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Resumo: Introducdo: Apesar de uma frequéncia de 5%, linfangectasia pulmonar é patologia com elevada
mortalidade (50 — 90%) e de dificil elucidacéo diagndstica. Objetivo: Descricéo de dois casos de
linfangiectasia pulmonar , em recém-nascidos (RN) prematuros, sexo feminino, gemelares para
alertar sobre a possibilidade deste diagnostico, em RN com insuficiéncia respiratéria e enfisema
pulmonar. Métodos. Andlise retrospectiva de prontuarios. Consentimento esclarecido assinado
pelos pais. Resultados: Dados maternos: fertilizagdo in vitro (FIV), gestacdo trigemelar. US fetal:
imagem hiperecogénica em abdome da segunda trigemelar; idade gestacional: 26 semanas;
cesrea. la gemelar: Peso nascimento (PN) — 1000 g. Desde o nascimento, desconforto
respiratério sendo acoplada ao CPAP .Entubacdo orotraqueal e ventilacdo mecanica (VM) com
12 horas. Instabilidade hemodinémica, drogas vasoativas e piora da insuficiéncia respiratoria,
acoplada a ventilacdo de alta frequéncia (VAF) e 6xido nitrico (NO) no 20 dia de vida. RX torax:
enfisema difuso em todo o parénquima pulmonar. Obito com 8 dias de vida Necropsia:
Microscopia: Pulmdo com dilatagdes linféticas cisticas distribuidas por todo o paréguima.
Linfangiectasia pulmonar congénita, forma pulmonar. 2a gemelar: PN=1020 g. Desde o
nascimento, desconforto respiratério e CPAP. Com 24 horas, piora da insuficiéncia respiratoria,
entubada, surfactante e VM. RX térax: enfisema difuso pulmonar. Rx abdome: imagem cistica
abdominal e pneumoperiténio. Laparotomia exploradora: perfuracéo colon ascendente e necrose
de alca. Resseccdo intestinal. Evolui com quadro de sepse neonatal tardia, canal arterial com
repercussao hemodinamica, pneumonia, antibioticoterapia, drogas vasoativas. Com 1mes de vida,
derrame pleura — quilotorax (liquido pleural: 160 células, 83% linfocitos). Drenagem torécica e
octreotide, reducdo do quilotorax. Obito com 74 dias. Necropsia: Vascularizagdo pulmonar e
vasos linféticos alargados e dilatados. Microscopia: dilatacdo de vasos linféticos em regido
subpleural, peribrénquica e em septos alveolares. Vasos linféticos dilatados no hilo hepético e
pancreas. Linfangiectasia pulmonar congénita, forma sistémica. Conclusdo: No diagndstico
diferencial de causas de insuficiéncia respiratéria pulmonar, com padrdo enfisematoso, no
periodo neonatal, linfangectasia pulmonar congénita € uma patologia a ser investigada.
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