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A Telangiectasia hemorragica hereditaria, também conhecida por Sindrome de Osler-Weber-
Rendu (SROW), € uma condicdo autossdmica dominante rara, caracterizada por uma displasia
fibrovascular, gerando uma formagdo anormal dos vasos, tornando-0s suscetiveis a traumatismos
e rupturas3. O presente trabalho visa contribuir com o diagnéstico precoce e um manejo clinico
mais adequado dos pacientes acometidos. Tem como objetivo relatar o caso de um paciente com
diagndstico da SROW internado em um hospital de referéncia. O relato trata-se de uma crianca,
natural de Belém-PA, sexo masculino, de 10 anos de idade, caucasiano que iniciou quadro de
cianose de extremidades associado a telangectasias em face por volta dos 8 anos. Apds dois anos,
evoluiu com dispneia aos pequenos esforcos e foi diagnosticado com multiplos hemangiomas
pulmonares e tromboembolismo pulmonar. Foi instituida terapia anticoagulante, porém menor
apresentou crise convulsiva devido a hemorragia cerebral intraparenquimatosa, fazendo-se
necessario suspensdo desse tratamento. O menor progrediu com cianose perioral associada a
dessaturacdo importante em ar ambiente e episodios de epistaxe. Apés investigacdo, o relato
descrito se enquadrou como SROW, pois apresentou trés dos critérios diagnésticos (de curacéo)
sendo eles, epistaxe, telangectasias e lesdes viscerais. Quanto a terapia, foram utilizados
medicamentos sintomaticos e anticonvulsivantes, além de orientacfes sobre tratamento paliativo.
Por ser uma patologia pouco comum, muitos doentes acabam recebendo diagnéstico tardio, o que
torna essencia o conhecimento dos critérios diagndsticos, pois, apesar da sindrome possuir
inimeras manifestacOes clinicas, pode ser facilmente identificavel por ter uma apresentacéo
classica na maioria dos pacientes e, com isso, direcionar o paciente para um centro especializado
para que tenha um manejo multiprofissional. Portanto, estudos como este devem ser descritos e
compartilhados a fim de se obter uma maior compreensdo quanto a doenca, os beneficios do
diagnostico precoce e as terapéuticas ingtituidas com efeito satisfatorio na evolugéo e sobrevida
dos portadores da sindrome.
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