ao/mfie/alm

0004-2773/03/32-04/47
Arquivos Catarinenses de Medicina

ARTIGO ORIGINAL

Malformacdo adenomatoide cistica pulmonar

em criancas: andlise de 10 casos’

José Antonio de Souza?, Carla V. Struffaldi’, Murillo Ronald Capella‘, Peter Goldberg®,
Euclides Reis Quaresma®, Edevard José de Aratjo’, Mauricio José Lopes Pereima®, Jonny Greci Camacho’,
Cristiano Marques'’, Rodrigo da Silva Feijo", Walberto Azevedo Souza Jr'%, Eliete Magda Colombeli'

Resumo

A malformagdo adenomatdide cistica congénita
(MAC) consiste em uma anomalia pulmonar caracte-
rizada por crescimento excessivo dos bronquiolos ter-
minais, resultando na formacgdo de cistos de variados
tamanhos, além de uma deficiéncia de alvéolos. E uma
anomalia rara, porém pode manifestar-se como insufi-
ciéncia respiratéria aguda em recém-nascidos. A lo-
bectomia pulmonar é o tratamento cirtrgico de esco-
lha, sendo indicada em raros casos a intervengao fetal.
Esse trabalho foi realizado com o objetivo de avaliar
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os prontudrios de 10 criangas atendidas no Hospital
Infantil Joana de Gusmao (HIJG) entre 1°. de janeiro
de 1980 e 31 de dezembro de 2002. Nesse estudo, 70%
dos pacientes eram meninos € 30% meninas. A maio-
ria veio de outras mesoregides do estado (70%), sendo
que em 2 casos foi realizado diagndstico pré-natal
(20%). Esse tltimo permite encaminhar a gestante para
um centro tercidrio em sadde, possibilitando atendi-
mento multidisciplinar e especializado. Apds o nasci-
mento, como a maioria dos casos apresenta manifesta-
¢oes de insuficiéncia respiratéria aguda, é imprescin-
divel o encaminhamento a um centro de referéncia,
com servico de neonatologia, assisténcia ventilatdria
e cirurgia neonatal. Dentre os diagndsticos feitos apos
0 nascimento, os lactentes constituiram a faixa etdria
de maior prevaléncia (60%). Houve distribui¢io se-
melhante da doenca entre os lobos pulmonares. A prin-
cipal forma de apresentagdo clinica foi a insuficiéncia
respiratoria aguda (70%) e o tratamento foi cirdrgico
em 8 casos, sendo a lobectomia pulmonar em 87,5%.
Nao houve 6bito nessa casuistica

Descritores: 1. Adenomatdoide Cistica;
2. Insuficiéncia Respiratoria;
3. Crianga.
Abstract

The congenital cystic adenomatoid malformation
(CAM) consists of a pulmonary anomaly characterized
by excessive growing of the terminal bronchioles resulting
in formation of cysts of various sizes, besides a lack of
normal alveoli. It is a rare anomaly, although it can be
presented itself as a respiratory insuficiency in neonates.
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The pulmonary lobectomy is the surgical treatment of
choice, being rarely indicated in utero intervention. The
aim of this study was to evaluate the medical records of
ten infants in the Hospital Infantil Joana de Gusmao (HIJG),
at Floriandpolis /SC, in the period from January 1st, 1980
up to December 31st, 2002. In this work 70% of the patients
were boys and 30% girls. The most of them have come
from other mesoregions of the state. In two cases (20%) a
prenatal diagnosis has been carried out. This procedure
permits to direct the pregnant to a terciary health center,
making possible a multidisciplinary and specialized
attendance. After birth, as most cases manifest acute
respiratory distress, it is indispensable to direct patients to
areference center with neonatal services, such as ventilation
care and neonatal surgery. Within the diagnostics
acomplished after birth, infants constituted the age group
with higher prevalency (60%). Similar distribution occurred
within the pulmonary lobes. The main clinical presentation
form was the acute respiratory distress (70%) and the
treatment has been surgical in eigth cases, pulmonary
lobectomy in 7 (87,5%) and pneumectomy in 1 case
(12,5%). No cases of death have been detected.

Keywords: 1. Congenital Cystic Adenomatoide;
2. Respiratory Insufficiency;
3. Child.

