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Malformacao Quistica Adenomatoideia Congénita Pulmonar.
Duas Formas de Apresentacao
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Resumo

A malformacdo quistica adenometoideia congénita do pulmao
consiste numa massa de quistos revestidos por epitélio respiratério
resultante da proliferacdo dos bronquiolos terminais.

A sua apresentacdo clinica é muito diversa, desde casos de
morte fetal por hidrops ndo imune até quadros de infec¢des pulmo-
nares recorrentes na infancia.

Os autores descrevem dois casos clinicos de malformacdo quistica
adenomatoideia congénita do pulmdo com diferentes formas de
apresentacdo e evolugdo, e fazem uma breve referéncia aos meios
auxiliares de diagnostico, factores de prognéstico e formas de abor-
dagem terapéutica.

Palavras-Chave: Malformac@o congénita; quistos pulmonares;
adenomatose quistica.

Summary

Congenital Pulmonary Adenomatoid Cystic
Malformation. Two Forms of Presentation

Congenital pulmonary adenomatoid cystic malformation consists
of a mass of cysts lined by proliferating terminal bronchiolar respi-
ratory epithelium.

The clinical presentation may be widely variable, ranging from
intrauterine fetal death secondary to nonimmune hydrops fetalis to
discovery in childhood after recurrent pulmonary infections.

The authors describe two cases of congenital cystic adenomatoid
malformation with different forms of presentation and evolution,
and make a brief discussion about diagnosis, prognosis and therapy.
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Introducao

A malformagdo quistica adenomatoideia congénita
pulmonar (MQACP), descrita pela primeira vez por Stoek
em 1897 O, representa 25% das malformagdes quisticas
congénitas do pulmdo, ndo apresentando predominio de
sexo e sem incidéncia familiar ou geografica 2.

Morfologicamente corresponde a uma anomalia do
desenvolvimento embriondrio do aparelho respiratério ao
nivel dos bronquiolos terminais, com formacdo de quistos
de conteido gasoso ou liquido, revestidos por epitélio
ciliado pseudoestratificado e células mucosas .

Habitualmente sdo descritos trés tipo de MQACP se-
gundo a classificagdo de Stocker, baseada no aspecto
macroscopico e microscépico das lesdes 3 9: o tipo I,
mais frequente, formado por um ou vdrios quistos de
didmetro superior a 20 mm, com estruturas alvéolares
aparentemente normais; o tipo II composto por multiplos
quistos de didmetro inferior a 10 mm; e o tipo III cons-
tituido por uma massa sélida de microquistos de didmetro
inferior a 0,5 mm, ndo detectiveis macroscopicamente,
correspondendo a estruturas bronquiolares sem qualquer
diferenciagéo alveolar. O tipo I resulta de uma anomalia do
desenvolvimento embriondrio pulmonar que surge entre a
52 e a 7.2 semana de gestagdo, enquanto os tipos II e III
sfo provavelmente consequéncia de uma alteracdo ainda
mais precoce @.

Actualmente, com o desenvolvimento da ecografia
pré-natal, o diagnéstico da MQACP pode ser efectuado
in-utero, permitindo a vigilancia da sua evolugdo durante
a gravidez e uma abordagem precoce e individualizada
tanto no periodo pré como no pds-natal @,

Este trabalho tem como objectivo a apresentacdo de
dois casos clinicos de MQACP diagnosticados no Ser-
vico de Neonatologia do Hospital Geral de Santo Anténio,
o primeiro dos quais foi detectado por ecografia no
periodo pré-natal e o segundo diagnosticado no primeiro
meés de vida.
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CASO 1:

Recém-nascido do sexo masculino com diagndstico
pré-natal as 16 semanas de gestagdo de massa quistica
intra-tordcica esquerda, com 2 cm de didmetro, sugestiva
de MQACP tipo I (Fig. 1). Constatou-se aumento pro-
gressivo da lesdo condicionando um desvio contrala-
teral do mediastino e aparecimento de hidrops fetal as 19
semanas de gesta¢do. Entre as 19 e 21 semanas foram
efectuadas, sob controlo -ecogréfico, trés pungdes para
descompressdo dos maiores quistos presentes na lesdo,
verificando-se, no entanto, o seu rdpido re-preenchimento.
As 22 semanas de gestacio foi colocado no Harris Birthright
Center for Fetal Medicine, em Londres, um dreno de
derivag¢io quisto-amniética, assistindo-se ao colapso da
massa quistica e diminui¢do progressiva da ascite e
anasarca.
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FIG. 1- Ecografia fetal em que se visualiza lesdo hipoecogénica
tordcica com 2 cm de didmetro sugestiva de MQACP tipo I.

