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Resumo

A malformacdo adenomatoideia quistica pulmonar congénita
(MAQPC) ¢é a segunda malformacdo pulmonar congénita
mais comum. E actualmente diagnosticada no perfodo intra-
uterino ou neonatal precoce, sendo raras as formas de apre-
sentagdo tardias. Estas deverdo ser consideradas no diagnésti-
co diferencial de pneumonia com imagem radiolégica persis-
tente. Descreve-se uma adolescente de dez anos com pneumo-
nia extensa a esquerda e imagens de cavitacdo. A ecografia e
tomografia computorizada (TC) tordcicas confirmaram a exis-
téncia de mudltiplas lesdes quisticas. A TC com contraste i.v
efectuada 6 meses depois permitiu o diagnéstico. Efectuou-se
lobectomia inferior esquerda e ressec¢@o da lingula. O exame
anatomo-patolégico confirmou o diagndstico de MAQP tipo
I. Realca-se a necessidade de acompanhamento posterior a
cirurgia e a importancia de reeducagao respiratoria.

Palavras-Chave: malformacdo adenomatoideia quistica pul-
monar congénita, crian¢a, malformacdo pulmonar congénita,
pneumonia persistente, térax.
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Late presentation of congenital cystic adenoma-
toid malformation of the lung

Abstract

Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is the
second most common congenital lung anomaly. Nowadays it
is diagnosed in utero or in the neonatal period, with late pre-
sentation forms being rare. These should be considered in the

differential diagnosis of pneumonia with persistent radio-
graphic lesion. We describe a girl admitted at the age of 10
with extensive left sided pneumonia with cavitations. The
ultrasound and chest computed tomography (CT) confirmed
the presence of multiple cystic lesions. Chest CT scan with
intravenous contrast performed six months later confirmed
CCAM. She underwent inferior left and lingula excision. The
histologic exam confirmed the diagnosis of type | CCAM. We
emphasize the need of follow-up after surgery and the impor-
tance of respiratory reeducation.

Key-words: congenital cystic adenomatoid malformation,
child, congenital lung malformations, persistent pneumonia,
chest.
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Introducao

As malformacdes pulmonares congénitas sdo raras. Dentro
destas, o enfisema pulmonar € a mais frequente, seguido da
malformacdo adenomatoideia quistica pulmonar congénita
(MAQPC)', que corresponde a 25% das malformagdes pul-
monares. Foi descrita pela primeira vez em 1949 por Ch’in e
Tang.? Caracteriza-se por um crescimento desordenado dos
bronquiolos terminais que formam quistos de tamanhos dife-
rentes’*.

Actualmente é diagnosticada por ecografia no periodo intra-
uterino ou neonatal precoce, sendo raras as formas de apre-
sentacdo tardias™®.
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Relato do Caso

Adolescente, doze anos de idade, sexo feminino. Gravidez de
termo, vigiada, com ecografias seriadas consideradas sem
alteragdes. Parto eutdcico. Peso ao nascer: 3290 g, indice de
Apgar: 9/10. Periodo neonatal sem intercorréncias. Sempre
com boa evolucio estaturo-ponderal e sem antecedentes pato-
l16gicos relevantes.

Aos dez anos de idade recorreu ao Servigo de Urgéncia por
quadro de febre, tosse produtiva, toracalgia esquerda e anore-
xia de agravamento progressivo, com quatro dias de evolugao.
Oito dias antes do inicio destas queixas fora medicada com
amoxicilina e dcido clavulanico, durante sete dias, para infec-
¢io respiratéria alta. A admissdo apresentava-se queixosa,
emagrecida, com discreta tiragem infra e intercostal e satura-
¢do percutanea de oxigénio de 96%. Apresentava diminuicdo
do murmurio vesicular nos dois tercos inferiores do hemitérax
esquerdo, fervores crepitantes e diminuicdo da transmissao
das vibracdes vocais a palpacdo tordcica. Na radiografia do
térax antero-posterior observou-se acentuado desvio da tra-
queia e estruturas do mediastino para a direita e extensa
condensac¢do ocupando os dois tercos inferiores do campo
pulmonar esquerdo, com derrame pleural associado (confir-
mado por ecografia tordcica) e imagens hipertransparentes
sugestivas de cavitagdes (Figura 1A). Analiticamente apre-
sentava leucocitose com neutrofilia (leucécitos- 19390/mm?,
neutrdfilos- 85,4%) e proteina C reactiva de 443 mg/L.
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Figura 1 — A. Radiografia de torax postero-anterior. Extensa
condensagao nos 2/3 inferiores do hemitérax esquerdo, expansiva,
com imagens hipertransparentes gasosas, sugestivas de cavitagoes,
condicionando desvio contralateral das estruturas mediastinicas.
B. Tomografia computorizada toracica com contraste. No lobo
inferior esquerdo identificam-se imagens quisticas de dimensdes
variaveis de alguns mm a varios cm. Nao ha evidéncia de irrigagao
arterial andmala. Alteragdes compativeis com malformagéo adenoma-
toideia quistica pulmonar congénita (MAQP).

