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Resumo: A doenca intersticial pulmonar difusa na crianca (chiLD) engloba uma gama heterogénea de
patologias substancialmente diferente dos adultos. Alteracdes difusas do desenvolvimento
pulmonar sdo caracterizadas por padrdes morfolégicos que remetem aos estégios de
desenvolvimento intrauterino. A displasia alvéolo-capilar com desalinhamento das veias
pulmonares (DAC/DVP) é uma causa rara de disfuncdo respiratoria severa. Pacientes nascidos a
termo, inicialmente sem repercussdes clinicas, evoluem com insuficiéncia respiratoria refratéria,
hipertensdo pulmonar grave e subsequente faléncia cardiaca direita e morte."Relato de caso:
Lactente, masculino, nascido a termo, ictericia fisioldgica, triagem neonatal sem alteragoes.
Relato de cansaco as mamadas desde 0 nascimento, aos 2 meses apresentou Sintomas
respiratorios, com diagnostico de bronquiolite. Evoluiu com desconforto respiratério, geméncia,
crepitagdes difusas, insuficiéncia respiratoria, e instabilidade hemodindmica, sendo submetido
entubacdo traqueal e transferido para UTI. Mantido em ventilaggo mecanica, suporte
hemodindmico (furosemida, oxido nitrico, vasopressina, noradrenalina), antibioticoterapia e
sedacdo continua. RX térax: hipotransparéncia difusa e aumento da aea cardiaca
Ecocardiograma: &trio e ventriculo direitos aumentados, determinando compressdo de cavidades
esquerdas, pressdo estimada na artéria pulmonar: 125mmhg. Painel viral negativo, aspirado
traqueal para micobactérias e Pneumocystis jirovecii negativos. Permaneceu em estado grave,
com extremidades frias com perfusdo lentificada, a despeito de uso continuo de aminas, sedacéo,
pronacdo e ventilacdo mecanica agressiva. Ausculta pulmonar com entrada de ar ruim
bilateralmente com crepitagbes difusas. A tomografia computadorizada do térax evidenciava
padréo em vidro fosco difuso, faixas atelectasicas esparsas. Evoluiu ao 6bito no 19° dia de vida
por choque cardiogénico refraté&rio e necropsia evidenciou displasia alvéolo-capilar com mal-
alinhamento das veias pulmonares associada a areas de linfagectasia.""" Discussdo/Conclusdo: A
DAC/DVP, é uma doenca do desenvolvimento pulmonar rara e letal, que cursa com insuficiéncia
respiratoria e hipertensdo arteria pulmonar (HAP) graves, podendo haver confusdo com HAP
idiopética . O conhecimento das patologias englobadas na chlLD favorece o diagnostico
histopatol 6gico e/ou genético mais precoces.
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