Souhrnné/edukaéni prace -

10.48095/cctahd2023prolekare.cz5

Hereditarni hemoragicka teleangiektazie
(syndrom Rendu-Osler-Weber)

Hereditary haemorrhagic teleangiectasia
(Rendu-Osler-Weber disease)

Bradacova M.}, Faber E.., Minaiik J.!, Ctvrtlik E2, Cechdkova E.2

! Hemato-onkologickd klinika LF UP a FN Olomouc
2 Radiologickd klinika LF UP a FN Olomouc

SOUHRN: Hereditarni teleangiektazie je vrozené onemocnéni, pii kterém se u pacientd na kdzi a sliznicich objevuje charakteristické rozsiteni
drobnych kapilar nazyvané jako teleangiektazie. Teleangiektdzie se stoupajicim vékem casto praskaji a zplsobuji krvaceni. Pokud se krvaceni
opakuje pfilis ¢asto, at uz ve formé epistaxi, hemoptyz, nebo krvaceni do traviciho traktu, rozviji se u pacientt anémie, ¢asto vedouci k vyznamnému
deficitu Zeleza. Daleko zavaznéjsi je vyskyt arteriovendznich malformaci v parenchymatoznich organech. Malformace postupné rostou se
zvysujicim se vékem pacienta. Nejcastéji jsou postizeny plice, Zaludek, jatra a mozek. Krvéceni z malformaci v téchto lokacich mlze byt smrtelné,
a proto je jejich v¢asna identifikace dllezita. Screening arteriovendznich malformaci ve vyse zminénych rizikovych lokacich je doporucovan
nejen u samotného pacienta, ale i u jeho rodiny. Aktualné se nabizi také moznost priikazu kauzélnich mutaci. Lécba by vzdy méla byt posouzena
individudlné. Nékdy postaci pouze lokalni terapie, hemostyptika nebo substituce Zeleza, jindy je potfeba nasadit systémovou lécbu.

KLICOVA SLOVA: hereditarni hemoragickd teleangiektézie - syndrom Rendu-Osler-Weber — anémie — arteriovenézni malformace - teleangiek-
tazie — krvaceni

SUMMARY: Hereditary telangiectasia is a congenital disease in which patients develop a characteristic enlargement of small capillaries on the skin
and mucous membranes, called telangiectasia. With increasing age, telangiectasias often rupture and cause bleeding. If bleeding recurs too frequently,
whether in the form of epistaxis, haemoptysis or gastrointestinal bleeding, patients develop anaemia, often leading to significant iron deficiency.
Far more serious is the occurrence of arteriovenous malformations in parenchymatous organs, progressively increasing with increasing patient age.
The lungs, stomach, liver and brain are most commonly affected. Bleeding from malformations in these localizations can be fatal and therefore early
identification is important. Screening for arteriovenous malformations in the above-mentioned high-risk localizations is recommended not only for the
patient himself but also for his family. Currently, the possibility of detecting causative mutations is also offered. Treatment should always be assessed
on an individual basis. Sometimes only local therapy, haemostatic therapy or iron substitution is sufficient, other times systemic therapy is needed.

KEY WORDS: hereditary haemorrhagic teleangiectasia - Rendu-Osler-Weber disease — anaemia - teleangiectasiases — bleeding - arteriovenous
malformatios

UvVOoD

Hereditarni hemoragickd teleangiek-
tazie (HHT), zndma téz jako syndrom
Rendu-Osler-Weber, je vrozené dédi¢né
onemocnéni, jehoz pfenos se uskutec-
nuje autozomalné dominantnim typem
beni cévni stény, v ddsledku cehoz je
oproti cévni sténé u zdravych lidi mno-
hem nachylnéjsi k ruptufe a nasled-
nému krvaceni. Postupem ¢asu se navic
u nemocnych vytvéreji arteriovenézni

malformace (AVM) v parenchymatéznich
organech (zejména v plicich, mozku a ja-
trech) [1]. V AVM arteridlni krev proudi
pfimo do vén, aniz by pfed tim prosla ka-
pildrami, které u AVM chybi. Zavaznost
krvaceni a pfipadné nasledky se pro pa-
cienta odviji od umisténi teleangiektazif
¢i AVM.

Syndrom se u pacient(l vétsinou pro-
jevi az v pozdéjsim obdobi Zivota, nej-
Castéji kolem 20.-30. roku Zivota. Mezi
prvni klinické projevy nejcastéji patfi

nepfiilis specifické a ¢asto ni¢im nevy-
provokované epistaxe. Nizka frekvence
diagnostiku, nebot na néj Iékati pfi dife-
rencialni diagnostice nemysli.

