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VASCERN, det europæiske referencenetværk for sjældne multisystemiske vaskulære 

sygdomme, er dedikeret til at samle den bedste ekspertise i Europa mhp. at give adgang til 

sundhedsydelser på tværs af landegrænser til patienter med sjældne vaskulære sygdomme 

(anslået 1,3 mio. berørte). Disse omfatter arteriel sygdom (der påvirker aorta til små 

arterier), arterio-venøse anomalier, venøse misdannelser og lymfesygdomme. 

 
VASCERN består i øjeblikket af 31 højt specialiserede tværfaglige sundhedsudbydere 

(HCP'er) fra 11 EU-medlemsstater og af forskellige europæiske patientorganisationer og 

koordineres i Paris, Frankrig. 

 
Gennem vores 5 ”Sjældne sygdom” arbejdsgrupper (RDWG'er) samt flere tematiske 

arbejdsgrupper (WG'er) og ePAG – European Patient Advocacy Group tilstræber vi at 

forbedre sundheden, fremme bedste praksis og retningslinjer, styrke forskning, styrke 

patienterne, uddanne sundhedspersonale og realisere det fulde potentiale i europæisk 

samarbejde for specialiseret sundhedspleje ved at udnytte de nyeste innovationer inden 

for medicinsk videnskab og sundhedsteknologi. 

 
Mere information kan findes på: https://vascern.eu 

Følg os på Twitter, Facebook, YouTube og LinkedIn 

https://vascern.eu/
https://twitter.com/vascern
https://www.facebook.com/vascern.eu/
https://www.youtube.com/channel/UC1sI4_jnqiaLhjNhktiN7ZA
https://www.linkedin.com/company/vascern/
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

Forkortelser 
HHT: Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

HHT-WG: Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi Arbejdsgruppe 

APA: Antiblodplademidler 

ENT læge: Øre-, næse- og halslæge 

AVM: Arteriovenøs malformation 

VM: Vaskulær malformation 

SaO2: Iltmætning 
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 
 
 
 

Indledning 
Disse faktablade er baseret på eksisterende franske faktablade, som er blevet gennemgået 
og justeret af eksperterne fra VASCERN HHT-WG. 

HHT-WG er enig i anbefalingerne, men ønsker at understrege, at disse er anbefalinger, der 
træffes ved konsensus på ekspertniveau. Vi vil anbefale, at disse faktablade bruges som 
vejledning til implementering af lokalt aftalte retningslinier. 

Disse faktablade er beregnet til både patienter og behandlere. Disse anbefalinger bør gå 
hånd i hånd med strategier for at uddanne patienter i medicinske situationer, hvor der er 
behov for særlig behandling, ved relevante symptomer, og hvordan man handler i disse 
situationer. 
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Fysisk aktivitet 

HVAD DER ANBEFALES 

• Der er ingen begrænsninger på fysisk aktivitet eller sport, undtagen i 
tilfælde af akut hypoxi. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Dykning med dykkertank for patienter med lunge arteriovenøse 
malformationer, selv efter embolisering (risiko for luftemboli).
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Amning 

HVAD DER ANBEFALES 
 

• Amning er ikke kontraindikeret hos kvinder med hereditær hæmorrhagisk 
telangiektasi. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Ingen specifikke anbefalinger.
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Kontraindiceret medicin 
Ingen medicin er formelt kontraindiceret. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Drøft altid risici og fordele med det reference- eller kompetencecenter 
der har ansvar for patientens pleje. 

• Tilpas behandlingen til patientens kliniske tilstand (næseblod (epistaxis), 
gastrointestinal blødning). 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Ordinere antiblodplademidler (APA) eller antikoagulanter uden at have afvejet 
de potentielle risici og fordele.
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Antiblodplademidler 
(APA) og 
antikoagulanter 

HVAD DER ANBEFALES 

• Drøft risici og fordele med referencecenter eller den ekspertise der er 
ansvarlig for patienten. 

