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adolescente do sexo masculino que apresentou diagnóstico de 
linfangiomatose pulmonar difusa. Relato De Caso: Adolescen-
te masculino de 15 anos admitido para investigação de quadro 
insidioso de dispneia aos esforços associado a alargamento em 
mediastino e derrame pleural bilateral. Há 10 meses iniciou 
queixa de dispneia aos esforços, tosse seca noturna, princi-
palmente em decúbito dorsal e um episódio de hemoptise. 
História pregressa com dois internamento por pneumonia, aos 
11 e 13 anos de idade. Ao exame físico paciente levemente hi-
pocorado; com baqueteamento digital; frequência respiratória 
de 24 irpm, saturação de oxigênio de 94%, murmúrio vesicular 
diminuído em hemitórax esquerdo, com estertores bilateral-
mente. Hemograma com eosinofilia, PCR 15,91. Radiografia 
e tomografia de tórax evidenciavam alargamento e aumento 
da atenuação da gordura em mediastino; infiltrado pulmonar 
intersticial com espessamento liso dos septos interlobulares e 
dos feixes broncovasculares e derrame pleural bilateral. Estu-
do da pleura e líquido pleural com pleurite crônica e ausên-
cia de células atípicas. Estudo histopatológico da biópsia de 
mediastino: tecido fibro-adiposo entremeado por proliferação 
vascular irregular com alguns vasos calibrosos; e presença de 
tecido linfoide focalmente. Ecocardiograma apontou derrame 
pericárdico pequeno a moderado e função bi-ventricular sem 
alterações. Espirometria com distúrbio respiratório restritivo 
grave, sem resposta ao broncodilatador. O quadro clínico as-
sociado aos achados radiológicos e ao estudo histopatológico 
sugere linfangiomatose pulmonar difusa, para tal iniciado tra-
tamento com Interferon Alfa 2b. Paciente evoluiu com melho-
ra do quadro, porém foi a óbito por insuficiência respiratória 
devido a volumoso derrame pleural quiloso, em internamento 
posterior. Discussão: Linfangiomatose pulmonar é caracte-
rizada pela presença de múltiplos linfangiomas que podem 
ocorrer em qualquer órgão em que há presença de sistema 
linfático. Doença de difícil diagnóstico e etiologia controversa, 
pode ocorrer em qualquer idade, contudo é mais comum em 
pacientes jovens, sem predileção por sexo. Pode ter sintomas 
desde a infância, tais quais tosse e dispnéia. Principais diagnós-
ticos diferenciais são linfangioleiomiomatose, linfangiectasias 
primárias, linfoma e linfangiomatose difusa. O tratamento é 
paliativo, para prevenir evolução para quadros graves, com in-
terferon-alfa 2a e 2b, vincristina, somatostatina, tamoxifeno, 
corticosteróides, radioterapia; além de drenagem de quilotórax, 
pleurodese, e cirugia torácica. Prognóstico é reservado, sendo a 
principal causa de óbito insuficiência respiratória por infecções 
secundárias e acúmulo rápido de líquido pleural quiloso.
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Palavras-chave: Síndrome de hydrolethalus; diagnóstico pré-
natal; malformação pulmonar
Introdução: a síndrome de Hydrolethalus é uma doença gené-
tica autossômica recessiva rara e letal. Nosso Objetivo é relatar 
o caso de um feto com achados compatíveis com a síndrome,
que se confirmaram no período pós-natal.  Relato do Caso: 
a criança é a primeira filha de pais jovens e não consanguí-
neos. Na avaliação fetal de 2º trimestre através do ultras-
som, identificou-se malformação de Dandy-Walker, agenesia 
de corpo caloso, microftalmia, redução do diâmetro torácico 
e do comprimento dos membros, lesão cística retrovesical e 
polidrâmnio. Após confirmação desses achados à ressonância 
magnética fetal, suspeitou-se da síndrome de Hydrolethalus. 
A criança nasceu de parto cesáreo, com 35 semanas de gesta-
ção, pesando 2649 g e Apgar de 3/5. Ao exame físico, iden-
tificaram-se achados adicionais como fenda labial mediana e 
palatina, língua hipoplásica e malformada, orelhas displásicas 
e baixo implantadas, pescoço curto, tórax estreito, polidactilia 
pós-axial de mãos e háluces bífidos. Seu cariótipo foi normal 
(46,XX). O ultrassom cerebral confirmou os achados pré-natais 
e identificou dilatação dos ventrículos cerebrais. A ecografia 
abdominal/pélvica evidenciou rins com dilatação pielocalicinal 
e de ureteres, e útero didelfo com hidrometrocolpo. A ava-
liação radiográfica mostrou tórax estreito com costelas cur-
tas, vértebras hipodesenvolvidas e encurtamento dos úmeros. 