PREVALENCE ONEMOCNENT

V Ceské republice na rozdil od zahranici
zatim bohuzel nejsou k dispozici oficidln{
statickd data o vyskytu tohoto vzacného
onemocnéni. Jak uvadi ¢lanek z roku
2020, prevalence HHT v Severni Ame-
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rice se pohybuje kolem 1 : 5 000 obyva-
tel [2]. Ve skutecnosti je pocet pacient(,
ktefi onemocnéni maji, jesté vyssi, nez
jaky poskytuji oficidlni statické data.
Jako hlavni pfi¢inu tohoto podhodno-
ceni je skute¢nost, Ze pokud se u né-
koho HHT diagnostikuje, obvykle se
jeho pfibuzni nenechaji vysetfit, pres-
toZze je u nich velmi pravdépodobny
nalez stejného onemocnéni [3]. Vyskyt
HHT je také vazan na etnicky a geogra-
ficky pavod. Pfikladem je vysoka ¢etnost
tohoto onemocnéni u lidi pochazejicich
z Nizozemskych Antil [4]. ZvySeny vyskyt
tohoto onemocnéni byl téZ zaznamenan
u Zen. Rozdil prevalence mezi pohlavimi
ale mze byt zkreslen diky obecnému
pFistupu Zen ke zdravotni péci. Zeny
mezi 15-70 lety jsou totiz mnohem cas-
t&ji ,nuceny” vyhledat lékafskou pomoc
kvili problém{m s pocetim nebo kom-
plikacemi v téhotenstvi [5]. BEhem té-
hotenstvi je popisovdno zvysené riziko
rozvoje (nékdy az zivot ohrozujicich)
komplikaci u HHT [5,6].

PATOFYZIOLOGIE

A GENETIKA ONEMOCNENI
HHT je vrozenou poruchou tvorby cévni
stény. Bunky endotelidlni ¢asti stény cév
jsou tenci a oslabené, a v dusledku toho
postkapilarni venuly ztraci svou elasti-
citu. Jsou rozsifené (tudiz mohou byt
viditelné na povrchu kuize), fragilnéjsi
a vice nachylné k rupture a naslednému
krvaceni. U lidi, v jejichZ cévnim fecisti se
vyskytuji AVM, chybi odpor kapiladrnich
cév. V dlsledku toho je pratok krve v Zi-
lach vysoky. Tok krve mize dosdhnout
takovych hodnot, ze cévni sténa AVM,
kterd neni na tento napor prizplisobena,
nevydrzi a praskne.

Za patologickou tvorbou cév u HHT
stoji genetické mutace. Podle postize-
nych gen® délime HHT na 5 podskupin,
oznacované jako HHT 1-5. Podskupiny se
lisi mutacemi ovliviujicimi signalni drahu
transforming growth factor-beta (TGF-p),
ktera je nepostradatelnd v tvorbé, zrani
a stabilizaci cév. Dvé nejcastéjsi mu-
tace, vyskytujici se pfiblizné u 80 % pa-
cientd, jsou v ENG genu (ktery kéduje

protein endoglin) a v genu activin recep-
tor-like kinase 1 (zkrdcené ACVRLKT - koé-
dujici protein ALK-1). Dalsi mutace, kterd
svym pulsobenim zasahuje do cesty TGF-f§
a ovliviuje tim angiogenezi, byla nale-
zena v genu MADH4 - tento gen v sobé
obsahuje informace pro tvorbu proteinu,
ktery se nasledné podili na pfenosu che-
mickych signald z povrchu bunky do je-
jiho jadra. Je soucasti signaini drahy TGF-
B. Je oviem velmi vzacnd a je pfitomna
pouze u 1-2 % pacientl. Vyskytuje se
u piipadl spole¢ného vyskytu HHT a ju-
venilni polypdzy. Signdlni drdha TGF-§
je soucasti mnoha procest v burkach,
jako jsou napt. bunécny rust, diferen-
ciace, apoptdza, bunééna homeostaza
a dalsi. TGF-B se vyskytuje i v endotelial-
nich bunkach cév a v pericytech (bun-
kdch obklopujicich endotelie s pod-
plGrnym a regula¢nim vyznamem), kde
obstarava tubulogenezi a zajistuje dalsi
funkce. V dlisledku poskozeni téchto me-
chanizm( je endotel cév u HHT abnor-
malné hyperplasticky a vyznacuje se pa-
tologickou morfogenezi (zvy3eny obsah
kolagenu, aktinu, zvinéna bazalni mem-
brana). Cévy tim ztraceji své pfirozené
vlastnosti, jako je napf. pruznost [7,8].

