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Resumo: A Telangiectasia Hemorrégica Hereditéria ou Sindrome de Osler Rendu Weber é uma doenca
autossdmica dominante, cursa com anomalias vasculares, dilataces de capilares e vénulas. Seu
diagnostico € baseado nos Critérios de Curagao (minimo trés critérios): epistaxes espontaneas
recorrentes (mais comum); telangiectasias multiplas;, lesdes viscerais (telangiectasia
gastrointestinal, malformacfes arteriovenosas pulmonares, hepaticas, cerebrais e espinhais);
historia familiar de 1° grau. Paciente de 9 anos, masculino, leucodérmico, apresentando epistaxes,
dispnéia aos esforgcos, historia de crises convulsivas, HAS controlada, dificuldade de
deambulacdo, disartria e atraso escolar, a0 exame fisico apresentava hemangioma grande em
palma esguerda, cianose central, bagueteamento digital, fascies pletorica, telangiectasias em face
e tronco, durante, foi evidenciado a TC de abdome: néo identificagdo da veia porta (auséncia dos
ramos D e E), shunt portossistémico extra-hepético congénito tipo 1B de Morgan e Superina
(estrutura vascular extra-hepatica unindo-se a cava inferior drenando para atrio direito). Ao
Doppler de figado e vias biliares. shunt portossistémico extra-hepatico (tronco vascular formado
pelas veias mesentérica superior e esplénica com tragjeto vertical paradelo a cava inferior,
drenando para esta na sua extremidade distal, sem emitir ramos portais. A angioressonancia de
vasos hepéticos. sem sinais de congestdo ou hepatopatia cronica e vesicula biliar com redugdo do
calibre em seu terco médio e contracdo parcial. Vasos sanguineos de outras regides podem estar
acometidos, principalmente pulmdes, cérebro, pele e trato gastrointestinal, havendo relatos de
malformacBes arteriovenosas entre artéria hepética e veia portal podendo levar a hipertensdo
portal com varizes esofagicas. Podem ser suspeitadas quando ha hepatomegalia.
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