Introducao

Os primeiros relatos sobre malformacio adenoma-
téide cistica congénita pulmonar encontram-se na lite-
ratura inglesa por Ch’In e Tang, datando de 1949."%3
Juntamente com cistos broncogénicos, enfisema lobar
e seqiiestro pulmonar, constituem o grupo das doencas
cisticas congénitas pulmonares descritas por Butain et
al. em 1974 (apud Nai et al.*). Essas doengas apresen-
tam caracteristicas clinicas e embrioldgicas semelhan-
tes’ e também sdo conhecidas como malformagoes bron-
copulmonares do intestino anterior.®’

A malformacdo adenomatdide cistica congénita (MAC)
consiste em uma anomalia pulmonar caracterizada por cres-
cimento excessivo dos bronquiolos terminais, resultando
na formacao de cistos de variados tamanhos, além de uma
deficiéncia de alvéolos.3%10111213.14.15.16.17.18

Essa lesdo comunica-se com a drvore bronquica e
tem seu suporte venoso derivado da circulagdo pulmo-
nar.>” Ao exame histoldgico, as lesdes possuem defici-
éncia de cartilagem e excesso de tecido eldstico.”® O
suporte de tecido eldstico permite a expansdo do cisto
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na inspira¢do, mas a deficiéncia de cartilagem causa
colapso da comunicacdo traqueobrénquica durante a
expiragdo, levando ao acimulo de ar.'®!" Dessa forma, a
massa permanece em continua expansao, o que explica
a maioria das complica¢des da doenga.!®

O crescimento e desenvolvimento pulmonar iniciam-
se precocemente na vida intra-uterina com o desenvolvi-
mento das vias aéreas condutoras (da traquéia aos bron-
quiolos terminais), enquanto que os bronquiolos respira-
torios, ductos alveolares e alvéolos formam-se posterior-
mente. No inicio da quarta semana de gestagdo, com 0s
dobramentos do disco embrionério, a parte dorsal do saco
vitelino € incorporada pelo embrido, constituindo o in-
testino primitivo.??> Parte do saco vitelino é entao incor-
porada pela cabeca embriondria, formando o intestino
anterior, envolvido por mesénquima, a partir do qual de-
senvolvem-se tecido conjuntivo, cartilagem e muscula-
tura lisa do sistema respiratério. Um broto pulmonar é
formado a partir de uma evaginacdo do sulco laringo-
traqueal, originando dois brotos bronquicos endodérmi-
cos, revestidos por mesénquima, que se diferenciam nos
bronquios e suas ramificacdes.”> Durante a infincia ha
crescimento pulmonar e continua formagao de alvéolos.
Aos oito anos de idade o desenvolvimento pulmonar estd
completo, ocorrendo somente crescimento celular (ndo
ha formacéo de novos alvéolos).!?!

A MAC resulta de um comprometimento da intera-
¢do entre os componentes pulmonares do mesoderma e
do ectoderma durante o desenvolvimento embrionario.>!#
A causa dessa anormalidade é desconhecida, mas prova-
velmente ocorre nos primeiros 35 dias de gestagdo.'** O
estdgio do desenvolvimento em que ocorre o insulto -
periodo pseudoglandular (6-16 semanas de gestacdo) ou
canalicular (16 a 24 semanas) - determina o tamanho dos
cistos e sua relagdo com a arvore traqueobrénquica.”

E uma anomalia rara, correspondendo a aproxima-
damente 25% das malformagdes pulmonares.*!0-14.15:24
Geralmente € unilateral®®*, com doenga bilateral diag-
nosticada em 2% dos casos.® Somente um lobo ¢ afeta-
do em 80 a 95% dos casos® e ndo hd predilecao por
sexo ou hemitérax esquerdo ou direito.®'2 E descrito
envolvimento de um pulmao inteiro, porém é raro.*'?’

O modo mais comum de apresentacdo da MAC
(80%) ¢ a insuficiéncia respiratdria aguda, pela expan-
sdo do cisto e compressdo de estruturas vizinhas, sendo
mais freqiiente no periodo neonatal.?811:1221.24 Cistos
maiores podem levar a hidropsia fetal, por compressao
do mediastino, e a hipoplasia pulmonar.'**2¢2%2 Hidrop-
sia também pode ocorrer quando a massa expande-se,
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impedindo o retorno venoso ao cora¢do.*?* Em criangas
maiores, a doenga pode apresentar-se na forma de in-
feccdes pulmonares recorrentes®3!%111221 oy ser encon-
trada mais tarde em radiografias de térax de rotina.>!!123

O diagnéstico pode ser realizado a partir da histé-
ria clinica, complementada por exames de imagem
como radiografia, ultra-sonografia, ressonancia nu-
clear magnética ou tomografia computadorizada do
térax, ou durante avaliacdo pré-natal pela ultra-so-
nografia obstétrica.*>6:8910.18.19.2131.32

Diversos autores tém descrito associacdes de MAC
e outras patologias, como seqiiestro pulmonar!®-2!:242%.33,
atresia bronquica’! e hérnia diafragmatica congénita®?!
e ainda transformacdo neopldsica, como carcinoma bron-
quioloalveolar**?* ou rabdomiosarcoma.?** O diagnés-
tico diferencial deve incluir massas toracicas (cistos
broncogénicos e entéricos, teratoma cistico mediasti-
nal, seqiiestro pulmonar), hérnia diafragmadtica conge-
nita, enfisema lobar congénito e neuroblastoma.®!02437