DELENT

A CHARAKTERISTIKA

JEDNOTLIVYCH TYPU HHT

«HHT typ 1 podskupina s mutaci v ENG
genu. Je u ni vyssi prevalence AV mal-
formaci nachézejicich se predevsim

Obr. 1. Teleangiektazie na jazyku
u pacientky s diagnézou Rendu-
Osler-Weberovy choroby.
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v mozku a plicich; je typickd ¢astéjsim
vyskytem epistaxi.

«HHT typ 2 je charakterizovan mutaci
v genu ACVRL1. Zde je popisovana
vyssi prevalence AVM v jatrech; ¢astéjsi
vyskyt primarni plicni hypertenze.

+ U typu HHT 3 jsou postiZzené geny lokali-
zované na 5. chromozomu. Zatim se ne-
podafilo geny presné identifikovat, Ize
oviem predpokladat, Ze ovliviuji TGF-f.

« Stejné tak u HHT typu 4 nejsou pato-
genni mutace ani postizené geny zatim
znamé, jejich lokalizace je oviem na
7. chromozomu.

Growth Differentiation Factor 2 gene
(GDF-2).

< JPHT typ, ktery je spojen s mutaci
v genu SMAD4 a klinicky se vyskytuje
spolu s juvenilni polyp6zou (zndmou
pod nazvem juvenilni polypdéza aso-
ciovand s hereditdrni hemoragickou
teleangiektazii) [9-12].

DIAGNOSTICKA KRITERIA

Oficialni diagnosticka kritéria pro stano-
veni diagnézy Rendu-Osler-Weberova
syndromu v klinické praxi byla publiko-
vana v roce 2000 [13]. Tato kritéria jsou

znamad jako Curacao criteria [14]:

- Spontadnni a opakujici se epistaxe.

- Teleangiektézie v charakteristickych lo-
kacich (rty, dutina Ustni, nos, prsty na
hornich koncetinach - obr. 1-3).

- Viscerdlni arteriovendzni malformace
nebo teleangiektazie (obr. 4).

-

»

Obr. 2. Teleangiektazie na tvrdém
patre u pacientky s diagnézou
Rendu-Osler-Weberovy choroby.




Obr. 3. Teleangiektazie na prstech
horni konéetiny u pacientky

s diagnézou Rendu-Osler-Weberovy
choroby.

« Pfibuzni prvniho stupné s diagnostiko-
vanou HHT.

Jestlize pacient spliiuje 3 a vice vyse
uvedenych kritérii, klasifikujeme to jako
jistou HHT. P¥i spInéni 2 kritérii ze 4 se
jedna o pravdépodobnou HHT, s nut-
nosti doplnéni dalSich vysetfeni k po-
tvrzeni ¢i vylouceni syndromu. Pokud je
splnéno pouze 1 kritérium, onemocnéni
je u pacienta nepravdépodobné [13,15].

Pacienti, u nichz se vyskytuji viechny
4 znaky, maji az 87% pravdépodobnost,
Ze maji jednu z genetickych mutaci [14].

Navzdory veskerym doporu¢enym
postuplm v diagnostice a screeningu
je HHT stéle diagnostikovana nedosta-
te¢né a nékdy je cesta ke spravné dia-
gnoéze neumérné dlouhd [15].

SCREENINGOVY PROTOKOL

PRO HHT

Screeningovy protokol obsahuje:

- peclivy odbér anamnézy u pacienta
a fyzikalni vysetieni;

- vySetfeni nosni sliznice ¢i dutiny Ustni;

- laboratorni vysetteni zadvaznosti ané-
mie a deficitu Zeleza.

- Ze zobrazovacich metod provedeni
transtorakalni kontrastni echokardio-
grafie (TTCE) ke zjisténi pritomnosti
plicnich AV malformaci (PAVMs). Vyset-
feni je indikované k detekci pravole-
vého zkratu sekundarné zptsobeného
PAVM:s.

- Pokud zobrazeni potvrdi pravolevy
zkrat, ktery ma stfedné tézky az tézky
stupen zdvaznosti, mélo by byt do-
plnéno zobrazeni hrudniku pocita-
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Obr. 4. Arteriovendzni malformace na plicich u pacientky s hereditarni
hemoragickou teleangiektazii pfed odstranénim malformace pomoci

endovaskularniho vykonu.

