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Introducdo: A Teleangectasia Hemorragica Hereditéria (THH) é uma doenca rara, caracterizada
por maformacfes arteriovenosas cutaneas, em sistema digestério, pulmdes e cérebro. As
principais complicagdes sdo ulceracbes e hemorragias, que podem levar ao o6bito. Descricdo:
Recém-nascido (RN) pré-termo, sexo masculino, nascido de parto cesario devido a Sofrimento
Fetal Agudo, Apgar 1/3/8, com necessidade de reanimacdo neonatal e intubac&o orotraqueal,
complicada por sangramento, sendo encaminhado de imediato a unidade de terapia intensiva.
Mae 32 anos, insulinodependente, pré-natal sem intercorréncias. O RN evoluiu no primeiro dia
de vida com discrasia sanguinea e instabilidade hemodindmica, com necessidade de drogas
vasoativas e hemotransfusdo. Apresentou no segundo dia, ictericia colestética, hepatomegalia,
sangramento em coto umbilical, telangiectasias cutaneas e convulsdo, sendo entdo realizada
Tomografia Computadorizada de Abdome, que evidenciou lesdes focais hipervasculares em lobo
hepético direito (telangectasias) e imagem hipodensa adjacente, correspondente a sangue ou
cacificagdo, anormaidade de perfusdo hepatica em lobo direito e shunts arterioportais. A
Ultrassonografia Transfontanela apresentou sinais hemorragicos em lobos temporal e parietal,
com efeito de massa deslocando o ventriculo lateral direito. O diagnéstico de THH foi
estabelecido apds preenchimento dos critérios clinicos, além dos achados radiol 6gicos. Apo6s 16
dias o RN evoluiu para ébito por chogue hipovolémico e cardiogénico. Discussdo: A patogénese
da THH envolve mutacdo em genes responsaveis pela producdo de proteinas que constituem os
vasos sanguineos, tornando-os frégeis e vulneraveis a rupturas e consequentes sangramentos.
Trata-se de uma doenca autossdmica dominante, cuja prevaléncia é de 1/5.000 habitantes,
acometendo todas as faixas etérias. Conclusdo: O conhecimento da THH é fundamental para o
diagndstico e tratamento precoce, podendo contribuir para a reducdo da morbimortalidade da
doenca, tendo como pilares essenciais 0 aconselhamento genético e o acompanhamento
multidisciplinar.
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