O parto ocorreu as 38 semanas de gestagdo por ce-
sariana. Peso ao nascimento: 3.650 g. Indice de Apgar:
7/8/9. O recém-nascido apresentou logo apds o nasci-
mento um quadro de dificuldade respiratéria grave com
necessidade de ventilacdo assistida. A radiografia pulmo-
nar revelou um aglomerado quistico atingindo a quase
totalidade dos lobos superior e inferior do pulmio esquer-
do com desvio contralateral do mediastino. As 24 horas
de vida foi efectuada uma toracotomia com resseccio dos
maiores quistos visualizados, tendo o pds-operatério sido
caracterizado por um quadro de hipertensdo pulmonar
persistente grave com impossibilidade de ventilagdo ade-
quada e morte do recém-nascido ao 20.° dia de vida.
O exame andtomo-patoldgico da peca operatéria confir-
mou tratar-se de uma MQACP de tipo I. A autdpsia ndo
evidenciou hipoplasia pulmonar associada ou outras mal-
formacdes congénitas.

CASO 2:

Lactente do sexo feminino, com antecedentes de poli-
hidrimnios detectado no terceiro trimestre de gestagdo.
Parto por cesariana as 39 semanas. Peso ao nascimento:
3.520g. Indice de Apgar: 8/10. Assintomatica até 1 més
e 6 dias de vida, altura em que iniciou subitamente um
quadro de dificuldade respiratéria de agravamento pro-
gressivo.

A radiografia tordcica efectuada no Servico de Urgén-
cia mostrou hiperlucéncia de grande parte do hemitérax
esquerdo, desvio das estruturas mediastinicas para a direi-
ta com hernia¢do através do espago retroesternal, sinais
que foram interpretados como traduzindo pneumotorax
hipertensivo. Observaram-se ainda, no hemitérax esquer-
do, vdrias imagens quisticas com provdvel contetido ga-
soso (Fig. 2). A TAC (tomografia axial computorizada)
pulmonar, efectuada apds drenagem do pneumotdrax e
estabilizagdo clinica, confirmou a presenga de miltiplas
formagdes quisticas de grande volume e parede fina nos
lobos superior e inferior do pulmio esquerdo sugestivas
de MQACP de tipo I (Fig. 3). A paciente manteve-se
sempre em ventilagdo espontanea, com necessidade de O,
suplementar por periodos. Seis dias apds o inicio da
sintomatologia foi submetida a toracotomia com identi-
ficacdo de multiplas bolhas gasosas que atingiam a quase
totalidade dos lobos superior e inferior do pulmao esquer-
do. Procedeu-se a exérese das formacdes quisticas identifi-
cadas de maiores dimensoes, cujo exame anitomo-pato-
16gico confirmou tratar-se de lesdes de MQACP tipo L
A crianca, actualmente com 9 meses de idade, encontra-
-se clinicamente bem mas a radiografia pulmonar mantém
pequenas lesdes quisticas residuais.

FIG. 2 - Radiografia tordcica evidenciando hiperlucéncia do hemi-
-térax esquerdo, com colapso do pulmio e desvio contra-
lateral das estruturas mediastinicas, traduzindo pneumo-
térax hipertensivo. Observam-se ainda, no campo pulmonar

esquerdo, vdrias imagens quisticas radiolucentes.
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FIG. 3- TAC confirmando a presenca de vdrias lesdes quisticas com
densidade gasosa e parede fina, algumas muito volumosas,
que condicionam desvio das estruturas mediastinicas para a
direita.

