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Resumo

A telangiectasia Hemorragica Hereditdria ou Sindrome de
Rendu-Osler-Weber ¢ uma rara displasia fibrovascular que
torna a parede vascular vulneravel a traumatismos e rupturas,
provocando sangramentos em pele e mucosas. Apresenta he-
ranca autossdmica dominante. E caracterizada por epistaxes
de repeticio, telangiectasias mucocutaneas, malformacdes
arteriovenosas viscerais e historia familiar positiva. A epis-
taxe costuma ser a primeira e a principal manifestacio. Esta
associada a malformacdes arteriovenosas em varios 0rgaos.
Sao possiveis complicacdes hematoldgicas, neuroldgicas,
pulmonares, dermatologicas e de trato gastrointestinal. A
terapia é de suporte e de prevencio de complicacoes. Neste
estudo, relata-se um caso de um paciente com a sindrome,
atendido no Ambulatério de Otorrinolaringologia da Faculda-
de de Medicina de Marilia, e faz-se uma revisao bibliografica
de sua etiopatogenia, manifestacoes clinicas e terapéutica
clinico-cirdrgica.

Rendu-Osler-Weber Syndrome:
case report and literature
review

Palavras-chave: epistaxe, sindrome de rendu-osler-weber,
telangiectasia hemorragica hereditaria.
Keywords: epistaxis, rendu-osler-weber syndrome, hereditary
hemorrhagic telangiectasia.

Summary

Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia or Rendu-Osler-
Weber Disease is a rare fibrovascular dysplasia that makes
vascular walls vulnerable to trauma and rupture, causing skin
and mucosa bleeding. It is of dominant autosomal inheritance,
characterized by recurrent epistaxis and telangiectasia
on the face, hands and oral cavity; visceral arteriovenous
malformations and positive family history. Epistaxis is
often the first and foremost manifestation. It's associated to
arteriovenous malformations in several organs. There are
possible hematologic, neurologic, pulmonary, dermatologic
and gastrointestinal complications. Treatment is supportive
and helps prevent complications. This study is a case report
of a patient with this syndrome who came to the ENT
Outpatient Ward of the Faculdade de Medicina de Marilia;
and we have done a bibliographic review of the disease’s
etiopathogenesis, clinical manifestations and clinical-surgical
treatment options.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Rendu-Osler-Weber ou Telan-
giectasia Hemorrdgica Hereditdria é uma rara displasia
fibrovascular sistémica, que tem como defeito bdsico uma
alteracao da lamina elastica e camada muscular da parede
dos vasos sangiiineos, o que os torna mais vulneraveis a
traumatismos e rupturas espontaneas’?.

A doenca apresenta transmissao autossOmica do-
minante, embora, em cerca de 20% dos casos, ndo exista
histérico familiar. A sua incidéncia na populacio € de
1-2/100.000 e possui distribuicio homogénea entre raca
e sexo’.

O diagnéstico € feito seguindo os critérios de
Curacao: telangiectasias em face, maos e cavidade oral;
epistaxes recorrentes; malformacoes arteriovenosas com
comprometimento visceral; historico familiar. O diagnés-
tico € confirmado na presenca de pelo menos 3 destas
manifestacoes?.

As manifestacoes otorrinolaringolégicas sio as mais
frequientes, sendo a epistaxe recorrente a principal delas.
Vasos sangliineos de outras regides também podem estar
acometidos, principalmente pulmoes, cérebro, pele e trato
gastrointestinal'+®,

O tratamento € apenas paliativo, sem haver consen-
so a respeito da melhor opcao terapéutica. O fundamental
¢ promover o controle da doenga pelo maior tempo pos-
sivel. As opcdes variam desde tamponamentos anteriores
e posteriores, cauterizacio quimica ou a laser das lesdes
até a tratamentos cirdrgicos, como a dermosseptoplastia e
o fechamento da cavidade nasal pela técnica de Young®®.
Com o avanco dos procedimentos na area de Diagnostico
por imagem, € possivel, hoje, realizar a embolizacao das
artérias Maxilar, Etmoidal ou Esfenoidal, como também a
ligadura das artérias Maxilar ou Palatina nos casos recor-
rentes, na tentativa de conter o sangramento e melhorar
o quadro anémico’.

