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1. Titel 

Hereditær Hæmorragisk Teleangiektasi/Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia 

(HHT). Mb. Osler. Osler-Weber-Rendu disease. 

 

2. Formål 

At sikre korrekt diagnostik og behandling af patienter med Hereditær 

Hæmorragisk Teleangiektasi (HHT) er i DK typisk kendt som morbus 

Osler. Visse steder som Osler-Weber-Rendu disease. 

 

3. Definition 

Diagnostiske kriterier for HHT: 

a) Næseblødning: 

a. Spontane, recidiverende blødninger 

b) Teleangiektaser: 

a. Adskillige på læber,mundhule,fingerspidser,næseslimhinde. 

c) Viscerale læsioner: 

a. Lunger, lever, hjerne, spinalkanalen, gastrointestinalkanalen. 

d) Familiær disposition: 

a. Èn førstegradsslægtning med HHT 

 

1 ud af 4 kriterier: Ringe sandsynlighed for diagnose.  

2 ud af 4 kriterier: Sandsynlig diagnose. 

3 ud af 4 kriterier: Sikker diagnose. 

 

Differentialdiagnoser: Koagulopati, karektasier af anden årsag. 



 

4. Baggrund 

HHT nedarves autosomalt dominant og giver anledning til forandringer i 

blodkarrene. Tilstanden er ikke forbundet med koagulationsforstyrrelse. 

Sygdommen skyldes en familiær mutation i kromosom 9 (HHT1) eller kromosom 

12 (HHT2). 

I Danmark er antallet af patienter med HHT estimeret til ca. 800. Sygdommen 

manifesterer sig som oftest i ung voksenalder og med ligelig kønsfordeling. 

 

95 % af patienterne oplever næseblødning. Omfanget af næseblødningerne er 

dog stærkt varierende. En del af patienterne er generet af blødning fra 

slimhindedækket i mundhulen og fra prolabiet. Mange især ældre patienter lider 

af blødning fra mave-tarmkanalen. Blødningstendensen kan bremses ved 

diodelaserbehandling af teleangiektasierne. Karanomalierne kan optræde i alle de 

indre organer. 

 

25 % af patienterne udvikler pulmonale arteriovenøse malformationer (PAVM). 

Hos patienter med PAVM shuntes 30-40 % af blodet uden om de pulmonale 

alveoler, og som følge heraf har patienterne dyspnø og øget risiko for at udvikle 

embolier og cerebrale abscesser. Derfor anbefales, at alle HHT-patienter 

undersøges for PAVM mhp. embolisering. 

 

10-15 % af patienterne udvikler cerebrale arteriovenøse malformationer (CAVM). 

Såfremt patienterne har neurologiske symptomer, henvises fra OUH til MR-

angiografi. Alle patienter screenes ikke for CAVM, der foretages en 

individualiseret risikovurdering, da behandlingen af CAVM kan give neurologiske 

sequelae. 

 

 

 

 

 



a. Symptomer/anamnese: 

Recidiverende svært traktérbare tilfælde af epistaxis. 

Ved ovenstående patienter indhentes altid udvidet anamnese: 

- Familiær disposition 

- Blødnings-anamnese: Hyppighed af næseblødning, evt. GI blødning, 

jerntilskud, transfusionsbehov 

- Neurologisk anamnese: Apopleksi, TCI eller epilepsi 

- Cerebral absces uden kendt årsag 

 

b. Objektiv undersøgelse: 

Påvisning af teleangiektasier. Prædilektionsstedet er prolabiet, tunge, 

næseslimhinde, neglelejer og fingerpulpa. 

 

c. Paraklinik: 

- SaO2 måling ved A-punktur, Hgb, EVF, S-creatinin, Na, K, blodtype 

- Øvrig diagnostisk paraklinik/billeddiagnostik udføres på indikation 

fra OUH 

 

d. Initiel Behandling: 

- Akut behandling af evt pågående epistaxis (se KKR for epistaxis). 

- Ætsning af næseslimhinden bør ikke foretages. Ved elkoagulation af 

næseslimhinden udvises 

- stor forsigtighed pa ̊ grund af risiko for perforation. 

- Henvises elektivt til HHT-centeret, OUH. 

 

e. Komplikationer: 

PAVM, CAVM, HAVM, apopleksi, TCI, epilepsi. 

 

f. Opfølgning: 

Alle patienter med HHT bør tilbydes henvisning til HHT-Centeret, Øre-

Næse-Halskirurgisk afd. F, OUH. I det omfang det er muligt, vil 

efterfølgende opfølgning og behandling foregå regionalt. 



 

Patientforeningen Osler kan findes på www.osler.dk 

 

Profylaktisk antibiotika: 

Indtil det er afkræftet, om en patient med HHT har PAVM, er risikoen for 

apopleksi/cerebral abscedering grundet paradox emboli forhøjet. Det 

anbefales derfor at tilbyde profylaktisk antibiotika i situationer med risiko 

for bakteriæmi. 

 

Profylakse ved indgreb i ØNH/tandlæge: 

- T. Amoxicillin som engangsdosis 1 time før indgrebet 

o Voksne: T. Amoxicillin 3 g 

o Børn > 10 år: T. Amoxicillin 3 g 

o Børn < 10 år: T. Amoxicillin 1,5 g eller 50 mg/kg 

 

Ved penicillinallergi gives Erytromycin: 

- Voksne: T. Erytromycin 1,5 g 1 time før indgrebet og T. Erytromycin 0,5 

mg 6 timer senere) 

- Børn > 10 år: T. Erytromycin 1,5 g 1 time før indgrebet. Suppleres med 

1/3 af givne dosis 6 timer efter indgrebet 

- Børn under 10 år: T. Erytromycin 30 mg /kg 1 time før indgrebet. 

Suppleres med 1/3 af givne dosis 6 timer efter indgrebet 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

http://www.osler.dk/
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