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O cirurgiao geral de hoje

Sindrome de Rendu-Osler-Weber: Raro relato de uma
doenca de manejo essencialmente cirurgico
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~ A investigacao da anemia cronica identificou tragos falcémicos. 4
INTRODUCAO anos apos esse acontecimento, retornou com hemorragia
gastrointestinal (Figura 1), devido a angiodisplasias gastricas e de

A Sindrome de Rendu-Osler-Weber ou Telangiectasia Hemorragica colon, tratadas com eletrofulguracao com cateter bipolar. Em outra
Hereditaria (THH) € uma rara doenca autossomica dominante, crise, identificou-se por tomografia computadorizada, uma
caracterizada por malformagoes vasculares cutaneas, em mucosa ou fistula/malformacao arteriovenosa pulmonar (MAVP), tratada por
orgaos internos. Esta entidade se manifesta, principalmente, com abordagem endovascular (Figura 2).

epistaxe (90% dos casos), telangiectasias mucocutaneas (80%) € |guy: u__—_G—_—————
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malformacoes arteriovenosas pulmonares. O diagnostico € definitivo [t c
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na presenca de 3 dos 4 critérios de Curagao: Epistaxe recorrente, BEaeH CONTRAST

Telangiectasias Mucocutaneas, Malformacoes Arteriovenosas ou
Historico Familiar compativel.

RELATO DE CASO

Mulher de 49 anos de idade, diagnostico de THH, segundo os critérios
de Curacao, ha mais de 10 anos e com multiplas internagoes e
hemotransfusoes por anemia cronica severa. Deu entrada no servico
de emergéncia do Hospital Universitario Antonio Pedro, queixando-se
de lipotimia, fraqueza muscular, dispneia, palpitacao, epistaxe (desde
9 anos de idade) e melena recorrente por 1 més. Ao exame fisico,
observou-se palidez acentuada, telangiectasias aparentes em pele e
mucosa oral.

Fig. 2 Reconstrucao 3D de Fistula
Arteriovenosa Pulmonar, por
Tomografia Computadorizada, a fim
de programar a abordagem
cirurgica.

A anemia, apesar de ser um achado comum na sindrome, as anemias
severas/de risco a vida, no entanto, sao eventos pouco frequentes,
principalmente quando em varios episodios. Assim, este € um caso
peculiar, seja pela associacao ao traco falcémico, seja pela presenca
de lesoes raras para a doenca, como as angiodisplasias, importantes
causadadoras de anemia cronica. As MAVP, por sua vez, sao lesoes
raras, visto que mais de 70% dos casos ocorrem em associagao a
THH.

O tratamento desta desordem € paliativo, focando-se em evitar
transfusdoes sanguineas e hospitalizacoes a0 maximo, mas que,
muitas vezes, demanda abordagem cirurgica e procedimentos
invasivos. Por ser uma entidade nao curavel, o tratamento da doenca
inevitavelmente envolve a necessidade de intervengao cirurgica.
Assim, 0 uso da abordagem endovascular € o padrao ouro para o
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Fig. 1 Images de cintilografia mostrando acimulo de radiotracos em topografia de - ‘
ceco (A), cdlon ascendente, colon transverso (A e B), compativel com hemorragia tratamento das MAVP. O exame cintilografico teve papel fundamental

gastrointestinal. na deteccao de hemorragia digestiva alta, porém, nao foi possivel
localizar os focos hemorragicos precisamente.
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