Em virtude dessa falta de consenso a respeito
da melhor terapéutica a ser empregada, todos os casos
deveriam ser descritos para um maior conhecimento da
doenca. Também tem este trabalho o intuito de alertar
os otorrinolaringologistas de que, frente a pacientes com
epistaxes de repeticio, deve-se fazer suspeita da Sindrome
de Rendu-Osler-Weber e com o advento dos procedimen-
tos endoscopicos, a realizacdo de nasofibroscopia, que
contribui de maneira importante no diagndstico dessa
sindrome.

Este estudo relata um caso de 1 paciente com a Sin-
drome de Rendu-Osler-Weber, atendido no ambulatério de
Otorrinolaringologia da Faculdade de Medicina de Marilia
e revisa a literatura e tratamento disponiveis.

APRESENTACAO DE CASO CLINICO

C.L.S., de 53 anos procurou o Servico de Otorrinola-

ringologia da Faculdade de Medicina de Marilia referindo
epistaxes de repeticio em pequena intensidade ha 15 anos,
com intensificacao dos quadros ha trés meses, chegando
a apresentar sangramentos que persistiam por mais de
uma hora trés vezes ao dia, sempre precedidos de esforco
fisico ou espirros. Até entao, nao tinha tido necessidade
de tamponamentos e/ou outros tratamentos.

Ha cerca de 30 anos apresentava hemangiomas pelo
corpo, principalmente em térax, labio inferior (Figura 1),
lingua, mucosa jugal, face, dedos e leito ungueal (Figura
2). Tinha como antecedente HAS, em uso de captopril
25mg 12/12h e propranolol 40mg 12/12h. Nao fazia uso
de medicacio a base de salicilatos. O historico familiar
revelava pai com epistaxes de repeticio, porém com qua-
dros de intensidade mais leve e com lesoes telangiectasicas
em pele e mucosas e sem lesdes viscerais e um neto com
epistaxes leves aos 8 anos de idade.

Figura 1. Telangiectasias em labio inferior.

Figura 2. Telangiectasias em dedos de maos.
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Ao exame, foram evidenciadas lesoes telangiectasi-
cas disseminadas pelo torax, unhas e dedos, libio inferior,
orofaringe, lingua e face. A rinoscopia anterior, presenca
de pontos hematicos em mucosa septal e de concha nasal
média esquerda. Presenca de crostas hemdticas em mucosa
septal direita.

A radiografia de térax e a ecografia abdominal e a
tomografia computadorizada de cranio e de abdome nao
mostraram sinais de malformacoes arteriovenosas. Exames
hematolégicos mostraram Hb 8,3g/dl, Ht 26,6%.

Em um primeiro instante foi realizado tampona-
mento nasal, internacio hospitalar e compensacao hema-
tologica do paciente com transfusio sanglinea. Apos a
retirada do tampao, com a recidiva das epistaxes, optou-
se pela realizacio de cauterizacao das lesdes nasais via
endoscopia endonasal. Por fim, foi utilizada embolizacao
maxilar direita com melhora da intensidade dos quadros
de epistaxes, mas sem remissao completa. O paciente
continua em acompanhamento ambulatorial neste servi-
co e foi encaminhado aos ambulatérios de Hematologia,
Gastroenterologia e de Cirurgia tordcica, obtendo alta dos
dltimos devido auséncia de malformacoes arterioveno-
sas pulmonares e gastrintestinais. Ainda permanece em
acompanhamento em ambulatério de hematologia para
compensacio de quadro de anemia e em uso de dcido
aminocaproéico como tratamento, desde entdo. O ultimo
exame hematologico mostrava Hb 12,4g/dL e Ht 37,4%.

REVISAO BIBLIOGRAFICA E DISCUSSAO

Historico

A primeira descricao da Doenca foi feita por Henry
Gawen Sutton, em 18064, que relatava um distirbio que
apresentava epistaxe, telangiectasias cutineas e sangra-
mentos internos’. Um ano apos, Benjamin Guy Babington
descreveu epistaxes de repeticio em 5 geragoes de uma
familia, sendo o pioneiro na observacio do cardter here-
ditirio da Doenca®. Em 1876, John Wickham Legg também
descreveu a doenca, mas assim como Chiari em 1887 e
Chaufffadin, em 1896, nao foram capazes de diferenciar
a Doenca da Hemofilia**.

Somente em 1896, Louis Marie Rendu publicou a
descricio de um homem com 52 anos com epistaxes re-
correntes e com telangiectasias em pele de face e tronco,
além de lesodes em labios e palato mole. Foi o primeiro
a suspeitar de lesdes nasais como causas de epistaxes.
Notou, também, a presenca de sangramentos nasais na
mde e em um irmao do paciente?.

