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Resumo: O termo doença intersticial pulmonar em crianças (chILD ) abrange um grupo de patologias 
heterogêneo com alta morbidade e mortalidade. As características incluem sintomas e sinais 
respiratórios, hipoxemia, infiltrados difusos em imagens radiológicas. As proteínas do surfactante 
evitam o colapso alveolar , reduzindo a tensão ar-água nos alvéolos. A secreção produção e 
degradação do surfactante é regulado geneticamente, e alterações nos genes das proteínas 
SFTPB, SFTPC, e ABCA3 podem levar a alterações na quantidade de surfactante alveolar com 
várias repercussões pulmonares."Relato de caso: Lactente , masculino, nascido a termo, sem 
intercorrências neonatais. Aos 4 meses de vida apresentou quadro de bronquiolite aguda grave, 
necessitando internação prolongada e uso de ventilação mecânica intermitente. Transferido para 
unidade pacientes graves aos 10 meses idade. A tomografia de tórax evidenciava opacidades em 
vidro fosco difusas e sinal do brônquio negro de permeio. Foram configurados doença pulmonar 
crônica, dependência de ventilação mecânica e oxigenioterapia contínuos, tendo sido submetido a 
gastrostomia e traqueostomia, após falhas de extubação. Exames laboratoriais descartaram 
cardiopatia congênita, fibrose cística, imunodeficiência primária e disfunção tireoidiana. A 
biópsia pulmonar sugeria padrão pneumonite crônica da infância com focos de proteinose 
alveolar, compatível com deficiência de surfactante. Microscopia eletrônica evidenciava corpos 
lamelares alterados com inclusões densas. O sequenciamento genético dos genes SFTPB, SFTPC, 
ABCA3 e TTF1 foi realizado e a mutação p.Tyr106His foi encontrada em heterozigose no gene 
SFTPC (mutação não 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 ventilação não invasiva e oxigenioterapia cotínuas, além de uso de 
corticoterapia e broncodilatador inalatórios, azitromicina e hidroxicloroquina. Seguiu com 
acompanhamento regular em ambulatório e assistência domiciliar, tendo apresentado 
pneumotórax recorrente a esquerda e posteriormente a direita, sendo submetido a pleurodese 
química e novo curso de pulsoterapia. Encaminhado para avaliação transplante pulmonar e foi 
submetido a transplante bilateral aos 6 anos de idade."""chILD envolve um grupo de patologias 
raras na infância, onde a deficiência de surfactante pode se apresentar com vários fenótipos e 
cursos clínicos. A análise genética e a biópsia pulmonar podem contribuir para o diagnóstico 
precoce e abordagem terapêutica direcionada.

http://anais.sbp.com.br/trabalhos-de-congressos-da-sbp/18-congresso-brasileiro-de-pneumologia-peditrica/0095-doenca-intersticial-pulmonar-em-criancas-child.pdfhttp://anais.sbp.com.br/trabalhos-de-congressos-da-sbp/18-congresso-brasileiro-de-pneumologia-peditrica/0095-doenca-intersticial-pulmonar-em-criancas-child.pdf


