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Sammendrag

Bakgrunn. Oslers sykdom er en arvelig 
blodåresykdom som medfører blød-
ninger fra slimhinner i nese, mage-
tarm-kanalen, lunger eller urinveier. 
Pasientene kan også ha unormale 
blodkar i hjernen.

Materiale. En pasient med Oslers 
sykdom hadde residiverende alvorlige 
neseblødninger, og fikk et infarkt i lille-
hjernen. Han hadde ingen kjente risiko-
faktorer for hjerneinfarkt. Det ble påvist 
en arteriovenøs fistel i lungen. Denne 
antas å være ansvarlig for embolisering 
til lillehjernen. Pasienten ble behandlet 
med endovaskulær lukning av fistelen 
for å beskytte mot fremtidige embolier.

Konklusjon. Embolisering av trombe-
masser fra arteriovenøse fistler i lungene 
er en sjelden årsak til iskemiske hjerne-
slag, men viktig – fordi det finnes effektiv 
profylakse mot nye infarkter.

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen 
på www.tidsskriftet.no

Interessekonflikter: Ingen

Oslers sykdom er mest kjent som årsak til
residiverende blødninger, særlig fra nesen,
eller i form av okkult blødning fra tarmen.
Vi presenterer en pasient som har denne syk-
dommen, og som fikk et infarkt i lillehjer-
nen. Utredningen påviste en viktig sammen-
heng mellom de to tilstandene.

Pasienten. En 50 år gammel mann med
Oslers sykdom. Faren og to søsken har sam-
me diagnose. Fra 40 års alder fikk han hyp-
pige, til dels massive, neseblødninger og
hadde en rekke opphold ved medisinsk avde-
ling for blod- og jerntransfusjoner. Ellers
var han frisk og spesielt helt uten risikofak-
torer for cerebrovaskulær sykdom. Han
hadde normalt blodtrykk og gunstig koleste-
rolprofil, han var ikke-røyker og hadde in-
gen arvelig belastning med hensyn til hjerte-
og karsykdom.

Han ble akutt syk med hodepine, svim-
melhet, kvalme og brekninger. Symptomene
gikk helt tilbake i løpet av få timer, med unn-
tak av hodepinen, som likevel avtok etter
hvert. Ved innleggelse i lokalsykehus samme
kveld fant man ingen nevrologiske utfall.
Cerebral CT viste imidlertid utvikling av et
stort høyresidig lillehjerneinfarkt (fig 1).
Det tilkom ikke trykksymptomer. Han ble
overflyttet nevrologisk avdeling for videre
utredning.

Ved klinisk undersøkelse var det normal
nevrologisk status, inklusive skjerpet Rom-
bergs prøve, til tross for at store deler av
høyre lillehjernehemisfære var infarsert.
Det var ikke kliniske holdepunkter for dyp
venetrombose. Blodprøver viste Hb 11,8 g/
100 ml, trombocytter 231 · 109/l, SR 7 mm,
INR 1,3. Aktiviteten for protein C, S og anti-
trombin III viste normale verdier, og det ble
ikke påvist APC-resistens eller antifosfo-
lipidantistoffer.

Røntgen thorax viste intet sikkert patolo-
gisk. CT thorax viste imidlertid svarende til
høyre underlapp forstørrede karstrukturer
med kraftige tilførende og fraførende kar,
forenlig med en stor arteriovenøs fistel med
kraftig shunting (fig 2).

Vi oppfattet dette som den mest sannsyn-
lige årsak til pasientens lillehjerneslag.
Grunnet den uttalte blødningstendensen ble
han ikke gitt antitrombotisk behandling.
Han ble henvist til thoraxkirurgisk avdeling,
der han seks uker senere ble vellykket be-
handlet med endovaskulær okklusjon (em-
bolisering) av fistelen.

I ettertid ble det utført cerebral MR-un-
dersøkelse. I basalgangliene så man svakt
kontrastladende, stripeformede hyperinten-
se områder, muligens uttrykk for telan-
giektasier. Det ble ikke sett arteriovenøse
malformasjoner, aneurismer eller andre for-
andringer som disponerer for blødning. Pa-
sienten klaget ved etterkontroll tre måneder
etter emboliseringen over hodepine, men
hadde ingen nevrologisk funksjonssvikt.