Wiliam Osler descreveu em 1901 um relato de trés
casos onde descreveu a hereditariedade da doenca, bem
como foi o primeiro a relatar que visceras poderiam ser
afetadas*®.

Em 1907, Frederick Parkes Weber fez uma descricio
de uma série de casos, nos quais observou a presenca

de lesodes em dedos, notadamente em sob as unhas. Em
1909, Hanes cunhou o termo Telangiectasia Hemorragica
Hereditaria, porém a Doenca € conhecida até hoje pelo
epOnimo de Sindrome de Rendu-Osler-Weber*.

Heranca Genética

E uma doenca hereditiria, com transmissio au-
tossOmica dominante, mas com cerca de 20% dos casos
sem historico familiar, podendo se tratar de mutacoes
esporadicas’.

Ocorre em heterozigotos com penetrancia incom-
pleta em alguns casos. A forma homozigota é incom-
pativel com a vida®. Muitos genes foram identificados
e implicados na patogénese da doenca, porém os mais
importantes até o presente momento sao o Endoglin (ENG)
no cromossomo ? e receptor da Activina A tipo II - Como
I (ACVRL-1), sendo o primeiro associado a uma variante
com manifestacoes pulmonares, conhecida por THH1 e o
segundo com fendtipo mais suave e inicio tardio®. Os dois
genes codificam uma glicoproteina de membrana que €
expressa principalmente em células do tecido endotelial e
constituem no receptor de superficie para o Fator de Cres-
cimento B (TGF-B) que mediard a remodelacao vascular
por meio de efeitos na producio de matriz extracelular®.
Tanto o ENG, quanto o ACVRL - 1 e a funcao do TGF-8
sdo essenciais a angiogénese®’.

Histopatologia

Os achados histologicos, inicialmente descritos por
Jahnke em 1970 como aumento de vasos submucosos em
endotélio intacto, sao dilatacoes das vénulas de capilares,
pos-capilares e do tipo coletoras, com largas agregacoes
alongadas de eritrocitos com canais de fibrina no tecido
conectivo, células vermelhas espalhadas no intersticio em
volta dos vasos afetados, descontinuidade e degeneracio
endotelial*>>!°. O primeiro a descrever estas alteracoes foi
Menefee et al., em 1975, apds estudo com microscopia
eletronica'®.

As células endoteliais descritas eram de trés tipos:
Normal - 90% delas; Degenerativas - 7%, com um denso
citoplasma com menor quantidade de organelas. Sio
menos aderentes as células adjacentes e desenvolvem
fendas entre elas; Cubdides - 3% encontradas ao acaso10.
A lamina basal destas c€lulas mostrou-se intacta, por vezes
reduplicada, mesmo onde as células estavam degeneradas
ou havia fendas entre elas. Associada a reduplicacao de
lamina basal, foi observado microfibrilas freqiientes em
tecido conectivo, sem outras alteracdes evidentes?.

Braverman, em 1990, estudou o desenvolvimento
das telangiectasias cutineas. Em uma pele normal, as ar-
teriolas estio conectadas as vénulas através de multiplos
capilares na regiao da derme papilar. Estes vasos vém de
outros vasos maiores da junc¢io da derme com tecido adi-
poso. A ultra-estrutura normal da vénula pds-capilar inclui
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limen (L), células endoteliais e duas ou trés camadas de
células adventicias. Em um primeiro momento, as vénulas
simples tornam-se dilatadas, mas ainda estdo conectadas as
arteriolas por meio de um ou mais capilares. Um infiltrado
linfocitico perivascular estd presente. Em um estdgio mais
avangado, as vénulas e seus ramos estio marcadamente
dilatados, alongados e enrolados na derme. As arteriolas de
conexao estao também dilatadas e esta dilatacao faz com
que os capilares desaparecam apés algum tempo, propi-
ciando malformacoes arteriovenosas (shunts e fistulas). O
infiltrado linfocitico perivascular ainda estd presente. As
paredes dos vasos perdem suas fibras elasticas, enquanto
que a camada endotelial, a membrana basal e a muscula-
tura lisa permanecem intactas''.

