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Özet 
Herediter hemorajik telenjiektazi nadir görülen multisistemik vasküler bir hastalıktır. Rendu Osler sendromu olarak da bilinmekle birlikte 
mukokutanöz telenjiektaziler, epistaksis, gastrointestinal kanamalar ve viseral arteriovenöz malformasyonlarla karakterizedir. Altmış iki 
yaşında erkek hasta; herediter hemorajik telenjiektazi tanısıyla takip edilmektedir. Yoğun transfüzyon ihtiyacı olması nedeniyle hastaya 
bevacizumab 5mg/kg dozunda 2 haftada bir olmak üzere toplam 8 kür uygulanması sonrası transfüzyon ihtiyacında dramatik azalma 
görülmüştür. Herediter hemorajik telenjiektazi hastalarının serum ve dokuda bakılan vasküler endotelyal büyüme faktörü düzeylerinin artmış 
olduğu gösterilmiştir. Bu bağlamda vasküler endotelyal büyüme faktörü inhibitörlerinin bu hastalarda etkili olacağı düşünülmektedir. 
Anahtar Kelimeler: Herediter Hemorajik Telenjiektazi; Kanama; Bevacizumab. 
 
Dramatic Response to Systemic Bevacizumab Therapy in a Patient with Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia 
 
Abstract 
Hereditary hemorrhagic telangiectasia is a rare multisystem vascular disorder. Also known as Rendu Osler syndrome, it is characterized by 
mucocutaneous telangiectases, epistaxis, gastrointestinal bleeding, and visceral arteriovenous malformations. 
A sixty-two-year old male patient was followed due to hereditary hemorrhagic telangiectasia. Because of high transfusion dependency he 
received bevacizumab administration at a dose of 5 mg/kg every 2 weeks, for a total of eight cycles. We achieved considerable response in 
terms of the dependency of transfusion after bevacizumab treatment. Serum and tissue expression of vascular endothelial growth factor is 
increased in patients with hereditary hemorrhagic telangiectasia. Thus, logically, vascular endothelial growth factor inhibitors could be 
expected to function in the therapy of hereditary hemorrhagic telangiectasia as well.  
Keyword: Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia; Bleeding; Bevacizumab. 
 
 
 
 
 
Herediter hemorajik telenjiektazi nadir görülen 
multisistemik vasküler bir hastalıktır. Rendu Osler 
sendromu olarak da bilinmekle birlikte mukokutanöz 
telenjiektaziler, epistaksis, gasrointestinal kanamalar ve 
viseral arteriovenöz malformasyonlarla karakterizedir. 
Kanamalar ile seyretmesi nedeniyle demir eksikliği 
anemisi görülmektedir. Otozomal dominant kalıtım 
göstermesi nedeniyle aile öyküsü sorgulaması tanı 
esnasında önem kazanmaktadır. Patogenezinde 
anjiogenez önemli bir rol oynamaktadır. Bu sebepten 
dolayı anjiogenez inhibitörlerinin tedavide kullanımı 
önem kazanmaktadır (1,2). 
 
Vasküler endotelial büyüme faktörü çeşitli kanser ve göz 
hastalıklarında anahtar rol oynamaktadır (3). 
Bevacizumab; recombinant humanize antivasküler 
endotelyal büyüme faktörü inhibitörü olup bu nedenle 
medikal onkoloji alanında antikanser tedavisinde 
kullanılmaktadır (4). Herediter hemorajik telenjiektazi 
patogenezinde anjiogenezin sorumlu tutulması nedeniyle 
bevacizumab kullanım alanı bulmaktadır (1).  
 
Bu bilgiler ışığında kliniğimizde takip edilmekte olan 
kanama sıklığı ve transfüzyon ihtiyacı giderek artan bir 

herediter hemorajik telenjiektazi olgusunda sistemik 
bevacizumab kullanımı sonrası kanama sıklığı ve 
transfüzyon ihtiyacında dramatik bir şekilde azalmayı 
paylaşmak istedik. 
 
 
 