Obr. 5. Snimek plic (HRCT) po odstranéni arteriovenézniho zkratu po

endovaskularnim vykonu.

¢ovou tomografii (CT) bez kontrastu
(obr. 5).

+-Nemocnym s potvrzenou HHT (at uz
podle klinickych kritérii, ¢i prokaza-
nim jedné z genetickych mutaci pro
tuto nemoc) je doporuceno podstou-
pit daldi zobrazovaci vysetreni, pfede-
vs$im pro vylou¢eni AVM v mozku, nej-

lépe bez pouziti kontrastni latky (napf.
MRI - obr. 6).

- Co se tyce screeningu mozného posti-
zeni dalSich visceralnich organ(, ne-
jsou provadény standardné, ale pouze
po indikaci oSetfujiciho lékafe. Napf.
screening pro AVM v jatrech pro elevaci
jaternich enzymf.
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Obr. 6. MRI snimek mozku pacientky
s hereditarni hemoragickou tele-
angiektazii, snimek v axialni roviné
vpravo frontalné paramedidalné je pfi-
tomna arterioven6zni malformace

o praméru kolem 20 mm.

Screening pro dospélé a détské pa-
cienty se lisi jen nepatrné. U déti se
klade vétsi dlraz na doplnéni podrobné
rodinné a osobni anamnézy s otazkami
zaméfenymi na pfipadné epizody hy-
poxie, bolesti hlavy, opozdény rlst atd.
Pokud pediatr na zakladé zjisténych in-
formaci pojme podezieni o mozné pfi-
tomnosti HHT u pacienta, indikuje dalsi
vysetieni s pokud mozno co nejmensi
zatézi pro dité. Tedy od genetického az
po klinické vysetfeni, do kterého je za-
hrnuto: pfitomnost viditelnych telean-
giektdzii (v dutiné Ustni, na prstech
horni koncetiny atd.). Nékteré zahra-
ni¢ni zdroje uvadi, ze jako prvni zob-
razovaci vysetieni u déti by mélo pro-
béhnout vysetfeni k detekci pfipadnych
AVM lokalizovanych v CNS pomoci MRI
mozku a az nasledné pfi jejich pFitom-
nosti indikovat dalsi vysetieni. Toto do-
poruceni ale nelze aplikovat plo$né a ko-
necné rozhodnuti o tom, jaké vysetieni
pediatricky pacient podstoupi, je na
osetfujicim Iékafi. K vylouceni, ¢i potvr-
zeni pfitomnosti dalSich moznych AVM
se provadi echokardiografii. Na rozdil
od HRCT plic, které je u dospélych vét-
sinou prvni volbou, u déti nejdfive pro-
vadime RTG snimek (pro zmenseni ra-

dia¢ni zatéze). AZ na zakladé pripadnych
nejasnosti na snimku se indikuje HRCT.
Naopak ultrazvuk bficha s pfipadnym
Dopplerem a CT bticha se u déti prova-
déji jen zfidka [16,171].

KLINICKE PROJEVY

Epistaxe

Jak jiz bylo zminéno v Uvodu, mezi nej-
Castéjsi projevy syndromu patfi (vétsi-
nou samovolné) epistaxe. U 90 % lidi tr-
picich HHT se krvéaceni z nosu projevi
pred 30. rokem zivota [18]. Dle zavaz-
nosti a frekvenci mohou epistaxe vyustit
v sideropenickou anémii. Primérna frek-
vence krvacivych epizod se udava kolem
18 za mésic [1].

Teleangiektazie

Jestli je pro tuto nemoc néco typického na
prvni pohled, tak to jsou pravé teleangiek-
tazie vypadajici jako drobné zarudlé léze
velikosti Spendlikové hlavicky. Typickou lo-
kalizaci pro né je klize - zvla3té na prstech
rukou, obliceje, rtd a bukalni a nazalni sliz-
nice. V porovnani s epistaxemi se telean-
giektazie objevuji aZz pozdéji (coz oviem
nevylucuje jejich vyskyt i v détském véku).
Kvali tenké sténé jsou velmi nachylné
k prasknuti, a tedy i krvaceni [18].

Anémie

Anémie s rozvinutym anemickym syn-
dromem je u pacientd trpicich HHT velmi
béZna. Po case se chronické ztraty krve
projevi deficitem Zeleza a v krevnim ob-
raze zprvu jako normocytarni a posléze
jako mikrocytarni hypochromni anémie.