A

Foi internada e iniciou antibioticoterapia endovenosa. A
tomografia computorizada tordcica (TCt) ao quinto dia de
internamento revelou condensagdo com imagens quisticas
gasosas, de dimensdes variadas, no seu interior, interpretadas
no contexto clinico como pneumatocelos. As duas hemocul-
turas foram negativas. Verificou-se melhoria clinica e labora-
torial, tendo tido alta ao 19° dia de internamento.

Por manter sintomatologia respiratdria (tosse e cansaco fcil)
e imagens de cavitacdo nos exames radioldgicos efectuados
nos meses seguintes, foi referenciada a consulta de Pneu-
mologia Pedidtrica de um hospital central universitdrio. Por
suspeita de malformag@o pulmonar congénita e para estabele-

cimento de diagndstico imagioldgico pré-cirdrgico realizou-
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se, 6 meses apds o diagnodstico de pneumonia, TCt com con-
traste i.v que revelou alteracdes sugestivas de MAQPC
(Figura 1B).

Foi submetida a cirurgia com lobectomia inferior esquerda e
resseccdo da lingula, que decorreu sem complicacdes. No
exame anatomo-patolégico da pecga operatéria observaram-se
dilatagdes quisticas dos bronquiolos terminais de diferentes
dimensdes, revestidas por epitélio do tipo respiratério, com
fibrose intersticial, alteragdes caracteristicas de MAQPC tipo
I (Figura 2).

e

Figura 2 — Exame anatomo-patolégico. Dilatacdes quisticas dos
bronquiolos terminais de diferentes dimensdes, revestidas por epité-
lio do tipo respiratério, com fibrose intersticial, alteragdes caracteristi-
cas de malformacdo adenomatoideia quistica pulmonar congénita
(MAQP) tipo I.

Actualmente encontra-se assintomdtica, embora apresente
escoliose dextro-convexa e um padrdo restritivo no estudo
funcional respiratério (capacidade vital 1,49 L (51,6%), ndi-
ce de Tiffeneau 92,2 e capacidade pulmonar total 2,62 L
(66,4%)). Na ultima avaliacdo radiolégica observa-se eleva-
cdo da hemicupula diafragmaética esquerda e na TCt eviden-
cia-se reducdo de volume do campo pulmonar esquerdo e
espessamento pleural, por alteracdes pds-cirtirgicas. Neste
contexto, foi encaminhada para a Consulta de Fisiatria para
reeducacdo funcional respiratdria.

Discussao

A MAQPC ¢ a segunda malformacdo broncopulmonar mais
frequente, ndo hereditdria, sem associacdo com a idade mater-
na. Geralmente ¢ unilateral, afectando um ou multiplos
lobos?7#,

A patogénese mantém-se desconhecida. Sabe-se que existe
uma interrupcdo localizada da morfogénese pulmonar, com
aumento da proliferac@o celular e diminui¢c@o da apoptose. Ha
uma distor¢do da arquitectura broncoalveolar, com dreas ade-
nomatosas sélidas formadas por estruturas tubulares seme-
lhantes a bronquiolos terminais, sem alvéolos maduros e com
a presenca de quistos**’.

Na actualidade, a MAQPC €, na maioria das vezes, diagnosti-
cada no periodo intra-uterino, através da ecografia, ou no
periodo neonatal, por sindrome de dificuldade respiratdria
precoce grave. Na crianca mais velha e no adulto s@o as pneu-
monias de repeticdo a forma de apresentacdo clinica mais fre-
quente, sendo o pneumotdrax espontaneo outra forma clinica,
mais rara. Ocasionalmente sdo diagnosticados como achados
radiolégicos®*'?. A apresentacdo tardia de MAQPC ocorre
sobretudo no tipo I, tal como no caso agora descrito.