Diagnéstico

O diagnostico clinico € feito com base nos Crité-
rios de Curacao estabelecidos pela divisao cientifica da
Fundacao Internacional de Telangiectasia Hemorragica
Hereditaria. E baseado em:

1- epistaxes - sangramentos nasais espontineos e
recorrentes;

2 - telangiectasias - multiplas e em locais caracte-
risticos (Iabios, orofaringe, dedos e nariz)

3 - lesOes viscerais - como telangiectasia gastrointes-
tinal, com ou sem sangramentos, malformacoes arteriove-
nosas pulmonares, hepdticas, cerebrais e espinhais;

4 - histéria familiar - um parente de 1° grau com
Telangiectasia Hemorragica Hereditaria®.

As multiplas manifestacdes clinicas da Telangiec-
tasia Hemorrdgica Hereditidria envolvem anormalidades
vasculares nasais, cutineas, pulmonares, cerebrais e de
trato gastrointestinal®®.

Manifestacoes Clinicas

Nasais

Epistaxes causadas por sangramentos espontineos
de telangiectasias de mucosa nasal € a manifestacio mais
comum da Doenca, mas nao ocorre em todos os pacientes,
cerca de 80% deles apresentam epistaxes recorrentes’. A
severidade do quadro varia desde epistaxes tado severas
que necessitam de multiplas transfusdes e suplementacao
oral de ferro a quadros tao brandos que a Doenc¢a nunca
¢é suspeitada®. Os sangramentos iniciam-se por volta de 10
anos em alguns pacientes e até 21 anos em quase todos,
porém tornam-se mais severos em décadas mais tarde em
dois tercos dos pacientes?.

Cutaneas

A lesao mais caracteristica € a telangiectasia macular,
com cerca de dois milimetros de didmetro que ocorrem
em face, labios, nariz, lingua, orelhas, maos, tronco e
pés*S. Usualmente apresentam-se mais tardiamente que a

epistaxe, sendo detectadas por volta da terceira década®.
As lesdes podem sangrar, porém o sangramento nao &
clinicamente importante®.

Pulmonares

Consistem de malformacoes arteriovenosas através
da comunicac¢ao direta da artéria e veia pulmonares por
meio de um aneurisma de parede fina®. Sao multiplos e
aparecem em ambos os pulmoes com predilecio pelos
lobos pulmonares inferiores. Estima-se que cerca de 60%
das pessoas com malformacoes arteriovenosas pulmonares
tenham Telangiectasia Hemorragica Hereditdria, mas que
entre 15 e 33% das pessoas com a doenca tenham malfor-
macgoes arteriovenosas pulmonares, embora esta incidéncia
varie de acordo com o gene especifico afetado’.

Produzem um shunt direita-esquerda®. Os sintomas
iniciam-se por volta da terceira ou quarta década de vida
e os pacientes podem, dependendo da importancia do
shunt, apresentar dispnéia profunda, fadiga, cianose ou
policetemia®. Contudo, freqlientemente as manifestacoes
iniciais sao sequelas de lesdes neurolégicas como acidente
vascular cerebral isquémico e abscesso cerebral.

Podem ser encontradas como um sopro extracardia-
co holossistolico durante inspiracio profunda ou por meio
de exames de imagem®. A radiografia de térax mostra uma
massa tipica com alargamento de artéria e veias, porém
as lesdes podem nio ser encontradas pela sua localizacio
postero-inferior no pulmao®’. Tomografia Computadori-
zada de térax deve ser utilizada e angiografia pulmonar
reservada para programacao terapéutica de intervencio
radiologica ou cirtrgica®.

Cerebrais

Resultam de fistulas arteriovenosas pulmonares
em cerca de 60% dos casos, malformacoes cerebrais em
cerca de 28% e de medula espinhal em 8% e encefalopatia
porto-sistémica em 3%>°.

Ocorrem entre 8 e 12% dos pacientes e os sintomas
incluem: cefaléias, vertigens, sincopes, distirbios visuais
e auditivos, disartria, crises focais e generalizadas, obnu-
bilacao e paraparesias®.

Abscessos cerebrais, Acidentes Vasculares Cerebrais
Isquémicos, Encefalites Bacterianas ocorrem exclusivamen-
te em pacientes com malformacao arteriovenosa pulmonar
e shunt direita-esquerda que facilitam a passagem de
émbolos sépticos para a circulacao cerebral®.

