Sindrome de Rendu-Osler-Weber diagnosticada a partir de
colangiopatia isquémica: um relato de caso
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Apresentagdo do caso:

Paciente do sexo feminino, de 54 anos de idade,
procurou servico de Hepatologia de um hospital de
referéncia em Curitiba por alteragdo da bioquimica
hepdtica, detectada em exames de rofina.
Apresentava lUpus cutGneo e anemia ferropriva de
longa data. Ao exame fisico, presenca de
telangiectasias em face.

Exames laboratoriais de rastreio etiolégico para
hepatopatia ndo foram elucidativos. Foi entdo
solicitada resson@ncia de abdome superior com
colangioressonéncia, que evidenciou sinais de
hepatopatia crénica, dilatagbdes e estenoses nas vias
biliares intra e extra-hepdticas, além de alteracdes
vasculares, como  trombose  crénica  com
transformagdo cavernomatosa da veia porta. Foram
levantadas as hipdteses de colangite esclerosante
primdria e biliopatia portal como diagndsticos
diferenciais. Iniciado dcido ursodesoxicélico para
manejo da colestase.

Seis meses apds o primeiro exame de imagem,
realizou colangioressondncia de controle evolutivo e
rastreio de carcinoma hepatocelular em outro
servico, que frouxe novos achados. Notava-se
multiplos shunts arteriovenosos, 0s quais
determinavam dilatagdo das veias hepdticas, cava
inferior, ~artéria  mesentérica superior e suas
ramificagdes. Havia iregularidade difusa de
vias biliares intra-hepaticas, possivelmente
relacionadas & colangiopatia isquémica, com sinais
de hepatopatia crénica. O conjunto de achados
eram sugestivos de teleangiectasia hemorrédgica
hereditdria  (sindrome de Rendu-Osler-Weber),

levando & mudanca de diagndstico e progndstico
do caso.

Diagnéstico
Avangado
PorImagem

Apds a sinalizagdo do possivel diagndstico pelo
radiologista, a paciente foi questionada ativamente
sobre epistaxe e a mesma referiu que apresenta
sangramento nasal volumoso desde a infancia, j&
tendo sido submetida a inimeras cauterizagdes ao
longo da vida. Além disso, comentou que pai e filho
também apresentam epistaxe recorrente.
Encaminhada para avaliagdo do cardiologista por

provavel insuficiéncia cardiaca associada, bem
como para geneticista, para aconselhamento
genético. Mantido dcido  ursodesoxicdlico e

orientfada a manter acompanhamento regular da
hepatopatia crénica.

Discussao:

A tfelangiectasia hemorrdgica hereditaria é um
raro distdrbio vascular (incidéncia de 1,5:10.000) com
heranca autossdmica dominante e amplo espectro
de manifestagdes  clinicas  decorrentes  de
malformagdes arteriovenosas.

O envolvimento hepdtico ocore em até dois
tercos dos pacientes e geralmente é silencioso. Os
portadores da  sindrome podem  desenvolver
insuficiéncia cardioca de alto débito, hipertensGo
portal e doenca biliar (colangite isquémica), como
no caso relatado.

O tratamento é direcionado ao manejo de

sinfomas, com o controle de hemorragias e
minimizacdo de sequelas decorrentes  das
malformacdes arteriovenosas. Estima-se que os

portadores da sindrome tenham expectativa de vida
semelhante & populac&o geral, com orientacdo de
acompanhamento médico regular para detecgdo e
manejo precoce de complicagdes associadas As
malformagdes vasculares.

Imagens:

1. Axial T2 com supressio de gordura e 2. Reconsirugdo MIP maximum infensity
projectiction) de sequencia ponderada em T, com supressdo de gordura, na fase
arterial pés confraste: Sinais de hepatopatia crénica, multiplas imagens compotiveis
= / shunts no parénquima hepdtico,
associadas a acentuada diatagdo do tronco celiaco, da arério hepdtica e de seus

3. Reconstrugdo 3D VR (volume rendering) de sequencia ponderada em Ti, com
supressdo de gordura, plano coronal, na fase venosa pds contraste: Dilatagdo de ramos
da arferia hepdtica e das veias hepdticas.

4. Reconstrugdo MIP (maximum infensity projection] de sequencia colangiografica no
plono coronal. Iiregularidade parietal difusa da Grvore biliar infia-hepdtica e ducto
hepatico comum, com focos de reducdo de calibre e dilatagdo.
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