A criança faleceu por insuficiência ventilatória aguda com 25 
dias de vida. Discussão: a soma dos achados apresentados 
pela paciente foi compatível com o diagnóstico de síndrome 
de Hydrolethalus. Em nossa revisão, não encontramos casos 
desta condição descritos na literatura brasileira. A maioria dos 
pacientes foi relatada na Finlândia, onde a incidência é de 
1:20.000 nascimentos. Anormalidades de vias aéreas superio-
res, como estenose de traqueia e/ou brônquios, e alterações 
da lobação pulmonar são frequentemente descritas entre os 
pacientes com a síndrome. Estes achados contribuem assim 
para um quadro de insuficiência respiratória, que usualmente 
é grave, tal como observado em nossa paciente, o que leva a 
uma limitação da sobrevida.
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Palavras-chave: Piomiosite tropical; complicações pulmona-
res; staphylococcus aureus resistente à oxacilina da comuni-
dade
Introdução: A miosite infecciosa é causada por microorganis-
mos que invadem o músculo esquelético por contiguidade ou 
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disseminação hematogênica de determinado foco à distância. 
A Piomiosite Tropical é uma infecção bacteriana do múscu-
lo, supurativa, típica de países tropicais que acometem um ou 
mais grupos musculares ricamente vascularizados, ocorren-
do principalmente em imunocomprometidos.  Descrição do 
caso: Menino, 9 anos, com mialgia, dor na nuca e rigidez, 
febre de 38,5º C e dispnéia há 4 dias. Exame físico normal, 
exceto a presença de lesão ulcerada em cotovelo direito, em 
processo cicatricial. Apresentava história de abscesso em mús-
culo psoas aos 6 anos, com Staphylococcus aureus resistente à 
oxacilina da comunidade (MRSA-CA), isolado em cultural e tra-
tado com vancomicina. Realizada punção lombar na chegada 
à emergência, sendo descartada meningite aguda. Evoluiu com 
piora da dispnéia, sendo solitada radiografia de tórax, a qual 
evidenciava lesões consolidativas em bases pulmonares e der-
rame pleural associado, principalmente à esquerda, confirmado 
com ecografia torácica. Realizada toracocentese e iniciada ce-
furoxima endovenosa. Apresentou em poucas horas disfunção 
respiratória, sendo indicada tomografia computadorizada (TC) 
do tórax com extensas consolidações, áreas de cavitação e de 
necrose, derrame pleural e presença de abscesso paravertebral. 
Evoluiu com piora clínica, resultando em insuficiência respira-
tória e sepse, necessitando de ventilação mecânica e drenagem 
torácica bilateral. Após apresentar hemocultura positiva para 
MRSA-CA, foi suspensa cefuroxima e iniciada vancomicina, 
em menos de 24 horas de diagnóstico. Realizou ressonância 
magnética (RM) de coluna vertebral confirmando a presença 
de abscesso paravertebral, que necessitou ser drenado. Apre-
sentou nefrotoxicidade devido à vancomicina. Após a normali-
zação das provas de função renal e a diminuição do nível sérico 
de vancomicina foi completado tratamento com linezolida via 
oral. Apresentou, também, ototoxicidade unilateral medica-
mentosa, tratada com corticóide via oral. Comentários: Cerca 
de 20 a 50% dos casos de Piomiosite Tropical têm história 
de trauma, exercício vigoroso na área envolvida ou alguma 
porta de entrada. O Staphilococcus aureus é o responsável por 
aproximadamente 95% dos casos, em áreas tropicais, seguido 
por Streptococcus sp, Escherichia coli, Salmonela enteritidus. E 
cerca de 20% podem ser infectados por Staphilococcus aureus 
meticilina resistente. A população mais atingida é a do sexo 
masculino. A TC ou a RM são indicadas para o diagnóstico 
e a drenagem cirúrgica é essencial. A antibioticoterapia ini-
cial recomendada é a penicilina betalactamase-resistente. O 
prognóstico geralmente é bom e as complicações mais comuns 
são broncopneumonia, empiema e trombose venosa. A taxa 
de mortalidade, até cerca de 10%, está associada à sepse, car-
diopatia, pneumopatia e nefropatia. O diagnóstico precoce é 
fundamental para instituir o tratamento adequado e controlar 
as complicações.