AV malformace
Arteriovendzni malformace mohou mit
vicecetné lokalizace. Pro observaci jsou
kvuli potencidlné zdvaznému az zivot
ohrozujicimu krvaceni, ¢i dokonce sr-
de¢nimu selhani nejdllezitéjsi lokali-
zace v plicich, jatrech, mozku a v GIT.
Plicni AV malformace se vyskytuji az
u 70 % pacientd a téméf u vsech posti-
zenych s HHT typem 1. Klinika projevi
je rlznoroda. Od asymptomatickych
nemocnych az po hemoptyzy a dysp-
noe s hypoxii. DalSim nezanedbatel-
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nym zdravotnim rizikem plicnich AVM
je mozna embolizace z téchto lozisek
do CNS. Nasledkem pak mUze byt ische-
micka cévni mozkova prihoda ¢&i moz-
kovy absces. Tyto stavy mohou skoncit
fatalné ¢i s trvalymi nasledky pro pa-
cienta, coz ilustruje dllezitost vcasné
diagnostiky nemoci u pacient(.

Vyssi vyskyt AV malformaci v jatrech
maji pacienti s HHT typu 2. Jaterni AV
malformace mohou byt pfic¢inou por-
talni hypertenze, jaterniho nebo srdec¢-
niho selhani.

Mozkové malformace jsou v porov-
nani s vyskytem AVM v jinych lokacich
vzacnéjsi. Nalezneme je u 10 % pacient(
a mohou se projevit jiz od narozeni,
napt. jako epilepsie, netraumatické krva-
ceni do michy, mozkové krvaceni.

Postizeni GIT se vyskytuje u 20 % ne-
mocnych, u kterych byva postizen za-
ludek, tenké i tlusté stfevo. Doposud
nebyla oznacena zadna aktivita, potra-
vina ¢i napoj, které by krvaceni z GIT
zhordovaly [1,19].

LECBA

Jediny spravny postup v [é¢bé HHT ne-
existuje. Pristup k Iécbé se odviji podle
individualnich klinickych projevl u da-
ného ¢lovéka a stupné jejich zadvaznosti.
Pro malou cetnost pacientl neexistuji
vétsi studie. Intervence thalidomidem
a bevacizumabem se opiraji o mechani-
zmus ucinku téchto molekul v angioge-
nezi, ale Uc¢inek se u aktualniho pacienta
nemusi dostavit.

Zkoumd se i ucinnost dalsich latek,
jejichz mechanizmus pusobeni je po-
dobny s bevacizumabem. Jedna se o pa-
zopanib, nintedanib, sunitinib a bupar-
lisib. V budoucich moznych seznamech
léciv figuruje i tacrolimus, protilatky
ANTI-ANGPT2 a PI3 kindzové inhibitory.
To, zda ndm budoucnost da vice terapeu-
tickych (u ucinnéjsich) moznosti pro pa-
cienty s HHT, je otdzka, na kterou si bu-
deme muset jesté néjaky ¢as pockat [16].

Anémie
V pfipadné vyskytu deficitu Zeleza je po-
tfeba hradit jeho ztraty. Nejdfive zaha-
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jujeme substituci per os formou. Pokud
neni forma p.o. podani Zeleza dostacu-
jici, zvazime eskalaci na preparaty in-
travenozni. Pfi stadle nedostate¢né od-
povédi mizeme doplnit hrazeni ztrat
soucasnym pravidelnym poddavanim
krevnich transfuzi.

Epistaxe

Pro lé¢bu epistaxi se doporucuje lokélni
zvlh¢ujici terapie, ablace teleangiektazif
na nosni sliznici, hemostyptika ¢i antifib-
rinolityka. Pokud lokaIni terapie neni do-
stacujici, méla by byt zvdzena kombinace
se systematickou antiangiogenni terapii,
napt. thalidomid p.o., bevacizumab i.v.
Uhradu lé¢by obéma pfipravky je pro
tuto diagndzu nutné nechat schvalit po-
jistovnou. Kontraindikaci k nasazeni sys-
tematické 1é¢by, kterd ma prokoagulaéni
ucinky (antifibrinolytika, hemostyp-
tika), je neddvna epizoda trombdzy
v anamnéze. Relativnimi kontraindika-
cemi k individudInimu posouzeni je pak
fibrilace sini nebo zndma trombofilie
v pacientové anamnéze (napt. Leidenska
mutace). V pfipadé opakovanych epis-
taxi je velmi dilezitda mezioborova spo-
luprace s ORL |ékaf¥i, ktefi dokazi pro pa-
cienty obtézujici krvaceni zmirnit, ¢i na
néjakou dobu dokonce odstranit.