Diskusjon
Osler-Rendu-Webers sykdom (hereditær
hemoragisk telangiektasi), mer kjent under
betegnelsen Oslers sykdom, som benyttes
her, er en systemsykdom med diffus angio-
dysplasi, kjennetegnet ved telangiektasier
og andre karmisdannelser i hud, slimhinner
og indre organer (1–3). Den nedarves auto-
somalt dominant, men med betydelig feno-
typisk variasjon. Tilstanden er assosiert med
mutasjoner i minst to gener, på kromosom
9q3 og 12q. De fleste pasientene får gjentat-
te neseblødninger i barnealder eller ten-
årene, mens hudforandringene oftest opptrer
utover i andre eller tredje dekade (4, 5).
Telangiektasiene finner man særlig i ansik-
tet, på lepper og tunge, i nesehulen og på
hender og føtter. Pasientene kan også ha kar-
misdannelser i lunger og lever, samt i mage-
tarm-kanalen. Blødningsbetinget anemi er
vanlig, og noen trenger jerntilskudd og/eller
blodtransfusjoner.

Karmisdannelser i hjernen er beskrevet
hos 23 % av pasienter med Oslers sykdom
der cerebral MR ble gjort som ledd i den ini-
tiale utredningen (6). Hos mange opptrer
ikke kliniske symptomer, slik at forekoms-
ten kan være underestimert, særlig i eldre
studier hvor det ikke er gjort MR. Karmis-
dannelsene kan være venøse angiomer, ka-
vernøse angiomer og arteriovenøse malfor-
masjoner, ofte multiple (7, 8). Enkelte pa-
sienter kan ha aneurismer som kan forårsake
subaraknoidal blødning (9, 10).

Pasienter med Oslers sykdom har over-
hyppighet av migrene, også aura uten hode-
pine. I en studie av 58 pasienter med påvist
gendefekt, men uten kjent affeksjon av sent-
ralnervesystemet, hadde 50 % migrene med
aura (11).

Sentralnervesystemet affiseres imidlertid
oftest indirekte, som hos vår pasient, ved

! Fakta

■ Familiær neseblødning kan skyldes 
Oslers sykdom

■ Pasienter med Oslers sykdom kan ha 
pulmonale arteriovenøse fistler

■ Slike fistler kan være utgangspunkt for 
embolier til hjernen

■ Ved embolisk hjerneinfarkt uten kjente 
risikofaktorer kan Oslers sykdom være 
en differensialdiagnose
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at en pulmonal arteriovenøs fistel medvirker
til embolier til hjernen (2, 3, 9, 12, 13).
Mekanismen er at en embolus oppstår i eller
passerer gjennom den arteriovenøse fistelen
via venstre atrium og hjertekammer til en
av hjernens arterier, der den forårsaker enten
infarkt eller et transitorisk iskemisk attakk
(TIA) (12, 14). Venøse tromber oppstår ofte
under fysiologiske forhold, men blir fanget
opp av kapillærnettverket i lungen. Ved en
arteriovenøs fistel kan en embolus passere
uhindret fra lungearterien til lungevenen,
og slik shuntes utenom kapillærnettverket.
Det er også beskrevet luftembolier hos pa-
sienter med Oslers sykdom og hemoptyse
(15).

Pasienter med Oslers sykdom med lunge-
affeksjon kan ha hjerneabscess med eller
uten meningitt (16). Trolig skyldes dette at
infeksiøst materiale i alveolene kommer
over i blodstrømmen i de patologiske kar i
den arteriovenøse fistelen, og så fraktes via
blodbanen til hjernen.

Sykehistorien viser at røntgenbilder av
lungene er viktig i rutineutredning ved hjer-
neslag. Hos vår pasient ble røntgen thorax
først oppfattet som normalt, men etter at CT
thorax hadde påvist en fistel, kunne denne
også ses på standard røntgen thorax ved
grundig gransking av bildene (fig 3).

Konklusjon
Pasienthistorien illustrerer en sjelden årsak
til embolisk hjerneinfarkt. Selv om arterio-
venøse fistler er sjeldne, er de viktige fordi
de på en effektiv måte kan behandles slik at
faren for nye hjerneinfarkter reduseres. Man
bør vurdere om det kan være patologiske
fistler i lungene hos pasienter der man ikke
finner annen forklaring på et hjerneinfarkt,
særlig der man har mistanke om embolisk
genese.
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Figur 1 CT caput viser et stort infarkt i høyre 
lillehjernehemisfære (åpent pilhode)

Figur 2 a) CT thorax med aksiale snitt viser 
patologiske blodkar nedad svarende til postero-
basale underlappssegment i høyre lunge (lukket 
pilhode). b) Sagittal rekonstruksjon av CT 
thorax viser arteriovenøs malformasjon 
i posterobasale underlappssegment av høyre 
lunge med store til- og fraførende kar (åpent 
pilhode)

Figur 3 Standard røntgenbilder av thorax gir 
mistanke om fortetning ned mot dorsale sinus 
(lukket pil)




