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Malformacao Pulmonar Congénita Tipo 2

Type 2 Congenital Pulmonary Airway Malformation
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Crianca do sexo feminino, 5 anos de idade, sem ante-
cedentes pré-natais, perinatais e pds-natais relevantes,
foi observada por febre e tosse produtiva persistente.
No exame fisico destacava-se o murmurio vesicular
diminuido no tercgo inferior do hemitdérax direito, faces
anterior e posterior. Estudo analitico sem leucocitose e
proteina C reativa de 46 mg/L. Radiografia toracica com
imagem de hipotransparéncia basal direita com aspeto
heterogéneo e apagamento do angulo costofrénico
direito (Fig. 1), o que justificou a realizagdo de ecografia
toracica, que revelou derrame minimo livre no fundo
de saco pleural direito com espessura maxima de 6 mm
e parénquima arejado na base do pulmao, sem outras
alteragGes visiveis. Foi decidida realizacdo de tomografia
computorizada toracica para esclarecimento dos acha-
dos imagioldgicos, nomeadamente eventual presencga
de alguma malformacgao estrutural parenquimatosa ou
vascular, que mostrou dreas de condensac¢do no lobo
inferior direito compativeis com altera¢Ges infeciosas,
com pequena area de condensacao na lingula e algumas
imagens quisticas visiveis, com auséncia de derrame
pleural (Fig. 2).

No internamento foi realizada pesquisa de Mycoplasma
pneumoniae por reacdo em cadeia da polimerase, que
foi positiva. Apesar de negado contacto com pessoas
com diagndstico de tuberculose, foi realizada prova de
Mantoux que foi anérgica as 72 horas. A doente cumpriu
sete dias de antibioterapia endovenosa com ampicilina
e clindamicina, com evolucdo favoravel, tendo sido
orientada para cirurgia pediatrica.

Posteriormente foi repetida a tomografia computorizada
toracica, que revelou imagens quisticas no segmento
apical do lobo inferior direito (Fig. 3). Por se tratar de
uma provavel malformagdo pulmonar congénita com
apresentac¢do por pneumonia atipica, foi decidida lobec-
tomia inferior direita por toracoscopia, que decorreu
sem intercorréncias. A doente ficou internada nas 24
horas seguintes a cirurgia na unidade de cuidados inten-
sivos pediatrica, sempre em ventilagdo espontanea, com
dreno toracico direito em drenagem livre sero-hematica
até ao terceiro dia de internamento, altura em que teve
alta sob terapéutica com amoxicilina e acido clavulanico.
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Figura 1. Radiografia tordcica com imagem de hipotransparéncia
basal direita com aspeto heterogéneo, infiltrado algodonoso bila-
teral e apagamento do angulo costofrénico direito. Nesta imagem
ja sdo visiveis imagens hipertransparentes (seta).

Figura 2. Tomografia computorizada toracica com areas de con-
densagdo no lobo inferior direito (seta azul), compativel com
alteragbes infeciosas, com pequena area de condensagdo na
lingula. Sdo ja visiveis algumas imagens quisticas com auséncia de
derrame pleural (seta branca).

O estudo histoldgico revelou quistos (dimensdes < 2
cm) dispersos no parénquima pulmonar, revestidos
por epitélio cilindrico ciliado do tipo respiratério, sem
artéria acompanhante, confirmando o diagndstico de
malformagdo pulmonar congénita tipo Il. Atualmente
mantém-se assintomatica.

A malformacgdo pulmonar congénita, anteriormente
designada malformacdo adenomatoide pulmonar quis-
tica (MAPQ), descrita pela primeira vez por Stoek em
1897, é uma entidade clinica rara, caracterizada por
uma anomalia da maturagao pulmonar, resultando na
formagdo de quistos de conteudo gasoso ou liquido,
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com tamanho e distribuicdo variaveis. E a lesdo pulmo-
nar congénita mais frequente (25%), com incidéncia
desconhecida e sem predominio de género.!

Figura 3. Tomografia computorizada toracica com imagens quisti-
cas associadas, as maiores com 1,2 cm de diametro.

Foi classificada em trés subtipos® e posteriormente esta
classificacdo foi reformulada para cinco tipos major (escala
de Stocker modificada), com consequente alteragdo da
denominagdo para malformagdo pulmonar congénita3:
Tipo 0: forma mais rara, 1-3% dos casos, fatal ao nasci-
mento;

Tipo 1: forma mais comum (60-70% dos casos), que
atinge bronquios distais ou bronquiolos proximais, dia-
metro 2-10 cm, geralmente lesGes Unicas com potencial
de transformagdao maligna;

Tipo 2: 15-20% dos casos, lesdes com multiplos quistos
0,5-2 cm de diametro, com aspeto espongiforme com epi-
télio colunar ou cuboide ciliado. Outras anomalias congéni-
tas estdo muitas vezes associadas a este tipo de malforma-
¢do, como atresia esofagica com fistula traqueoesofagica,
agenesia renal, atresia intestinal, entre outras;

Tipo 3: 5-10% dos casos, lesdes de maior tamanho que
os descritos anteriormente, aspeto sélido envolvendo o
lobo inteiro ou mais que um lobo pulmonar. Numerosos
quistos com diametro inferior a 0,5 cm. Manifesta-se
por dispneia neonatal com morte no periodo neonatal;
Tipo 4: 5-10% dos casos, lesdes com diametro maximo
7 cm. Manifesta-se sob a forma de pneumotdrax ou
pneumonia e tem potencial carcinogéneo importante.
A apresentagdo clinica nos casos nao diagnosticados
in utero é variavel, desde hidropsia fetal ou hipopla-
sia pulmonar no periodo intrauterino e insuficiéncia
respiratdria nos primeiros meses de vida ou completa
auséncia de sintomas.* Durante a infancia a pneumonia
recorrente e o pneumotdrax espontaneo sdo as formas
de apresentagdo mais frequentes. A doente manteve-
-se assintomatica até aos 5 anos, com apresentacdo de
pneumonia atipica.

O diagnéstico diferencial inclui sequestro pulmonar,
quistos broncogénicos e lesdes quisticas adquiridas.

O diagndstico é imagioldgico, sendo que a tomografia
computorizada com contraste é o método gold-stan-
dard de diagnéstico.®

A orientacdo terapéutica é controversa, sobretudo nos
casos de diagndstico pré-natal ou em que se encontram
assintomaticos. Em casos como o descrito, a indicagdo
cirurgica é consensual.® A cirurgia minimamente invasiva,
como no caso descrito, tem uma elevada taxa de sucesso.
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-
O QUE ESTE CASO ENSINA

* A malformagdo congénita das vias aéreas pulmonares é uma
entidade rara, sobretudo os casos sem diagndstico pré-natal.

« E importante o conhecimento deste tipo de patologia, uma vez que

o seu diagndstico merece grau elevado de suspei¢do, principalmente

em casos de infe¢des recorrentes em doentes previamente saudaveis
| oucom dados imagioldgicos e evolugdo clinica ndo habituais.
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