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Resumo: Introducdo: O Surfactante € um composto produzido por pneumécitos I, principamente por
lipidios e proteinas. Sua fungdo é reduzir a tensdo alveolar e evitar o colabamento pulmonar. O
déficit no metabolismo das proteinas do surfactante € raro, e promove Insuficiéncia Respiratoria
Crénica(IRC) com elevado grau de letalidade. Descricdo do caso: Lactente de 5 meses foi
atendido em Hospital publico em Jodo Pessoa, na admissao em franca insuficiéncia respiratoria,
com taquidispnéia, cianose central e palidez. A mée relata desde os primeiros dias de vida com
esforgo ventilatorio, com piora nos Ultimos dias. Apresentava desnutricdo associada apesar do
uso de leite materno exclusivo. Colocado sob suporte ventilatorio apos admissdo. Radiografia de
térax com padréo de vidro fosco, evoluindo com dificuldade em retirar o suporte ventilatério,
Tomografia de térax com opacidades em vidro fosco bilateralmente. O seqlienciamento genético
apresentou variante patogénica do gene SFTPC(191AG) que decorre na deficiéncia do
Metabolismo do Surfactante Tipo 2, com déficit de Proteina C. O paciente evoluiu para 6bito
apos 5 meses de internacdo. Discussdo: O caso citado mostra uma situacdo que provoca IRC em
lactentes e neonatos. Chamou atencdo a demora materna em procurar atendimento médico.
Durante internacdo, feito teste terapéutico com Surfactante exdgeno, o que provocou melhora
temporaria e ratificou a suspeita confirmada pela genética. Comentarios Finais. A deficiéncia do
metabolismo das proteinas do surfactante € uma situagdo rara com dta letalidade e deve ser
lembrada naquelas criangas que no primeiro ano de vida apresentam episddios de IRC, com
desnutri¢do associada.
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