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Palavras-chave: Sindrome carey fineman ziter; hipotonia; 
miopatia congenita
Introdução: Em 1982 foram descritos os primeiros casos de 
um padrão distinto de malformações, que foi denominado de 

síndrome Carey-Fineman-Ziter (CFZ). Essa Síndrome consiste 
na combinação da Síndrome de Moebius, Sequência de Pier-
re Robin, anomalias faciais, hipotonia e hipoplasia muscular, 
déficit no crescimento e atraso no desenvolvimento motor. 
Em alguns casos foram relatados associação com escoliose, pé 
torto congênito, miopatia primária e laringoestenose.  É uma 
Síndrome rara, sendo descritos menos de 20 casos mundial-
mente.  Por se tratar de uma síndrome rara e sua aparente 
associação com disfunções respiratórias, vê-se a necessidade 
de descrever a evolução desse caso.  Relato de Caso: R.D.S.A., 
12 anos, feminino. Mãe realizou pré-natal, apresentou sangra-
mento na 28٥	semana de gestação sem causa definida. Nascida 
de parto cesárea, APGAR (3 – 3 – 3 – 8 com 20 minutos), pe-
sando 2125gr. Ao nascimento, apresentou hipóxia neonatal e 
insuficiência respiratória sendo necessária intubação imediata, 
posteriormente evoluindo para gastrostomia, traqueostomia e 
vesicostomia.  Apresenta fissura palatina, limitação de aber-
tura bucal, micrognatia, rima bucal para baixo, fendas pal-
pebrais pequenas, ponta nasal alta, orelhas posteriorizadas, 
clinodactilia de 2º e 5º dígitos bilaterais, pé torto congênito 
bilateral, hipotonia generalizada e escoliose.  Atualmente pa-
ciente mantém ventilação mecânica invasiva, sendo os parâ-
metros ventilatórios atuais - modo ventilatório:assisto/con-
trolado; FiO2:0,25; fr:20rpm; PIP:25cmH2O; PEEP:5cmH2O. 
Gasometria - pH:7,402; pCO2: 34,2mmHg; pO2:128,7mmHg; 
HCO3:20,9; EB:-3,1mE/L; saturação de O2 – 98,7%. Discus-
são: A síndrome de CFZ é uma síndrome rara e sua descrição 
recente, visto que foi descrita a primeira vez em 1982. Algumas 
alterações descritas como caracterização da síndrome estão 
descritas em nossa paciente, dentre elas a diminuição do tônus 
muscular. A hipotonia favorece a ocorrência de deformidade 
da parede torácica, como a escoliose, alteração comum nessa 
síndrome, o que acaba favorecendo a ocorrência de alterações 
respiratórias. Em um dos casos, o paciente desenvolveu doença 
pulmonar restritiva e morte por pneumonia aos 37 anos. A 
hipotonia podem predispor a ocorrência de alterações pulmo-
nares restritivas nesses pacientes. Em nosso caso, a paciente é 
dependente de VMI, mantendo internação hospitalar e fisio-
terapia diariamente. A ocorrência de insuficiência respiratória 
crônica com necessidade de VMI prolongada, como nosso caso, 
não é característica comum à síndrome, podendo os fatores 
peri e pós-natais estarem elvovidos nessa alteração presente 
em nossa paciente. Visto a escassez de casos na literatura, ve-
rificamos a importância da divulgação e descrição dos casos 
para melhor caracterização da síndrome e consequentemente, 
se possível, a promoção de um melhor tratamento.
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Palavras-chave: Hemosiderose pulmonar; anemia; criança
Introdução: Hemosiderose Pulmonar Idiopática (HPI) é uma 
doença alveolar rara, com incidência de 0,24-1,23 pacientes/
milhão, que ocorre predominantemente em crianças com me-
nos de 10 anos. É causa de hemorragia alveolar de etiologia 
desconhecida, caracterizada pela tríade: hemoptise, anemia 
ferropriva e infiltrado pulmonar na radiografia. O diagnóstico 
é confirmado pela presença de macrófagos contendo hemo-
siderina na lavagem broncoalveolar. O tratamento de escolha 
é terapia com glicocorticoide. O Objetivo deste relato é de-
monstrar a importância de considerar HPI como possível causa 


