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SUMMARY

are reviewed.

Hereditary hemomhagic telanglectasia (Rendu-Osler-lWeber disease) is a systemic fibrovascular
oysplasia autossomal dominant, recognized as a classic triad of telangiectasia in face, hands and
| oral cavity, recurrent epistaxis and family occurrence. In this study, we report two patients with
| Rendu-Osler-Weber disease with recurrent epistaxis and cutaneomucous telangiectasias. (inical
| manifestations, diagnostic and therapeutic features in the hereditory hemomhagic telangiectasio

INTRODUCAO

Pacientes com epistaxe s&o atendidos dicriamente nos
consultérios otorrinolaringolégicos e pronto-socorros.
Rqueles que apresentam constantes recidivas sGo sub-
metidos a sucessivas cauterizagdes quimicas de peque-
nos vasos da mucosa septal e orientados a retornarem,
€aso o sangramento se repita. €ntretanto, esses pacien-
tes podem ser atendidos por médicos diferentes a cada
retorno, como ocorre freqUentemente nos hospltais uni-
versitérios, o que impede o seguimento do caso pelo
mesmo profissional. Nesses casos, se a histéria cinica
ndo for detalhada a cada retorno, muitas patologias
hemorrégicas sistémicas podem n&o ser diagnosticadas,
como é o caso da telanglectasia hemorrdgica familiar
(THH).

@rquivos da Fundagao Otorrinolaringologia 3 (4), 1999

Conhecida como Sindrome de Rendu-Osler-Weber, por
receber o nome dos primeiros autores que a descreve-
ram, trata-se de uma angiodisplasia (displasia fibro-
vascular) sistémica, envolvendo os vasos da face e
mucosas. A transmissGo ¢ autossdmica dominante, com
freqiéncia de aparecimento de 1 para cada 100.000 ha-
bitantes, sem predilecdo pelo sexo. Nos casos em que
ndo hé relato de histéria familiar, trata-se, provavelmen-
te, de muta¢do nova'.

O quadro clinico cléssico é representado pela triade:
telangiectasias, epistaxes recidivantes e histéria famili-
ar de quadros hemormréagicos. Os primeiros sintomas apa-
recem na segunda década de vida (raramente iniciam-se
na inféncia) com quadros de epistaxes recidivantes e pro-
gressivas, presentes em 90% dos pacientes. fis
telangiectasias comprometem principalmente a mucosa do
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Figura 1. Mucosa do septo nasal e dos cometos com
vdrias telangiectasias (caso 1).

septo nasal cartilaginoso, podendo apresentar aspecto
linear ou em formato de "aranha”. Além da mucosa septal,
podem também comprometer a mucosa dos cornetos,
rinofaringe, hipofaringe, palato e restante do trato di-
gestivo. A cavidade oral é freqientemente atingida, em
particular a mucosa dos ldbios inferiores, regido jugal e
lingua'.

Pauchu et al® avaliaram 324 pacientes portadores da
THH e constataram que 97% dos pacientes apresenta-
vam epistaxes recidivantes entre os primeiros sintomas
da doenga. O comprometimento visceral ocorreu em 25%
dos pacientes, com envolvimento hepdtico, pulmonar e
do sistema nervoso central. €ssa condicdo pode tornar o
quadro clinico bostante grave, com hemorragia de dificil
controle??,

Pela alta freqiéncia do atendimento otorrinolaringo-
légico aos pacientes portadores de THH, consideramos
interessante ilustrar tal patologia com a apresentagéo dos
casos clinicos que se seguem.

CASO 1

S.A., 21 anos, procurou o pronto-socorro do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina de Botucatu
(UNESP), com quadros repetidos de sangramentos na-
sais, com melhora temporaria apds algumas cauterizacdes
quimicas, realizadas nos Ultimos meses. Afirmava que o
pai apresentava quadro semelhante, porém os sangra-
mentos eram didrios, ao simples toque do nariz. O jo-
vem negava qualquer indicio de hemorragia em outros
o6rgdos. €ncontrava-se em bom estado geral, corado e
hidratado.

Ao exame ORL observava-se que a mucosa de revesti-
mento de ambas os fossas nasais, era "desenhada” por
multiplas telangiectasios em formato de “aranha”, envol-
vendo septo e cornetos (Figura 1). Lesdes isoladas com
O mesmo aspecto estavam também presentes em ldbio
inferior, mucosa da regido jugal, palate mole e rinofaringe
(Figura 2). Apresentava raras lesées telangiectdsicas iso-
ladas em regiéio anterior do térax.

O paciente foi avaliado pelo setor de genética e de
hematologia, ndo sendo detectado nenhuma alteracdo no
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Figura 2. lesdo telanglectdsica em regido de
rinofaringe (caso ).

hemograma ou no coagulograma. A terapia com estrégeno
foi iniciada .

CASO 2

B.A, 49 anos (pai do paciente anterior), referia epi-
sodios didrios de sangramento nasal ao simples toque
do nariz, desde os 15 anos de idade, com piora nos Ulti-
mos 5 anos. Negava episédios de hemorragias em outros
orgdos e afirmava ter sido submetido a vérias cauteri-
zagdes quimicas. Havia realizado exame de sangue no
qual foi diagnosticado anemia, necessitando tomar me-
dicamentos a base de ferro.

