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Hereditární hemoragická teleangiektázie 
(syndrom Osler-Weber-Rendu)

Díl I. Patofyziologie, klinické příznaky a doporučený 
skrínink cévních malformací
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Hereditární hemoragická teleangiektázie (HHT), známá také jako Osler-Weber-Rendu syndrom, je dědičné onemocnění, způ-
sobující abnormální tvorbu cév. Pacienti mají četné teleangiektázie, z nichž mohou krvácet. S přibývajícím věkem se u nich 
rozvíjí arteriovenózní malformace, vedoucí k masivním arteriovenózním zkratům a poškození orgánů, v nichž tyto malformace 
vznikají. U pacientů je nutno provádět skríninková vyšetření s cílem včasné detekce arteriovenózních malformací a v případě 
jejich detekce jejich specializované obvykle multidisciplinární léčby. Pokroky farmakologické léčby jsou zmíněny v dalším článku.

Klíčová slova: hereditární hemoragická teleangiektázie, arteriovenózní malformace. 

Hereditary hemorrhagic telangiectasia (Osler-Weber-Rendu syndrome) 
Part I. Pathophysiology, clinical symptoms and recommend screening for vascular malformations
Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT), also known as Osler-Weber-Rendu syndrome, is an autosomal dominant 
disorder that causes abnormal blood vessel formation. Patients with HHT may have telangiectasias and later may develop 
arteriovenous malformations in various organs. Pacients suffer from many complications caused by the malformations and 
therefore by patients with HHT must by performed screening of this arteriovenous malformations. Optimal treatment of this 
malformations is best delivered throught a multidisciplinary approach. Farmacological treatment is described in next paper.

Key words: hereditary hemorrhagic teleangiectasia, arteriovenous malformations.

Úvod – charakteristika nemoci
Hereditární hemoragická teleangiektázie (HHT) je vrozené one-

mocnění s autosomálně dominantním přenosem. Prvním příznakem je 

krvácení z nosu, obvykle v druhé dekádě života. Teprve později, ve třetí 

či čtvrté dekádě, se vyvinou typické drobné cévní arteriovenózní malfor-

mace (AVM) velikosti špendlíkové hlavičky (o průměru 1–2 mm) – zvané 

teleangiektázie. Bývají na kůži a na sliznicích dutiny ústní a samozřejmě 

také v žaludku a v tenkém střevě. Krvácivé projevy nejen z oblasti nosu, 

ale také z oblasti trávicí trubice, způsobují v pokročilých případech těž-

kou anémii se závislostí na transfuzích. Pokročilejší formy HHT jsou pro-

vázeny rozvojem AVM v oblasti jater, plic a případně v mozku. Hepatální 

arteriovenózní malformace (HAVM) způsobují hyperkinetický oběh, 
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