Segundo Choi*, MAC com hidropsia fetal ocorren-
do antes da maturidade pulmonar completa é a tnica
indicacdo de cirurgia fetal. Outros autores também su-
geriram a hidropsia como principal indicag@o para in-
tervengdo fetal 392283138 A derivagdo téraco-amnidtica
pode ser efetiva em casos de cistos grandes, com desvio
mediastinal, devido ao risco de hidropsia e hipoplasia
pulmonar®, mas nao funciona para lesdes multicisticas
ou predominantemente sélidas.?®3® As vantagens e po-
tenciais complicacdes de um procedimento invasivo
devem ser avaliadas com atencdo especial para a idade
gestacional e o risco de prematuridade.®?

A lobectomia pulmonar é o tratamento cirdrgico de
escolha’®!1* ' mesmo em pacientes assintomaticos, de-
vido ao risco de malignizacdo das lesdes.310-13:1435

Hidropsia fetal secunddria ao desvio mediastinal cau-
sado pela malformacao, resultando em obstrugado de veia
cava' e compressao cardiaca parece ser o mais impor-
tante indicador progndstico.®** Em casos de lesdo bila-
teral ou bilobar, o progndstico pode ser pobre devido a
hipoplasia do pulmio residual.’ Alguns estudos suge-
rem que lesdes microcisticas estdo associadas a prog-
néstico pobre porque estas tendem a ser maiores, pro-
duzindo efeito de massa e desvio mediastinal; outros
sugerem que nem o tipo de les@o ou presenca de desvio
mediastinal sdo preditivos de pobre prognéstico.®°

Tendo em vista a raridade desse tipo de malformacio,
este estudo foi realizado com o intuito de avaliar as formas
de manifestacdo clinica, diagnéstico e tratamento da MAC,
chamando aten¢@o para o diagnéstico precoce da mesma.
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Objetivo

Estudar os pacientes portadores de malformacdo
adenomatoide cistica congénita pulmonar atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao (HIJG) entre 1°. de
janeiro de 1980 e 31 de dezembro de 2002.

Método

Foi realizado um estudo retrospectivo, descritivo, trans-
versal, analisando prontudrios de pacientes atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao (HIJG) com o diagnds-
tico de malformacdo adenomatéide cistica (MAC) no pe-
riodo de 1°. de janeiro de 1980 a 31 de dezembro de 2002.

A coleta de dados foi realizada a partir dos prontud-
rios no Servico de Arquivo Médico e Estatistico (SAME)
do HIJG.

Foram obtidos registros de 10 pacientes com diag-
néstico de MAC, sendo que 8 destes foram submetidos
ao procedimento cirtrgico.

Os pacientes foram analisados de acordo com o sexo,
aidade ao diagnéstico, procedéncia, lobo pulmonar aco-
metido, quadro clinico, exames complementares utili-
zados e o tipo de procedimento cirtrgico realizado.

Em relacdo a idade ao diagnéstico, os pacientes fo-
ram distribuidos em faixas etdrias segundo Marcondes®
(Quadro 1).

Quadro 1 - Classificagdo em faixas etdrias segundo

Marcondes.
Pré-natal 1° ao 3° trimestre de gestacdo
Neonatal 0 28 dias
Lactente 29 dias a 2 anos exclusive
Infancia Pré-escolar 2 anos a 6 anos exclusive
Escolar 6 anos a 10 anos exclusive
Pré-puberal 10 anos a 12 - 14 anos
Adolescéncia Puberal 12 - 14 anos a 14 - 16 anos
Pés-puberal 14 - 16 anos a 18 - 20 anos

Os pacientes pertencentes as faixas etdrias pré-puberal,
puberal e pds-puberal foram agrupados como adolescéncia.

Quanto a procedéncia, os pacientes foram distribui-
dos segundo a divis@o do estado de Santa Catarina em
mesoregides, proposta pelo IBGE em 1997%: Grande
Floriandpolis, vale do Itajai, sul catarinense, oeste cata-
rinense, regido serrana e norte catarinense.

Quanto as manifestacdes clinicas, os pacientes foram
agrupados em trés categorias, de acordo com a apresenta-
¢do ao diagndstico: aqueles que apresentaram insuficién-
cia respiratdria aguda, infecgdes respiratdrias de repeticao
e os pacientes cujo achado diagndstico foi ocasional.
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Insuficiéncia respiratoria aguda é definida como a
subita incapacidade do sistema respiratério em suprir a
demanda metabdlica do organismo de oxigenagao e eli-
minagdo de CO,, sendo hipoxemia e hipercapnia carac-
teristicos. Entretanto, a insuficiéncia respiratéria aguda
pode estar presente mesmo sem a alteracdo destes para-
metros.* Dados clinicos como batimento de asas do
nariz, retracdo de parede tordcica, taquipnéia, bradip-
néia, apnéia e cianose auxiliam no diagnéstico.*

Foram considerados portadores de infeccdes respi-
ratérias de repeticdo aqueles pacientes que apresenta-
ram broncopneumonias e pneumonias de repeticio.

