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Resumo: O termo doenca intersticial pulmonar em criancas (chILD ) abrange um grupo de patologias
heterogéneo com alta morbidade e mortalidade. As caracteristicas incluem sintomas e sinais
respiratorios, hipoxemia, infiltrados difusos em imagens radiol 6gicas. As proteinas do surfactante
evitam o colapso aveolar , reduzindo a tensdo ar-adgua nos alvéolos. A secrecdo producdo e
degradacdo do surfactante € regulado geneticamente, e alteracbes nos genes das proteinas
SFTPB, SFTPC, e ABCA3 podem levar a aterages na quantidade de surfactante alveolar com
vérias repercussdes pulmonares."Relato de caso: Lactente , masculino, nascido a termo, sem
intercorréncias neonatais. Aos 4 meses de vida apresentou quadro de bronquiolite aguda grave,
necessitando internacdo prolongada e uso de ventilacdo mecanica intermitente. Transferido para
unidade pacientes graves aos 10 meses idade. A tomografia de torax evidenciava opacidades em
vidro fosco difusas e sinal do brénquio negro de permeio. Foram configurados doenca pulmonar
crénica, dependéncia de ventilagdo mecanica e oxigenioterapia continuos, tendo sido submetido a
gastrostomia e tragueostomia, apOs falhas de extubacdo. Exames laboratoriais descartaram
cardiopatia congénita, fibrose cistica, imunodeficiéncia primaria e disfuncéo tireoidiana. A
biopsia pulmonar sugeria padrdo pneumonite cronica da infancia com focos de proteinose
alveolar, compativel com deficiéncia de surfactante. Microscopia eletrénica evidenciava corpos
lamelares alterados com inclusdes densas. O sequenciamento genético dos genes SFTPB, SFTPC,
ABCA3 e TTF1 foi realizado e a mutacéo p.Tyr106His foi encontrada em heterozigose no gene
SFTPC (mutagdo ndo descrita previamente e interpretada como variante de significado incerto).
Recebeu pulsoterapia com metilprednisolona (5 ciclos), obtendo alta hospitalar com assitencia
domiciliar e manteve uso de ventilagcdo ndo invasiva e oxigenioterapia cotinuas, aém de uso de
corticoterapia e broncodilatador inalatérios, azitromicina e hidroxicloroquina. Seguiu com
acompanhamento regular em ambulatério e assisténcia domiciliar, tendo apresentado
pneumotorax recorrente a esquerda e posteriormente a direita, sendo submetido a pleurodese
guimica e novo curso de pulsoterapia. Encaminhado para avaliagdo transplante pulmonar e foi
submetido a transplante bilateral aos 6 anos de idade."""chILD envolve um grupo de patologias
raras na infancia, onde a deficiéncia de surfactante pode se apresentar com varios fenétipos e
cursos clinicos. A andlise genética e a bidpsia pulmonar podem contribuir para o diagnostico
precoce e abordagem terapéutica direcionada.
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