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Resumo: O enfisema lobar congénito representa malformacdo pulmonar rara (incidéncia 1 em 30mil
nascimentos) definida pela hiperinsuflacdo de um ou mais lobos pulmonares na auséncia de
obstrucdo brénquica extrinseca, provocando sintomatologia decorrente da compressdo sobre
Orgados adjacentes."Lactente, masculino, parto cesareo a termo. Gestacdo (G1P1l). Na 12
ultrassonografia (USG) morfoldgica foi observada massa pulmonar a direita e deslocamento
cardiaco confirmada em 2° USG. Ecocardiograma fetal normal. Com base nestes exames, feito
diagnostico pré-natal presuntivo de malformacéo adenomatoide cistica congénita. Nascido com
3988g, APGAR 4/5/7, liquido amniético meconial, hipotonia, respiracdo irregular e bradicardia,
necessitando de ventilacdo mecanica. A tomografia de torax evidenciou enfisema multilobar sem
qualquer compressdo bronquica extraluminal, com suspeita de hiperinsuflagdo multilobar
congénita. No 10° dia de vida, apresentou esforco respiratorio, acidose (pCO2 78,9mmHg),
necessitando de ventilagdo de alta frequéncia (VAF) e antibidtico venoso de amplo espectro.
Evoluiu com piora clinica, com comprometimento respiratério e hemodinémico, sendo submetido
a lobectomia superior direita de emergéncia aos 11 dias de vida. Houve melhora progressiva,
permitindo a suspensdo da VAF 2 dias ap0s a cirurgia e extubacdo 8 dias apods. Contudo, devido a
estridor respiratorio , necessitou de reintubacdo aos 20 dias de vida. Reaizada nova avaliagéo
tomografica por piora respiratdria com manutencdo de area hiperinsuflada a direita com ocupacéo
do espaco deslocando mediastino contralateral. Broncoscopia evidenciou importante reducdo do
didmetro anteroposterior do brénquio intermedidrio impedindo progressdo e visuaizacdo de
lobos médio e inferior. Devido a tais ateragOes, decide-se por nova abordagem cirurgica de
lobectomia inferior direita aos 47 dias de vida. Quadro com evolucgdo satisfatéria, extubacdo com
16 dias de pos-operatério, mantido por 5 dias em VNI e 21 dias em cateter nasal. Laudo
histopatologico da primeira abordagem cirdrgica possuia artefatos por processo inflamatorio
infeccioso conjunto, sendo inconclusivo acerca do diagndstico. Entretanto, apos andise da
segunda pega cirargica, foi definitivo o laudo de enfisema lobar acometendo lobo superior e
inferior direitos."""O relato descreve um diagnostico pré-natal de malformagdo adenomatoide
cistica congénita, que apos andlise clinica, radiolégica e histopatologica confirmou enfisema
multilobar congénito. Esta malformagéo rara e complexa foi desafiadora tanto para o diagnéstico
quanto a abordagem terapéutica. A literatura existente sobre malformagGes pulmonares
congeénitas é limitada, especialmente em termos de diagnostico diferencia pré-natal e manejo pos-
natal de casos atipicos, tornando este relato uma contribuicdo significativa para o campo. A
revisdo diagnéstica e mudanca de estratégia baseada em evidéncias clinicas e radiologicas
exemplificam a natureza dinémica do cuidado pediatrico especializado.
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