Embora esteja descrita a associagdo com outras malformacdes
congénitas pulmonares, cardiacas, renais, ou gastrointestinais
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em 18-20%, dado o espectro continuo de anomalias derivadas
de perturbagdo da evolug@o embriogénica da estrutura bron-
copulmonar®#”#, isso ndo se verifica no presente relato.

A radiografia de térax ¢ um exame pouco especifico, sendo os
achados dependentes da extensdo da lesdo, da apresentacio
clinica e da evolucdo. A TCt efectuada na fase aguda de pneu-
monia complicada pode frequentemente ndo permitir o diag-
ndstico, por se poder interpretar como complica¢des agudas,
como sucedeu neste caso. A resolucdo radiolégica de uma
pneumonia complicada com pneumatocelos pode demorar
entre 4 a 9 meses, pelo que na auséncia de clinica, se sugere
que este exame ndo seja realizado em fase aguda. A TCt per-
mite um diagndstico mais preciso, caracterizando o tipo de
lesdo e fazendo o diagndstico diferencial com outras patolo-
gias (pneumatocelos, quisto broncogénico, sequestro pulmo-
nar, hérnia diafragmadtica)*’*'°, sendo um exame imprescindi-
vel na programacgao pré-operatdria pela possivel coexisténcia
de lesdes (MAQPC associada a sequestro)*’.

A terapéutica de elei¢ao das MAQPC com apresentacdo tardia
¢ a resseccdo cirdrgica, preconizada pela maioria dos autores,
mesmo no doente assintomadtico, devido ao risco de infeccdo
e potencial desenvolvimento de neoplasias, estando descritos
casos de rabdomiossarcoma e carcinoma bronco-alveo-
lar'?6821 Se for removida uma grande area, pode verificar-se
disfungdo respiratdria e/ou deformacdo tordcica, pelo que é
fundamental o encaminhamento precoce para a reabilitacdo
funcional respiratdria.

Stocker estabeleceu uma classificagdo histoldgica, conforme
o nimero, tamanho e o tipo histolégico dos quistos, que sdo
determinados pela altura em que ocorre a lesao durante a vida
embriondria®. A classificacdo original de Stocker em 3 tipos
continua a ser a mais usada na pratica clinica e radioldgica. As
lesdes do tipo I, descritas no presente caso, sdo as mais fre-
quentes (50-70% dos casos), sendo compostas por um ou mais
quistos de diametro de 2-10 cm, com parede de tecido mus-
cular, eldstico ou fibroso, revestidos por epitélio cilindrico
pseudoestratificado, produtor de mucina. Estes quistos sdo
intercalados por tecido pulmonar alveolar de caracteristicas
normais. As lesdes do tipo II ocorrem em 20-40% dos casos e
consistem em quistos pequenos (0,5-2 cm), de tamanho uni-
forme, semelhantes a bronquiolos, compostos por uma fina
parede fibromuscular e revestidos por epitélio ctibico/cilindri-
co. Existe maior prevaléncia de outras malformacdes congé-
nitas associadas a este tipo de lesdo. As lesdes do tipo III, que
correspondem a 10% dos casos, sdo caracterizadas macrosco-
picamente por uma massa sélida e microscopicamente por
quistos adenomatosos™®.

O prognéstico depende do tamanho da les@o (sendo o tipo IIT
habitualmente mais extenso), da altura de apresentacdo (as
mais precoce por vezes incompativeis com a vida), do envol-
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vimento uni ou bilateral, e da co-existéncia de malformagdes
associadas*. Na MAQPC tipo I, mais localizada, sobretudo de
diagnostico tardio e com resseccao cirdrgica, tal como no caso
apresentado, o progndstico é bom.

Assim, a MAQPC pode ser considerada no diagnéstico diferen-
cial de pneumonia aguda da comunidade complicada com
necrotizagdo ou pneumatocelos que persistem para além de seis
meses”. A utilizacdo e interpretacdo dos exames de imagem,
devendo a TCt ser realizada depois da fase aguda de doenca,
permitem com bastante acuidade a elaborag¢@o do diagnéstico
de malformag@o pulmonar e auxiliam no planeamento e ade-
quagdo cirurgicas. A ressec¢do pulmonar em idade pedidtrica
implica um plano de reeducacéo funcional respiratoria.
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