Trato Gastrointestinal

Ocorrem pequenos sangramentos recorrentes de
trato gastrointestinal alto e baixo numa minoria substancial
dos casos, em torno de 10%'. Ocorrem, predominante-
mente, na quinta ou sexta década de vida e sao causados
por telangiectasias mucosas similares as que ocorrem em
mucosa oral e nasal'*>. Em metade dos pacientes a causa
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do sangramento pode estar localizada em estdmago e duo-
deno’. Podem ocorrer telangiectasias maiores, angiodispla-
sia ou malformacodes arteriovenosas, menos comumente?.
Ha relatos de maior incidéncia de tlcera duodenal, porém
sem correlacoes clinicas com a doenga'?.

O envolvimento hepdtico ocorre esporadicamen-
te. Uma malformacao arteriovenosa entre artéria e veia
hepatica pode produzir um shunt esquerda-direita, que
pode levar a uma insuficiéncia cardiaca congestiva®>.
Um shunt entre as veias portal e hepatica pode produzir
encefalopatia hepdtica e sangramento gastrointestinal.
Malformacoes entre artéria hepdtica e veia portal podem
levar a hipertensao portal com varizes esofdgicas. Po-
dem ser suspeitadas quando ha hepatomegalia ou um
ruido sobre o figado. Outros achados incluem elevacao
discreta de fosfatase alcalina e y-GT, além de colestase.
Ultra-sonografia e tomografia computadorizada podem ser
utilizados para o diagndstico®.

Outro tipo de envolvimento hepdtico ¢ a cirrose da
telangiectasia hemorrdgica hereditaria, caracterizada por
vasos dilatados rodeados por uma quantidade de estroma
variavel e distribuido randomicamente pelo figado. Entre
estas estruturas, tecido hepitico normal®.

Tratamento

A terapia raramente € necessaria para lesoes cuta-
neas, mas quando as telangiectasias provocam disttrbios
cosméticos ou sangram freqiientemente, podem ser
utilizados a terapia a laser de ablaciao ou alguns agentes
topicos’.

Nas malformacdes pulmonares a terapia cldssica €
cirdrgica, com a desvantagem de ser um procedimento
invasivo e de retirar a menor quantidade possivel de teci-
do pulmonar sao ao redor da malformacio. Atualmente a
terapéutica de escolha é a embolizaciao dos vasos encon-
trados, embora faltem estudos mostrando o seguimento
de pacientes a longo prazo’.

O tratamento de pequenos sangramentos gastrin-
testinais pode ser por meio de pequena dose combinada
de estrogénio e progesterona, que segundo Carney®,
reduziu a necessidade de transfusio mesmo apds alguns
meses depois de cessado o tratamento. Os resultados
com laser via endoscopica e com coagulacao bipolar sao
desanimadores, uma vez que as lesdes, principalmente
em intestino delgado, nio sao encontradas facilmente®. O
tratamento com acido aminocapréico tem sido sugerido,
mas sua eficicia tem sido questionada®.

O tratamento das malformacoes hepaticas é conser-
vador'. A experiéncia com ligacao cirdrgica é limitada e
os dados sobre a embolizacao, embora limitados, mostram
uma mortalidade em cerca de 25% dos casos'.

Quanto as malformagdes em sistema nervoso, nao
ha um consenso a respeito da melhor op¢ao terapéutica
entre tratamento conservador ou cirtrgico, ficando a de-

cisao dependente dos riscos cirdrgicos e de sangramento
letal, além da experiéncia do cirurgiao e localizacio da
lesao. Diferentes modalidades terapéuticas como a emboli-
zac2o e a radiocirurgia estereotdtica usando raios y podem
ser usados sozinhos ou em combinacao®.

Por fim, este estudo enfatizard o controle dos qua-
dros de epistaxe. Nao ha um tratamento definido como
padrao"®. As multiplas modalidades variam desde tampo-
namentos anteriores e posteriores, cauterizacao elétrica e/
ou quimica, ligadura dos vasos, dermosseptoplastia, terapia
estrogénica, terapia hormonal e, mais recentemente, tera-
pia com laser'®. Porém nenhum tratamento obteve sucesso
completo e por vezes sa0 necessarios mais de um tipo de
tratamento para o controle do quadro de epistaxes!>!°,

O tratamento tem por objetivo diminuir o nimero de
episédios de sangramentos, bem como a sua intensidade'.
Tenta reduzir a necessidade de transfusdes sangiliineas e
hospitalizacoes'?. Objetiva, também, melhorar a qualidade
de vida dos pacientes, bastante comprometida em virtude
dos sangramentos de repeticao principalmente’~.

