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Resumo: Glicogenose Intersticial Pulmonar (GIP) € doenca pulmonar difusa rara e de etiologia ndo
definida, caracterizada por espessamento intersticial devido a um aumento de céulas
mesenquimais primitivas. Acomete geralmente recém-nascidos a termo com quadro clinico
variando de tagquipneia e hipoxemia a insuficiéncia respiratéria e hipertensdo pulmonar. Achados
radiol 6gicos sdo inespecificos e bidpsia pulmonar é necesséria para diagnéstico. O tratamento €
de suporte e 0 uso de corticosteroides sistémicos permanece controverso. O progndéstico parece
ser bom na auséncia de comorbidades, porém alteragdes funcionais e radiolégicas podem
persistir. "Masculino, dois meses, nascido a termo, AlIG, APGAR 8/9, com desconforto
respiratorio neonatal precoce e intubacdo orotraqueal no segundo dia de vida. Exame fisico com
dismorfismos (malformac&o ocular, hipospadia, pé torto congénito) e taquidispneia. Cariotipo 46,
XY e ECO com CIA de 4mm e PSAP=37mmHg. Evoluiu com dependéncia de oxigénio. TCAR
revelou opacidade em vidro fosco difuso, espessamento septal e lucéncias cisticas. Submetido a
biopsia pulmonar, com expansdo intersticial por fibrose e células mesenquimais primitivas
positivas para PAS e vimentina, compativel com GIP.""Apresentado caso de lactente com
malformagdes multiplas e desconforto respiratorio desproporcional a sua cardiopatia congénita.
Achados tomograficos sugeriram alteracdes do crescimento pulmonar em recém-nascido a termo
e a bidpsia pulmonar foi necessaria para confirmacdo diagnéstica. "Conhecimento sobre GIP é
imprescindivel diante de um espectro de doencas pulmonares neonatais que cursam com
alteragbes do crescimento pulmonar em lactentes com taquipneia e hipoxemia com implicacdes
NO Manejo e seguimento.
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