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Resumo: Displasia Alvéolo-Capilar com Desalinhamento das Veias Pulmonares (DAC-DVP) é patologia
rara, decorrente de alteracdo do desenvolvimento pulmonar, que cursa com hipertensdo pulmonar
(HP) grave, refratéria aos tratamentos convencionais. E classificada em forma tipica, mais
comum, com sintomas nas primeiras 24h de vida com 6bito ainda no periodo neonatal, e atipica,
com inicio de sintomas ap6s 24h e/ou sobrevivéncia além do periodo neonatal. Associada a
malformactes extrapulmonares em até 80% dos casos e a mutagdo do gene FOXF1. Apresenta
diagnostico dificil e progndstico reservado. "Feminina, trés meses, com historico de desconforto
respiratorio e cianose central apds mamada, intubada por suspeita de broncoaspiragdo. Durante
internamento em UTI permaneceu com parametros elevados de ventilagdo mecanica e quedas de
saturacdo. Ecocardiograma evidenciou FOP sem repercussdo hemodindmica, dilatagdo de
camaras direitas e PSAP de 82mmHg. Investigacdo descartou HP de causa cardiaca, tendo sido
aventada hipotese de doenca pulmonar intersticial. Apresentou crises de HP, apesar do uso de
oxido nitrico e sildenafil. Evoluiu com quadro irreversivel, culminando com obito. Bidpsia post-
mortem confirmou diagnéstico de DAC-DVP. ""DAC-DVP apresenta-se em recém-nascidos a
termo que evoluem com desconforto respiratorio precoce, simulando quadro de HP persistente do
recém-nascido. Formas atipicas sdo pouco descritas na literatura e em geral tém desfecho fatal a
despeito de tratamento intensivo. "Destaca-se que DAC-DVP requer elevado indice de suspeicdo
clinica e que faz parte do diagndstico diferencial de HP refrataria no periodo neonatal.
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