DISPLASIA CAPILAR ALVEOLAR: UMA REVISAO DA LITERATURA

INTRODUCAO: A displasia capilar alveolar ¢ uma doenca rara intersticial do desenvolvimento
pulmonar que acomete a vasculatura e o parénquima lobular. Caracterizada pela hipertenséo
pulmonar persistente e pela mortalidade precoce. Atinge, principalmente, criancas até dois
anos, nas quais 90% nascem a termo. Em aproximadamente 60% dos casos, 0 inicio da
insuficiéncia respiratoria ocorre dentro de 48 horas ap6s 0 nascimento. OBJETIVO: Este estudo
objetiva realizar uma atualizagcdo sobre conceitos, epidemiologia, semiologia, propedéutica,
diagnostico e tratamento desta patologia tdo desafiadora. METODO: Trata-se de uma revisio
de literatura integrativa, publicada nos dltimos dez anos. As pesquisas foram realizadas na base
de dados PubMed, usando os descritores “Doencgas Pulmonares Intersticiais”, “Crianga” e
“Hipertensdo Pulmonar”. RESULTADQOS: Inicialmente, a suspeita da displasia capilar alveolar
decorre das manifestacGes clinicas: cianose, estertores, dispneia em repouso, deformidade
toracica, pectus excavatum e sinais de hipoxemia. Entretanto, a hipertensdo pulmonar
persistente pode ser o unico sinal desta doenca. O exame padrdo-ouro para o diagndstico é a
biopsia com achados, como o mal alinhamento e a redu¢do do numero dos capilares pulmonares
e a hipertrofia das artérias pulmonares. Além disso, em 40% dos pacientes foram identificadas
mutacdes no gene FOXF1. Até o momento, ndo h& exames laboratoriais para diferencia-la de
outras causas de hipertensdo pulmonar neonatal. Sabe-se que a maioria dos pacientes morre na
primeira infancia por complicacdes pulmonares, inviabilizando o transplante pulmonar. O
tratamento adequado é pouco conhecido, sendo que o uso em alguns pacientes possibilitou a
reducdo da gravidade da doenca com aumento da sobrevida para um potencial transplante
pulmonar. CONCLUSAO: A displasia capilar alveolar é uma doenca grave, com um
conhecimento clinico e fisiopatoldgico limitado. Assim, mostra-se necessario mais estudos
visando a conduta médica, o diagndstico e o tratamento adequados, para um aumento da

expectativa e qualidade de vida.
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