GIT krvaceni

Dle zavaznosti klinickych projeva se déli

na:

+lehkou formu HHT - pro spravné hod-
noty hemoglobinu jsou postacujici p. o.
suplementace Zelezem;

- stfedné zévaznou formu HHT - nutnd
i.v. terapie Zelezem;

- zadvaznou formu HHT - uspokojivych
hladin hemoglobinu nelze dosahnout
ani pfi opakovaném podani transfuzi.
Je nutna systematicka lé¢ba napt. i.v.
bevacizumabem [20].

AV malformace v plicich

V soucasnosti je 1. volbou terapie pii AV
malformacich v plicich, klinicky projevu-
jicich se jako epistaxe nebo hemoptyzy,
selektivni embolizace pulmondlnich ar-
terii. Pfi tomto zédkroku se pomoci em-

bolizace uzaviou tepny zasobuijici plicni
AVM. Vykon Ize provadét v ambulant-
nim rezimu s minimem komplikaci. Mezi
ty nejcasté;jsi patii bolesti na hrudi lehce
zvladnutelné analgetiky. Uspé$nost této
lé¢by je az 98,7 % [21].

AV malformace v CNS

Nazory na pfipadnou lé¢bu AVM v CNS
jsou casto predmétem diskuze. Mezi-
narodni doporuceni stale doporucuji
screening AVM u vsech pacientll s po-
tvrzenou diagnézou HHT, predevsim pro
mozné fatalni dlsledky pfipadné rup-
tury AVM. V soucasné dobé ovsem ne-
mame dostatek dlkazl o prospésnosti
lé¢by AVM u asymptomatickych pa-
cientd s HHT. Faktem totiz z(stava, ze ri-
ziko krvaceni z AVM v CNS je asi 0,5 % za
rok. Pfipadna lé¢ba musi byt peclivé in-
dividudlné posouzena a konzultovadna
nejen s neurochirurgickym pracovistém
ale také se samotnym pacientem. Ote-
viend excize AVM je stale nejlepsSim ku-
rativnim fesenim. Pokud jsou |éze inope-
rabilni, je mozné provést stereotaktickou
radiochirurgii. Procento vylécenych je
vsak mnohem nizsi a odviji se od veli-
kosti AVM. Embolizace AVM v CNS je sa-
mostatné maélokdy ucinnd a je indiko-
vana spise jako doplnéni chirurgického
vykonu ¢i radioterapie [22].

PROGNOZA PACIENTU

Zdroje, které by objektivné zhodnotily
délku preziti u pacientd s HHT, je malo.
Nékteré retrospektivni studie prokazaly
vliv HHT na délku Zivota v porovnani
se zdravou populaci. Median umrti lidi
s HHT byl 63,2 let, naproti tomu u lidi bez
HHT byl median 70,0 let [1]. Zajimavosti
je, Ze nejvyssi riziko umrti na komplikace
spojené s HHT bylo béhem prvnich 3 let
od stanoveni této diagndzy. Nasledné ri-
ziko klesalo. I na tomto pfikladu Ize po-
tvrdit dllezitost a v€asnost diagnostiky
a zahdjeni [é¢by, ktera tak mGze prodlou-
Zit nemocnym Zzivot [1].

ZAVER
Hereditarni hemoragicka teleangiekta-
zie neni pfilis casté onemocnéni. Prav-
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dépodobnost, ze se s nim setka bézny
Iékar, je mald, ovsem ne nulova. Neméli
bychom na néj zapominat, predevsim uz
pro v¢asnou diagnostiku a zahajeni ade-
kvatni terapie. Méli bychom na néj po-
myslet, pokud pacient trpi opakovanymi
epistaxemi, ma sideropenickou ané-
mii, viditelné teleangiektazie, v rodinné
anamnéze se vyskytuje nékdo s podob-
nymi problémy nebo je pfibuznému
pfimo diagnostikovdna HHT. | kdyz je
[é¢ba zatim spiSe symptomatickd nezli
kauzalni, mdzeme diky ni vyznamné
zlepsit kvalitu Zivota lidi trpicich timto
onemocnénim, a to nejen po strance fy-
zické, ale i psychické a socialni.
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