Altmış iki yaşında erkek hasta; otuz yaşından itibaren 
demir eksikliği anemisi nedeniyle dönem dönem demir 
replasman tedavisi almaktadır. Etiyolojisi 
aydınlatılamayan hastanın 2004 yılından itibaren burun 
kanama atakları olması nedeniyle ilgili hekimlere 
başvurusu sonrası lokal tedaviler ve koterizasyon 
uygulanmış ancak kanama atakları devam etmiştir. Takip 
eden yıllarda gastrointestinal kanama atakları da geçiren 
hastaya çok miktarda eritrosit replasmanları yapılmıştır. 
Olası kanama diyatezi açısından Hematoloji Kliniği’ne 
yönlendirilen hastada gastrointestinal görüntüleme ve 
kulak burun boğaz bakısında mukozal telenjiektazik 
yapıların olduğunun görülmesi, aile öyküsü olması ve 
yapılan tetkiklerde mevcut kanamaları açıklayacak başka 
patolojinin saptanmaması üzerine hastaya herediter 
hemorajik telenjiektazi tanısı konuldu. Demir replasman 
tedavisi yanında traneksamik asit başlanan hastanın 
kanama sıklığında azalma gözlendi. Uzun dönem bu 
şekilde takip edilen ve nadir eritrosit replasman ihtiyacı 
olan hastada 2013 yılı eylül ayı sonrasında 
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gastrointestinal kanama ve burun kanaması sıklığında 
artış oldu. Aylık 10-12 ünite eritrosit replasman ihtiyacı 
olan hastaya ankaferd oral yoldan kullanıldı. 2 haftalık bir 
transfüzyonsuz süreç elde edilmesine rağmen daha sonra 
kanamaları tekrar eden ve hemoglobin değeri 3 gr/dl'ye 
kadar düşen hastaya endikasyon dışı başvuru ile sistemik 
bevacizumab kullanılması planlandı. Sağlık 
Bakanlığı’ndan endikasyon dışı onayı alındıktan sonra 2 
haftada bir 5 mg/kg dozunda intravenöz olarak 2 doz 
uygulandı. Transfüzyon ihtiyacında azalma olması üzerine 
hastaya tedavi devamı için onay alındı ve 6 doz daha 
uygulanarak toplam 8 doza tamamlandı. Hastanın 
transfüzyon ihtiyacında tedavi öncesi ile 
karşılaştırıldığında dramatik azalma sağlandı. Hastaya 
tedavi öncesi aylık 8-10 ünite eritrosit süspansiyonu 
replasman yapılırken nisan 2014’de sadece 2 ünite, 
mayıs 2014’de ise 1 ünite eritrosit süspansiyonu 
replasmanı yapıldı. Bevacizumab tedavi esnasında 
görülebilecek yan etkiler arasında sadece bir defaya 
mahsus olarak kısa süreli hipertansiyon atağı oldu ve 
takipte tekrarlamadı.  
 
 
 
Herediter hemorajik telenjiektazi otozomal dominant 
kalıtım gösteren sıklıkla burun kanaması ve 
gastrointestinal kanamaya eşlik eden demir eksikliği 
anemisi kliniğiyle seyreden bir rahatsızlıktır. Bevacizumab 
ise humanize rekombinant monoklonal bir antikor olup 
vasküler endotelyal büyümü faktörü üzerine etkilidir. 
Vasküler endotelyal hücre gelişimini inhibe edip hücre 
ölümüne neden olmaktadır (5). Bevacizumab özellikle 
anormal damar gelişiminin görüldüğü onkolojik 
malignitelerde kullanılmakla birlikte göz kliniğinde 
makuler dejenerasyonda da kullanım alanı vardır (6-8).  
 
Herediter hemorajik telenjiektazi hastalarının serum ve 
dokuda bakılan vasküler endotelyal büyüme faktörü 
düzeylerinin artmış olduğu gösterilmiştir (9). Bu 
bağlamda vasküler endotelyal büyüme faktörü 
inhibitörlerinin bu hastalarda etkili olacağı 
düşünülmektedir (10). Submukozal olarak 0.3-3.75 mg 
olarak injeksiyon tedavisinin çok sık tekrarlayan dirençli 
epistaksisi olan olgularda etkili olduğu gösterilmiştir (11). 
Ayrıca yine sprey şeklinde lokal kullanılabilmekle birlikte 
lokal tedavi ile kanaması durdurulamayan hastalarda 
sistemik tedavi gündeme gelmektedir. Özellikle sık 
tekrarlayan ve hayatı tehdit edici düzeye ulaşabilen 
gastrointestinal kanaması olan olgularda da sistemik 
kullanım yer almaktadır. Ayrıca ciddi vaskuler 
malformasyonu olan ve bu vaskuler malformasyonlar 
nedeniyle semptomatik olan hastalarda da kullanım alanı 
mevcuttur (12). Bevacizumabın uygulama dozu 3-5 
mg/kg 2 ya da 3 haftada bir olarak farklı kullanım şekilleri 
de mevcuttur. Kliniğimizde takip ettiğimiz ve yoğun 
transfüzyon ihtiyacı olan hastaya Sağlık Bakanlığı’ndan 
endikasyon dışı onay alınarak sistemik olarak 
bevacizumab kullanılmıştır. İki haftada bir 5 mg/kg olarak 
toplam 8 doz kullanılan hastada kanama miktarında ve 
transfüzyon miktarında dramatik azalma görülmüştür. 
Bevacizumab kullanımına bağlı hipertansif atak, kanama, 
proteinüri, tromboembolizm, hipersensitivite reksiyonu 
ve barsak perforasyonu gibi yan etkiler görülmektedir 

(13,14). Bu açılardan dikkat edilmesi gerekmekle birlikte 
hastamızda sadece bir defaya mahsus olarak kısa süreli 
hipertansiyon atağı olmuştur.  
 
Sonuç olarak, bevacizumab recombinant humanize 
antivasküler endotelyal büyüme faktörü inhibitörü olup, 
herediter hemorajik telenjiektazi patogenezinde 
anjiogenezin de sorumlu tutulması nedeniyle kullanım 
alanı bulmaktadır. Özellikle durdurulamayan 
kanamalarda transfüzyon ihtiyacında azalmaya neden 
olabilmektedir. Bu nedenle mevcut tedavilere yanıtsız 
kanama ile giden herediter hemorajik telenjiektazi 
hastalarında bevacizumab deneysel fakat alternatif bir 
tedavi seçeneğidir 
 
22-24 Ekim 2014 Antalya’da düzenlenen 40. Ulusal 
Hematoloji Kongresinde poster olarak sunulmuştur. 
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