O exame otorrinolaringolégico revelava a existéncia
de perfuragto septal, envolvendo toda a porgdo do septo
cartilaginoso, coberta por crostas hematicas, facilmente
sangrantes. A mucosa do restante das fossas nasais apre-
sentava dezenas de telangiectasias, bem como a regido
da rinofaringe e hipofaringe. Na regido posterior da car-
tilagem aritendide direita observava-se darea de
hemangioma azulado, de 1 cm de didmetro (Figura 3). A
mucosa do labio inferior apresentava gronde quantidade
de lesdes puntiformes vinhosas (Figura 4). O paciente
recebeu avaliagdo genética e hematoldgia, sendo detec-
tado anemia ferropriva . Serd submetido a arteriografia
e embolizacGo dos principais vasos responsdveis pelas
epistaxes.

DISCUSSAO

Os pacientes portadores de telangiectasia hemorra-
gica familiar apresentam, como primeiro sintoma,
epistaxes recorrentes. Os quadros iniciais sGo geralmen-
te leves e ndo provocam alteracdes hemodindmicas ou
hematolégicas. Ao longo dos anos, os episddios tornam-
se mais freqlentes, como ocorreu no paciente descrito no
caso 2, podendo-se observar anemia importante, sendo
necessario suplementagdo de ferro, ou mesmo transfusdes
sangulineas ‘.

Plauchu et al.2, ao analisarem 324 pacientes portado-
res de telangiectosia hemorrégica familiar, observaram
comprometimento visceral em 25% dos pacientes, sendo
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Figura 3. Hemangioma em regido posterior da cartila-
gem aritendide direita (caso £)

os principais érgdos comprometidos o trato gastrointes-
tinal (eséfago e figado), pulmdes, rins e sistema nervoso
central. Os principais sintomas observados foram epistaxe,
hemoptise, hematémese e melena. Com o envolvimento
do trato gastrointestinal pode-se observar também vari-
zes esofagicas, hepatomegalia, colestase, shunts
arteriovenosos, hipertensdo portal e fibrose nodular he-
patica®*3,

O comprometimento pulmonar pode ocorrer pelo de-
senvolvimento de fistulas arteriovenosas, levando a qua-
dros de dispnéiq, cianose e hipoxia 4% A suspeita do
envolvimento pulmonar pode ser confirmado pela
tomografia computadorizada e cintilografia pulmonar®’.

O sistema nervoso central também pode ser sede das
malformacdes vasculares, podendo-se observar hemorra-
gia intracraniana, déficits motores e sensitivos e absces-
sos cerebrais, decorrentes de émbolos sépticos origina-
dos de focos bacterianos a distancia (dentdrios, sinusais
ou amigdalianos)®. Sintomas menos freqlentes sdo
hematiria e sangramento vaginal.

As medidas terapéuticas sGo, muitas vezes, apenas
de suporte, como a suplementa¢do de ferro e as transfu-
sbes sanglineas. As cauteriza¢des quimicas sucessivas
podem provocar perfuragdo septal a longo prazo, como
pudemos observar no paciente do caso 2. A cauterizagdo
com laser parece ser mais eficaz, por ndo lesar os tecidos
adjacentes aos vasos, diminuindo os episédios dos
sangramentos®®. Outras modalidades terapéuticas tam-
bém tém sido descritas, como a criocauterizagdo, inje¢do
de solu¢des esclerosantes & dermoplastia '4*'° €ntre-
tanto, no sequndo caso apresentado, observamos exten-
sa perfuracdo septal envolvendo toda a porgdo
cartilaginosa, dificultando a correcdo local, dai a escolha
da arteriografia com embolizasdo, a qual tem-se mostra-
do eficaz na diminuicdo dos episédios de epistaxes'''2,
Neste caso, pela grande quantidade de lesdes vasculares
observadas em toda a mucosa das vias aerodigestivas,
medidas terapéuticas defenitivas sdo praticomente im-
possiveis.

A estrogenoterapia ¢ preconizada por alguns auto-
res. baseado no fato de que os episodios de epistaxes
diminuem durante a gravidez e aumentam na menopau-
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Figura 4. ldbio inferior com vdrias lesées
telangiectdsicas (caso £)

sa'®'%, Para esses autores, o estrégeno parece provocar
metaplasia das camadas endoteliais tornando-as mais
resistentes. A validade desse tratamento é questionada
por outros autores'®. No primeiro paciente apresentado
neste trabalho, os quadros de epistaxes eram leves, sem
repercussdes sistémicas, dai a possibilidade de obter-
Mos sucesso com a terapia hormonal, porém sabemos que,
ao longo dos anos, outras medidas terapéuticas serdo
necessdrias, como as cauterizagdes com laser.

Os pacientes apresentados neste trabalho ndo rela-
tavam sintomas de manifestagdes hemorrdgicas viscerais
da patologia. €ntretanto essa possibilidade deve ser
informada e esclarecida para que esses pacientes pos-
sam correlaciond-las as possiveis manifestagdes
sistémicas da doenga que poderdo apresentar durante
a vida. Todos os pacientes portadores de THH devem
receber avalia¢do hematolédgica (para o diagndstico di-
ferencial das demais patologias hemorragicas sisté-
micas) e genética (para complementagdo diagndstica e
orientagdo familiar).
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