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INTRODUCAO

necessidade de internacao hospitalar.

A sindrome de Rendu-Osler-Weber, tambem Embora o transplante pulmonar seja considerado

conhecida como teleangectasia hereditaria hemorragica, como alternativa de tratamento para doencas pulmo-

rata-se de uma doenga autossomica dominante que nares em fase terminal, a sindrome de Rendu-Osler-
afeta 1:5.000-8.000 pessoas. A sintomatologia € variavel, :

| N Weber nao € uma etiologia comumente referida. Na
frequentemente apresentando epistaxe e malformagoes

| . literatura medica existem poucos casos descritos, visto
arteriovenosas pulmonares (presentes em 30-50% dos que a sindrome habitualmente cursa com pouco

pacientes). sintomas respiratérios. Em um revisdo extensa, foram

Os Criterios de Curagao para o diagnostico incluem: encontrados 5 casos descritos de transplante pulmonar
epistaxe espontanea recorrente, telangiectasias muco- em pacientes com a sindrome. Em todos os casos, 0s
cutaneas, telangiectasias/malformacoes arteriovenosas pacientes tiveram melhora da qualidade de vida e dos
e historia familiar em parente de primeiro grau. E sintomas respiratorios apds a cirurgia.

confirmado o diagnostico na presenca de pelo menos 3
destes criterios.

As malformacoes arteriovenosas pulmonares
constituem uma comunicacao vascular entre as
circulagoes sistemica e pulmonar, resultando em shunt
esquerdo-direito, comprometendo, deste modo, a troca
gasosa (hipoxemia) e embolia paradoxal. O tratamento
de tais malformacoes pode incluir embolizacoes e/ou
resseccoes pulmonares combinadas (segmentectomia
ou lobectomia).

O tratamento das malformacoes arteriovenosas
pulmonares nesta sindrome mantem-se controverso,
uma vez que geralmente sao pequenas e apresentam-
se difusamente no parénquima pulmonar. Por esse
motivo, embolizagoes ou resseccoes pulmonares
podem ser inviaveis ou terem baixa eficacia para
controle ou resolucao dos sintomas respiratorios.
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Deste modo, € Importante que a escolha do
tratamento seja Individualizada, e que o transplante
pulmonar seja considerado especialmente em casos em
RELATO DE CASO que haja falha dos tratamentos considerados como
menos Invasivos.

Paciente do sexo feminino com quadro de epistaxe
recorrente desde os 3 anos de idade, com dispneia
progressiva e cianose aos esforcos desde os 6 anos.

Fol realizada investigacao medica em servico externo,
sendo submetida a angiotomografia pulmonar e
cateterismo cardiaco de camaras direitas, que
evidenciaram numerosas fistulas arteriovenosas pulmo-
nares - predominantemente em segmentos pulmonares
perifericos, sugerindo o diagnostico de Sindrome de
Rendu-Osler-Weber.

A opcao de tratamento naquele momento foi de

embolizagao das fistulas com maiores repercussoes, Figuras 1 e 2: Radiografia e tomografia pré-operatorias
com oclusao de 3 ramos vasculares, aos 10 anos de da paciente, nas quais é possivel evidenciar o material
idade. A paciente, entretanto, nao apresentou melhora utilizado para embolizacdo das malformacdes
respiratoria, evoluindo com deterioracao clinica e, arteriovenosas pulmonares.

posteriormente, fol encaminhada para o servico de
Transplante Pulmonar do Instituto do Coracao -
Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo
(InCor- FMUSP) para avaliacao.

Durante a primeira avalilacao em nosso servigo, a
paciente fazia uso de acido acetil-salicilico 100 mg/dia e
O2 suplementar (cateter - 5l/min) em domicilio. Realizou
novo cateterismo cardiaco de camaras direitas e eco-
cardiograma, que nao evidenciaram sinais de hiper-
tensao pulmonar. Foi devidamente avaliada pela equipe
multidisciplinar e posteriormente foi incluida em lista de
espera para transplante aos 16 anos de idade.

A paciente foi submetida ao transplante pulmonar Figuras 3 e 4: Radiografia e tomografia pos-operatorias
bilateral sequencial  esquerdo-direito com auxilio da paciente em seguimento ambulatorial.
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