Discussao

Actualmente, o diagnéstico de MQACP ¢ geralmente
sugerido pela ecografia fetal, mediante a visualizacdo de
quistos pulmonares, cujo tamanho estd relacionado com o
tipo histolégico da lesdo, sendo por isso mais facil o
diagnéstico das formas macroquisticas (tipo I e II de
Stocker) ¢ ©. O diagnéstico pré-natal também pode ser
evocado por sinais indirectos, nomeadamente o apareci-
mento de polihidrdimnios por compressdo esofdgica, ou
anasarca fetoplacentdria por compressdo cardiaca ou da
veia cava inferior. Pode ainda ocorrer hipoplasia pulmonar
como consequéncia da compressdo do parénquima pul-
monar adjacente .

No primeiro caso descrito o diagnéstico foi sugerido
por ecografia ante-natal, verificando-se também sinais de
hidrops fetal. No segundo caso o tnico sinal pré-natal
evocador da doenca foi a presenca de polihidrimnios.

Ap6s o nascimento, a MQACP manifesta-se geral-
mente sob a forma de dificuldade respiratéria no periodo
neonatal, ou mais tardiamente por infecgdes pulmonares
recorrentes. A sua apresentag¢do por pneumotorax esponta-
neo, como no 2.° caso descrito, é pouco frequente, sendo
habitualmente um sinal mais tardio da doenca ©.

A localizagdo das lesdes é quase sempre unilateral
(98%), sem predileccdo pelo pulmao direito ou esquerdo,
estando habitualmente confinada a um tnico lobo (95%)
7, Nos casos descritos a localizagdo foi sempre unila-
teral (lado esquerdo), mas com atingimento multilobar nos
dois dos casos.

Deve ser efectuado o diagnéstico diferencial com outras
malformagdes congénitas que surgem como imagens quis-

ticas intra-toracicas, nomeadamente a hérnia diafragmaética,
enfisema lobar congénito, quisto broncogénico ou seques-
tro pulmonar, parecendo existir uma associacdo entre este
tltimo e a MQACP @59,

A presenca de outras malformagdes congénitas asso-
ciadas, embora rara, deve ser sistematicamente investigada.
Tém sido descritas malformacdes renais, neuroldgicas,
cardfacas e digestivas, mais frequentemente associadas ao
tipo II de Stocker (26% dos casos) * 7.

Os principais factores de mau progndstico sdo o tipo
histolégico do tumor (maior mortalidade no tipo III de
Stocker), a bilateralidade das lesdes ou atingimento multi-
lobar, a presenca de hidrimnios ou anasarca e a associa-
¢do a outras malformagdes !> . O 1.° caso descrito
acarretava um progndstico desfavordvel, uma vez que
evoluiu para anasarca com necessidade de intervencio in
utero. O 2.° caso apresentava como factores de mau
prognéstico o hidrdmnios e o atingimento multilobar.
Embora esta crianca se encontre actualmente assintomatica,
nao podemos esquecer que mantém lesdes quisticas resi-
duais e que o periodo de seguimento é reduzido, sendo
ainda prematuro tirar conclusdes quanto a sua evolugio.

A atitude terapéutica varia de acordo com a altura do
diagnoéstico. No periodo pré-natal, a maioria dos autores
opta por tomar uma atitude expectante dada a boa evolu-
¢do de alguns casos que in utero pareciam ter um prog-
nostico desfavoravel > . Quando surgem complicagdes
como anasarca fetoplacentdria, as propostas terapéuticas
sdo a resseccdo da lesdo in utero ou a colocagdo de um
cateter de derivacdo quisto-amnidtico '*>7?, como efec-
tuado no 1.° caso. A colocac@io destes catéteres € segu-
ramente menos invasiva do que a cirurgia fetal aberta,
mas geralmente ndo porporcionam uma solucdo a longo
prazo, deixando de funcionar adequadamente num curto
espaco de tempo, por obstru¢do ou deslocamento .

No periodo pés-natal, opta-se sempre pela remocdo
cirtrgica da lesdo, mesmo nos casos assintomadticos, pelo
risco de infec¢dio e malignizagdo associadas ' **. Habi-
tualmente é efectuada a lobectomia, e s6 em raros casos
¢ praticada a segmentectomia, uma vez que a individuali-
zacdo das lesdes é dificil ®. Nos casos descritos optou-
-se remogao parcial das lesdes, com exérese dos maiores
quistos visualizados, uma vez que a tentativa da sua
ressecclo total condicionaria uma pneumectomia esquer-
da dado o atingimento da quase totalidade dos dois lobos
do pulmao.
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