Hereditarni hemoragicka teleangiektazie

Hereditarni hemoragicka teleangiektazie (lat. teleangiectasis
hereditaria haemorrhagica; morbus Rendu-Osler-Weber), je autosomalné
dominantni onemocnéni. Radi se mezi vrozené vaskularni malformace a
vaskularni hemoragické diatézy. Onemocnéni charakterizuje dédi¢na
strukturni abnormalita stén drobnych cév s naslednou dilataci, t.j.
teleangiektazii. Krvacivé projevy jsou zplsobené jednak zvysenou
fragilitou drobnych cév oslabenych v mistech, jednak neschopnosti
vasokonstrikce v misté vyduté.

Etiopatogeneze

Zakladni odchylkou je redukce hladké svaloviny s vyznamnym ztenenim
cévni stény, nékdy zasahujici az po vrstvu endotelie. Patogeneze neni
presné objasnéna, predpokldda se souvislost s haplotypem HLAA2BwI17.

Klinicky obraz

Onemocnéni se mUze vyskytovat u obou pohlavi a mlZze postihovat
vSechny orgény. Projevy zacinaji vétsinou po puberté na kizi v podobé
tmavocervenych uzlikd velikosti 0,5 az 3 mm, které s pribyvajicim vékem
zveétsuji a stoupad i jejich polet. Vyskytuji se na nosni sliznici, v Ustni
duting, na jazyku, k@zi tvare, trupu a koncetin. Léze vnitfnich organd jsou

nejcastéjsi na sliznici traviciho systému, v dychacich cestach, v moc¢ovém
méchyfi, ale mohou se vyskytovat i v mozku.

Vv

Krvaceni'vznika mechanickym poskozenim elastické cévky. Nejc¢astéjSim
projevem je epistaxe (90 %), pfi které 50 % pacientd krvéaci do traviciho
traktu, u 18 % pacientd je pritomna mikroskopickd hematurie, zhruba u
15 % pacientl se tvori plicni arteriovenozni zkraty, coz vede k hypoxemii.
Vaznou komplikaci je krvaceni do mozku. Opakované krvaceni vede k
posthemoragické anémii.

Diagnostika

O onemocnéni svéd¢i familidrni vyskyt teleangiektazii na kdzi a sliznicich
s recidivujicim krvdcenim. V laboratornim obraze je vysetieni
hemokoagula¢nich parametrd v normé, zjistuje se postupné zvyraznéni
hypochromni mikrocytarni sideropenické anémie s hyperplazii cervené
fady v kostni dreni.

Lécba
Lécba je podplrna (Ié¢ba anémie transfuzemi erytrocytl, substitu¢ni

|éCba preparaty Zeleza). Krvaceni je mozno zabranit kompresi i
tampondadou. Kozni |éze je moZné odstranit laserem.
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Zavisi na lokalizaci a velikosti |ézi a na intenzité krvaceni. Zpravidla se pr@béh zhorsuje s pribyvajicim vékem.
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