• Tilpas behandlingen til patientens kliniske tilstand (næseblod (epistaxis), 
gastrointestinal blødning). 

• Efter et iskæmisk slagtilfælde, der er sekundært til lunge arteriovenøse 
malformationer, er der ikke indikation for at fortsætte denne type 
behandling (APA eller antikoagulant), hvis alle pulmonale arteriovenøse 
malformationer er blevet behandlet tilfredsstillende. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

•   Ordinere APA eller antikoagulanter uden at have afvejet risici og fordele. 
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Dyb venetrombose og 
lungeemboli 
(eller venøs tromboembolisk sygdom) 
Ingen medicin er formelt kontraindiceret. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Følg standardbehandlingen for trombose og / eller lungeemboli 
(antikoagulant behandling), idet de potentielle risici og fordele er afvejet. 

•  Tilpas behandlingen til patientens kliniske tilstand (næseblod, 
gastrointestinal blødning, blodtal). 

• I tilfælde af forøget næseblod under antikoagulationsbehandling skal der 
arrangeres en konsultation med en øre-, næse- og halslæge (ENT), der 
har kendskab til sygdommen, med henblik på at overveje passende 
behandling. 

• Udenfor en nødsituation, og afhængigt af antikoagulerende tolerance, diskuter 
alternative behandlinger (Trombektomi, cava filter) med reference- eller 
kompetencecenter. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Undlade behandling af vaskulær tromboembolisk sygdom på grund af 
hereditær  hæmorrhagisk telangiektasi.



11 

Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Hæmorrhagisk slagtilfælde 

HVAD DER ANBEFALES 

• Kriseberedskab og behandling (som ved ikke-HHT patienter). 

• Kig efter underliggende hjerne AVM for at forhindre gentagelse. 

• Hvis patientens kliniske tilstand kræver indsættelse af et nasogastrisk rør, 
skal det være blødt, med lille diameter (medmindre kliniske 
omstændigheder kræver et stort rør) og indføres med stor forsigtighed på 
grund af risikoen for at udløse en alvorlig næseblodsepisode, der er relateret 
til tilstedeværelsen af slimhinde telangiektaser. 

 

HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

•    Ingen specifikke kontraindikationer.
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Hjerneabscesser 
En hjerneabces er en klassisk komplikation af hereditær 
hæmorragisk telangiektasi. Den er relateret til den højre-til-
venstre shunt sekundært til lunge arteriovenøse malformationer. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Kriseberedskab og behandling (som ved ikke-HHT patienter). 

• Udfør en CT-scanning af thorax uden kontrast eller foretag en kontrast-
ekkokardiografi for at identificere pulmonale arteriovenøse malformationer 
(den mest almindelige årsag til hjerneabscess ved hereditær hæmorrhagisk 
telangiektasi) . 

• Pulmonale arteriovenøse malformationer behandles for at reducere risikoen 
for tilbagefald. 

• Hvis patientens kliniske tilstand kræver indsættelse af et nasogastrisk rør, 
skal det være blødt, med lille diameter (medmindre kliniske 
omstændigheder kræver et stort hulrør) og indføres med stor forsigtighed 
på grund af risikoen for at udløse en alvorlig næseblodsepisode, der er  
relateret til tilstedeværelsen af slimhinde telangiektaser. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

•     Ingen specifikke kontraindikationer.
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Hjertesvigt 
Hjertesvigt ved Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi kan være 
relateret til udviklingen af hepatisk arteriovenøs malformation 
(AVM), der kan medføre kronisk overbelastning af hjertet: både 
lever- og hjerte-hæmodynamik skal undersøges. 
Medicinsk behandling vil blive tilpasset til hver enkelt tilfælde: 
behandling af hjertesvigt, korrektion af anæmi, styring af arytmi. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Mål hjerteudgangen og hjerteindekset, påfyldningstrykket og 
tilstedeværelsen eller fraværet af pulmonal hypertension (ofte postkapillær). 

