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A telangiectasia hereditaria hemorragica (THH) ou sindrome
de Osler-Weber-Rendu é uma doenga autossémica dominante
caracterizada por displasia vascular. E uma patologia pouco frequente
e subdiagnosticada, apresentando uma incidéncia de 1:5000-10 000.!
A fisiopatologia da THH relaciona-se com anomalias na angiogénese,
condicionando uma desregulacdo entre fatores pré-angiogénicos
e antiangiogénicos, conduzindo a fragilidade estrutural da parede
vascular, com consequente dilatagdo e rutura com trauma minimo.?
As lesdes vasculares podem surgirem varios locais,nomeadamente no
sistema nervoso central, via aérea, figado e trato gastrointestinal 2 Estes
doentes apresentam uma maior incidéncia de anemia ferropénica,
que pode ter origem em epistaxis ou hemorragia digestiva por lesdo
de telangiectasias gastrointestinais.* Malformagdes arteriovenosas
(MAVs) pulmonares podem desencadear hemoptises, hemotdrax e
shunt direito-esquerdo, causando hipoxemia, hipertensdo pulmonar
e potencial doenca tromboemboélica.> As MAVs cerebrais podem ser
responsaveis por cefaleias, convulsées, sinais neurolégicos focais e
aumento do risco de hemorragia cerebral ® MAVs espinhais so raras,
frequentemente assintomdticas, no entanto podem ser responsaveis
por hematomas do neuroeixo.”

Descrevemos o caso de uma mulher, 87 anos, ASA IV, com histéria
de THH, anemia cronica ferropénica (9 g/dL) e insuficiéncia cardiaca.
A doente foi proposta para amputagdo supracondiliana urgente do
membro inferior direito devido a isquemia aguda. Apds obtencéo
do consentimento informado, procedeu-se a monitorizacdo invasiva
da pressao arterial e realizou-se o bloqueio ecoguiado dos nervos
femoral e cidtico subgliteo, com ropivacaina 5 mg/mL, 20 mL em
cada blogueio. Obteve-se bloqueio anestésico satisfatério em 15
minutos. Apés administracdo de 1 g de dcido tranexamico, a cirurgia
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foi realizada com sucesso sob sedacéo ligeira (100 ug de fentanil, no
inicio da cirurgia). O blogueio sensitivo teve uma duracao de 10 horas,
tendo sido instituida analgesia pds-operatdria em esquema fixo, com
paracetamol, metamizol e tramadol, sem necessidade de farmacos
de resgate. A doente teve alta 5 dias ap6s a cirurgia. Na avaliacao
realizada 1 més apos a alta, a doente referiu um controlo satisfatério
da dor, negando intercorréncias ou dor do membro fantasma.

Neste caso, a anestesia regional mostrou ser uma técnica eficaz, segura
e satisfatéria para a doente. A anestesia geral poderia desencadear
hemorragia da via aérea, dificuldade na ventilagdo, aumento do shunt
intrapulmonar e maior variabilidade hemodindmica.> A abordagem
do neuroeixo foi evitada devido a possibilidade de presenca de MAVs
espinhais ndo documentadas, que poderiam favorecer a ocorréncia
de hematoma epidural. Através do blogueio de nervos periféricos,
foi possivel realizar uma cirurgia altamente mutilante prevenindo
complicagdes potencialmente graves numa doente fragil. Num
contexto eletivo, a doente deveria ser integrada num programa
de patient blood management. No entanto, dado o carater urgente
da cirurgia, a nossa abordagem focou-se na ado¢do de estratégias
preventivas, COM recurso a anestesia regional, anti-fibrinoliticos,
preenchimento vascular adequado, monitorizagdo invasiva da pressao
arterial, uso de garrote e eletrocautério. Estas técnicas permitiram
diminuir a hemorragia e monitorizar a perda hemdtica, ndo se tendo
verificado necessidade de transfusao perioperatoria.

A abordagem anestésica em doentes com THH requer um
planeamento cuidadoso e controlo adequado da hemorragia, estado
hemodinamico e oxigenacdo. Apesar de incomum, esta patologia
coloca importantes desafios anestésicos que devem ser tidos em
consideragdo pelo anestesista, durante a sua abordagem.
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