausiun 14. giininde taburcu edildi.
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Taburcu olduktan sonra aylik kontrollere gelen
hastanin epistaksis siklify ve siddetinde azalma
saptandt ve aylik transflizyon ihtiyact bir Uniteye
indi.

TARTISMA

Herediter hemorajik telanjiektazi (HHT), otozo-
mal dominant gecis gosteren, cilt, mukoza ve
herhangi bir organda telanjiektaziler, arteriove-
ndz malformasyonlar, tekrarlayan epistaksis ile
karakterize kalttsal bir hastaliktr (1,4,6,11,12,13).
Bazen spontan mutasyon ve inkomplet penet-
rans nedeniyle aile hikayesi olmayabilir (1,13).
Ortalama prevelanst 1-2:100.000°dir. Kadin-erkek
esit oranda etkilenir ve hastalik 2-3. dekatta bul-
gu verir (1,3,8,13).

Hastaligin karakteristik lezyonu olan telanjiekta-
ziler 1-2 mm ¢apinda punktiform lezyonlar olup
cilt ve mukozada, ézellikle de burun ve oral mu-
kozada, ytzde, daha nadir olarak da govdede,
ekstremitelerde, konjuktivada ve sindirim siste-
minde yer alilar (1,7). Birkag santimetre ¢apa
ulagabilen, daha biiyik yapida olan diger vaski-
ler malformasyonlar (arterioventz fisttil, anevriz-
ma, hemanjioma) herhangi bir organda goriile-
bilmelerine ragmen daha ¢ok akciger, gastroin-
testinal sistem, bdbrek ve beyinde yer alilar
(1,3,4,6,13,14). HHT'de izlenen tim bu vaskiiler
malformasyonlarda altta yatan patolojik anormal-
liklerin, diiz kas kontraktil elementlerindeki ye-
tersizlik, endotel-hiicre bileskesinde defektler ve
perivasktiler bag doku zayifligina bagle olabile-
cedi ileri stirtilmektedir (1,3,4,8,9).

HHT'nin en sik gorilen ve en sorunlu kompo-
nenti, nazal mukozadaki telanjiektazilerden kay-
naklanan eksaserbasyonlar ve gegici remisyonlar-
la seyreden epistaksistir (1,8,9,10). Tekrarlayan
epistaksis hastalarin %50-80inde izlenir, siklig ve
siddeti yasla artar (1).

Akut epistaksis tedavisinde lokal kimyasal, elekt-
rokoter ve nazal tampon tedavileri yararly, kisa
siireli tedavilerdir (8). Ciddi olgularda maksiller

arter ligasyon ve embolizasyonu da 6nerilmekle
birlikte bu tedavilerinin etkinligi ile ilgili uzun
donemli veriler bulunmamaktadir (8).

Lazer tedavisi (CO2 Laser, Nd-Yag laser, K1P ve
argon laser, PDL) telanjiektazilerin termal dest-
riksiyonuna ve selektif fotokoagtilasyonuna ne-
den oldugu igin epistaksis tedavisinde ©neril-
mektedir (8,16,17,18). Ancak mukozal hasar ve
septal perforasyona neden olabilecegi belirtil-
mektedir ve uzun donemli tedavi verileri ok az-
dir (1,8).

Brakiterapi epistaksis tedavisinde énerilen diger
bir tedavi yéntemidir. Ancak radyoterapi sonrasi
olusan frajil telanjiektatik kapillerin tekrarlayan
epistaksise neden olabilecegi ileri stirtilmektedir
(1,8).

Septodermoplasti operasyonu ile olgulann %25-
04’tinde epistaksiste azalma saglanabilmigtit. An-
cak teknik olarak bu operasyon zordur ve genel
anestezi, nazal tampon uygulamalarini gerektirdi-
gi icin yiiksek morbiditeye neden olabilecegi ve
cilt greftinde telanjiektazilerin tekrarlayabilecegi
bildirilmistir (1,7,8).

Abondan epistaksiste ¢nerilen diger bir cerrahi
tedavi yontemi de nazal kavitenin total kapatil-
masidir. Bu cerrahi teknik ile total nazal obstrik-
sliyona ragmen hastalarin yagam kalitesinde art-
ma gozlendigi bildirilmistir (19).

Epistaksis kontrolinde diger tedavi yontemleri
basarisiz kaldiginda, intramukozal sklerozan
madde (etosisklerol, etiblok) enjeksiyonunun
epistaksisi kontrol altina alacag: diistiniilmektedir
(20,21).

Bazi vakalarda epistaksisin Gstrojen tedavisi ile
bagarilt bir sekilde tedavi edildigi bildirilmistir,
Ozellikle de HHT'de kanamanin, menstruasyon-
dan birka¢ giin 6nce, postmenapozal dénemde
ve ovariektomi sonrasinda daha da arnttid, gebe-
likte ise azaldigiun farkedilmesinden sonra epis-
taksis tedavisinde sistemik Ostrojen kullanilmaya
baglanilmsstir. Ostrojen tedavisinin  nazal muko-
zada skuaméz metaplaziye neden oldugu ve bo-
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zulmug vaskiiler yapilardaki endotel bogsluklar-
nin tamir ettigi ileri strdlmektedir. Ancak siste-
mik kullammindan dolays, ozellikle erkek hasta-
larda yan etkileri ortaya ¢ikmaktadir (1,8,9).
HHTde lezyonlarda artmis doku plazminojen ak-
tivatorti ile birlikte lokal hipertfibrinoliz tespit
edilmesinden sonra, antifibrinolitik ajanlarin
(aminokaproik asid, traneksamik asid) epistaksis
tedavisinde lokal/sistemik olarak kullanimlan
glindeme gelmistir (22-25). Sabba ve arkadaslan
sistemik olarak uygulanan 1 gr/giin traneksamik
asid tedavisi ile HHT'li hastalarda epistaksis sikli-
g1 ve siddetinde azalma va hastalann HB diizey-
lerinde artma izlemislerdir.

Sonug olarak, HHT'li hastalarda epistaksis hala
tam olarak tedavi edilememektedir. Cesitli tedavi
yontemleri arasinda traneksamik asid tedavisi
umut vaadeden yontemlerden birisidir. Ancak te-
davinin etkinligini tam olarak degerlendirmek
icin kontrollti ¢alismalar yapilmali ve uzun do-
nemli tedavi verileri ile etkinligi degerlendirilme-
lidir,
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