Em geral, ressalta-se que tratamentos com cauteriza-
¢ao, pressao local ou tamponamentos sao apenas paliati-
vos, devendo ser usados em crises agudas'?. Embolizacio
arterial, terapia estrogénica ou com laser, procedimento
de Young e cultura de laminas epiteliais siao utilizados
como medidas terapéuticas definitivas em quadros leves,
lembrando sempre que hid grande recidiva de sangramen-
tos e muitas vezes vdrios tratamentos sdo realizados®.
Reservam-se a Dermosseptoplastia e os retalhos locais e
microvasculares para os quadros mais graves'®.

O tratamento hormonal ¢é realizado com altas doses
de estrogeno, o que induz a metaplasia da mucosa nasal
para uma espessa camada de epitélio escamoso querati-
nizado que cobrem eventuais lesdes nasais, protegendo-
as assim de traumas locais®. Apesar de ter sua eficicia
comprovada, a terapia hormonal nao mais tem sido usada
largamente devido aos potenciais efeitos colaterais, como
nauseas, sensibilidade mamadria, ganho de peso e doencas
coronarianas6. Além disso, em pacientes masculinos pode
haver ginecomastia, atrofia testicular e perda da libido'=.

As cirurgias realizadas para o tratamento desta doen-
¢a sao a Dermosseptoplastia e o Fechamento das narinas
pela técnica de Young'®. A Dermosseptoplastia, ou cirurgia
de Saunders, foi descrita em 1962 pelo mesmo e utilizava
uma fina camada de pele para cobrir a drea anterior do
nariz. Podem ser retirados retalhos de pele de coxa ou
braco, mucosa labial ou de membrana amnidtica. A cirurgia
consiste na retirada de toda mucosa afetada e a colocagio
do retalho sobre esta drea, cobrindo septo nasal e cornetos
inferiores bilateralmente’. E considerada o padrao ouro
do tratamento'*>. O fechamento das narinas pela técnica
de Young ¢é realizado através de uma incisao na jung¢ao
mucocutanea do vestibulo nasal que sio levantados re-
trogradamente. Apresenta sérios efeitos colaterais devido
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a respiracao oral e é considerado um procedimento de
ultima reservado para casos selecionados'”.

A microembolizacio € realizada utilizando gelfoam
ou substancias esclerosantes a partir da artéria maxilar sob
visualiza¢do de filmes angiograficos'®. A braquiterapia e a
injecao de cola de fibrina na regiao submucosa de septo
nasal e de cornetos inferiores mostraram-se eficazes, porém
com melhora tempordria dos sintomas'®. O tratamento com
acido aminocaproico ¢ um tratamento pouco realizado,
mas que possui melhora significante nos sintomas. Seus
efeitos colaterais sio nauseas, ciimbras, diarréia, hipoten-
sdo, tonturas, rash cutineo, miopatia, fadiga, rabdomiolise,
disfunc¢ao renal e trombose'®.

A terapia a laser € reservada para os quadros de
sangramentos agudos na tentativa de conté-los. Sao des-
critos o laser de CO,, o Nd-YAG, o de argdnio o KTP e o
pulsed-dye laser, com comparacio dificil entre eles devido
a uma classificacio nao homogénea na literatura médica
corrente mundial®?'°,

COMENTARIOS FINAIS

A Telangiectasia Hemorragica Hereditaria ¢ uma
doenca multissistémica, que tem como primeira manifesta-
¢ao epistaxes de repeticio. Desse modo, ¢ de fundamental
importancia que o otorrinolaringologista esteja atualizado
com relacdo a sua etiopatogenia e as opcoes terapéuticas,
para que possa efetuar o diagnéstico correto, bem como
prevenir complicacoes sistémicas da doenga.

Desse modo, esse trabalho teve o intuito de atualizar
o0s conhecimentos sobre a moléstia, bem como relatar um
caso clinico do ambulatério de Otorrinolaringologia da
Faculdade de Medicina de Marilia, uma vez que existem
varias opgoes terapéuticas, mas ainda nao hd um trata-
mento inteiramente satisfatério, sendo de grande valia o
registro de todos os casos encontrados a fim de comparar
manifestacdes clinicas e condutas terapéuticas para que
em um futuro proximo possamos obter uma padronizacio
com resultados efetivos e uma melhora na qualidade de
vida dos pacientes.
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