• Søg efter hepatiske arteriovenøse malformationer (Doppler ultralyd og / 
eller leverscanning). 

• Henvis patienten til et referencecenter. 

• Korriger anæmien. 

 

 

HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Undlade hjerteundersøgelse (herunder ekkokardiografi)  

• Overse vaskulære malformationer (VM) i leveren. 

• Behandl pulmonal hypertension sekundært til vaskulære malformationer i 
leveren med høj-output hjertesvigt, med vasodilatorer. 
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Nyresvigt 

HVAD DER ANBEFALES 

• Ingen kontraindikationer til nyrebiopsi. Hvis  nyre arteriovenøse 
malformationer (AVM) er udelukket ved doppler sonografi. 

 

HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

•    Ingen specifikke kontraindikationer.
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Pleje af patient med flere 
traumatiske skader 
Det er altid nødvendigt at være forsigtig ved  nasale 
manipulationer (nasal intubation, aspirationer osv.) på grund af 
den betydelige risiko for at udløse nogle gange meget alvorlige 
episoder af næseblod, der er forbundet med slimhinde 
telangiectaser. 
Ud over risikoen for blødning relateret til forekomsten af 
slimhinde telangiectaser (nasal, gastrointestinal) er der ingen 
koagulationsanomalier forbundet med hereditær hæmorragisk 
telangiektasi og ingen kirurgisk blødningsrisiko forbundet med 
denne patologi. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Kontroller, at der ikke er lav SaO2, der kunne være relateret til 
tilstedeværelsen af udiagnostiserede pulmonale arteriovenøse 
malformationer (AVM), hvilket ville berettige behandling. 

 

HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Intubere eller aspirere gennem næsen: risiko for alvorlig næseblod.



16 

Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Bronkoskopier 
Vær opmærksom på, at hoste kan tolereres mindre godt end 
hos andre patienter på grund af risikoen for hæmoptyse. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Følg standard fibroskopi teknikken. 

• I tilfælde af biopsi udføres antibiotikaprofylakse, hvis pulmonale 
arteriovenøse malformationer (AVM) er til stede, eller hvis lungestatus er 
ukendt. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Nasal manipulationer under anæstesi (nasal intubation, aspirationer osv.) på 
grund af den betydelige risiko for at udløse nogle gange meget alvorlige 
episoder af næseblod, der er forbundet med slimhinde telangiektaser. 
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Hereditær Hæmorrhagisk Telangiektasi 

 

 

Aorta dissektion 
Før en operation skal man så vidt muligt undgå nasale 
manipulationer (nasal intubation, aspirationer osv.) På grund af 
den betydelige risiko for at udløse nogle gange meget alvorlige 
episoder af næseblod, der er forbundet med slimhinde 
telangiektaser. 

 
Ud over risikoen for blødning relateret til forekomsten af 
slimhinde telangiectaser (nasal, gastrointestinal) er der ingen 
koagulationsanomalier forbundet med hereditær hæmorragisk 
telangiektasi og ingen kirurgisk blødningsrisiko forbundet med 
denne patologi. 

 
HVAD DER ANBEFALES 

• Kriseberedskab og behandling (som ved ikke-HHT patienter). 

• Følg standard behandlingsprotokoller for denne patologi. 

• Hvis patientens kliniske tilstand kræver indsættelse af et nasogastrisk rør, 
skal dette være blødt, med lille diameter (medmindre kliniske 
omstændigheder kræver et stort hulrør) og indføres med stor forsigtighed 
på grund af risikoen for at udløse en alvorlig episode af næseblod, der er 
relateret til forekomsten af slimhinde telangiektaser. 

 
HVAD DU IKKE SKAL GØRE 

• Intubere eller aspirere gennem næsen: risiko for alvorlig næseblod.
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