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Resumo: Enfisema lobar congénito (ELC) é uma doenca rara. O objetivo deste estudo é reforcar a
importancia diagnostica e considerar a apresentacao atipica desta doenca. M.S, masculino, 1 hora
de vida, nascimento pélvico por cesérea, boa vitalidade. Exames do 1° trimestre normais. Coto
umbilical com artéria umbilical Unica. Evoluiu com desconforto respiratorio aos 10 minutos de
vida. Sondagem géstrica falha devido esdfago atrésico, confirmado em imagem, cirurgicamente
corrigido. Apresentou pneumotérax a direita, em radiografia, ap6s falha de extubag&o, resolvido
com toracostomia. Tomografia de térax laudada como maformacdo adenomatosa cistica
(MAC) - tipo 2, em lobo superior direito, realizada lobectomia parcial superior a direita com
bidpsia descrevendo ELC. Dois testes do pezinho positivos para fibrose cistica (FC), dosado alfa-
1-antitripsina e cloro sérico, com resultados normais. Clinica transitoria sugestiva de sindrome da
veia cava superior com ecocardiograma descrevendo persisténcia do canal arterial amplo, forame
oval patente, comunicacao interventricular perimembranosa e arco adrtico tortuoso com dilatacdo
pos estenose da valva adrtica. Em internamento evoluiu com distarbios hidroeletroliticos, &cido-
basicos, hipoalbuminemia e complicagbes infecciosas manejadas. Necessitou de ventilacéo
mecénica continua e uso de drogas vasoativas. Apresentou novo pneumotorax, hipertensivo, com
instabilidade hemodindmica e paradas cardiorrespiratérias. Realizado pneumectomia total a
direita com dreno em selo d agua, identificado fistula brénquica corrigida durante ato cirdrgico e
nova bidpsia com pneumonia necrosante extensa com vasos necroticos. Permaneceu aos cuidados
da terapia intensiva por 43 dias, com prognostico reservado, platd respiratorio suporte
dependente, estabilidade hemodindmica as custas de drogas vasoativas. Evoluiu para 6bito no
segundo més de vida. O ELC é uma condi¢do pulmonar rara que demanda diagndstico e manejo
multidisciplinar precoce. Caracterizado pela hiperinsuflacdo de um ou mais lobos pulmonares,
pode apresentar manifestacbes multissistémicas. A abordagem diagnostica incluiu métodos
variados. No caso descrito, lactente apresentou uma série de desafios clinicos como o
aparecimento de sintomas nas primeiras horas de vida, suspeita MAC e FC, atresia de esofago e
artéria umbilical Unica - comumente associados com a patologia, além de complicagdes cardiacas
e respiratérias severas que culminaram em um desfecho fatal. A abordagem diagndstica incluiu
métodos variados. Apesar da sua baixa incidéncia, o ELC representa um desafio significativo na
prética clinica neonatal, enfatizando a necessidade continua de pesquisa e desenvolvimento em
terapéuticas direcionadas. A apresentagdo atipica da doenca pode gerar atraso diagndstico e,
portanto, terapéutico, com aumento de morbimortalidade em equivaléncia.
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