Na categoria achado ocasional foram incluidos pacien-
tes em que o diagndstico foi feito a partir de exames com-
plementares realizados por outros motivos.

De acordo com o tipo de exame complementar utilizado
para o diagnéstico ou acompanhamento da doenca, foram
considerados os seguintes: radiografia simples, tomografia
computadorizada, ultra-sonografia do térax, ultra-sonogra-
fia obstétrica ou seriografia esdfago-gastro-duodenal.

Segundo o procedimento cirtirgico realizado, os pacien-
tes foram distribuidos de acordo com o segmento pulmonar
ressecado: lobectomias superior direita, média, inferior direi-
ta, superior esquerda, inferior esquerda ou pneumectomia.

Ap6s a coleta dos dados com as fichas previamente
estabelecidas (apéndice), foi realizada a andlise.

Resultados

Foram analisados os prontudrios de 10 criangas aten-
didas por malformac¢do adenomatéide cistica pulmonar
no Hospital Infantil Joana de Gusmao, no perfodo de
1°. de janeiro de 1980 a 31 de dezembro de 2002.

Tabela1- Distribuicdo dos pacientes portadores de mal-
formacdo adenomatdide cistica atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao, no perio-
do de 1°. de janeiro de 1980 a 31 de dezembro
de 2002, segundo o sexo e a faixa etdria ao
diagndstico, em numero (n) e percentual (%).

Faixa Etaria Masculino Feminino Total
% n % n %

Pré-natal 2 20,0 0 0,0 2 20,0
Neonatal 0 0,0 1 10,0 1 10,0
Lactente 4 40,0 2 20,0 6 60,0
Pré-escolar 1 10,0 0 0,0 1 10,0
Escolar 0 0,0 0 0,0 0 0,0
Adolescéncia 0 0,0 0 0,0 0 0,0
TOTAL 7 70,0 3 30,0 10 100,0

Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).
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Dos lactentes, as idades foram: 1 més (2 pacien-
tes), 2 meses (1 paciente), e 4 meses (3 pacientes). A
propor¢do entre meninos e meninas foi de 2,3:1. A
idade ao diagnéstico variou desde o periodo pré-na-
tal até 4 anos. Dos pacientes com diagndstico apds o
nascimento a média foi de 3,9 meses e a mediana de
3 meses.

Tabela 2 - Distribui¢do dos pacientes portadores de
malformagdo adenomatéide cistica atendi-
dos no Hospital Infantil Joana de Gusmao,
no periodo de 1°. de janeiro de 1980 a 31
de dezembro de 2002, segundo a procedén-
cia, em nimero (n) e percentual (%).

Procedéncia n %

Grande Florianépolis 3 30,0
Vale do Itajai 1 10,0
Sul catarinense 3 30,0
Oeste catarinense 1 10,0
Regido serrana 1 10,0
Norte catarinense 1 10,0

TOTAL 10 100,0
Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).

Tabela 3 - Distribuicdo dos pacientes portadores de
malformacdo adenomatdide cistica aten-
didos no Hospital Infantil Joana de Gus-
mao, no periodo de 1°. de janeiro de 1980
a 31 de dezembro de 2002, segundo o
lobo pulmonar acometido, em nimero (n)
e percentual (%).

Lobo Pulmonar n %

Pulmao direito 1 10,0
LSD! +LM? 2 20,0
LID? 2 20,0
LSE* 2 20,0
LIE’ 3 30,0
TOTAL 10 100,0

Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).
1. Lobo superior direito;

2. Lobo médio;

3. Lobo inferior direito;

4. Lobo superior esquerdo;

5. Lobo inferior esquerdo

Tabela 4 - Distribuicdo dos pacientes portadores de
malformacdo adenomatdide cistica aten-
didos no Hospital Infantil Joana de Gus-
mao, no periodo de 1°. de janeiro de 1980
a 31 de dezembro de 2002, segundo a
faixa etaria e o tipo de manifestacdo
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clinica ao diagndstico, em nimero (n) e
percentual (%).

Faixa Ira Irr Achado Total
Etaria Ocasional

n % n % n % n %
Neonatal 1 12,5 0 0,0 0 0,0 1 12,5
Lactente 5 62,5 1 125 0 0,0 6 75,0
Pré-escolar 0 0,0 1 12,5 0 0,0 1 12,5
Escolar 0 0,0 0 0,0 0 0,0 0 0,0
Adolescéncia 0 0,0 0 0,0 0 0,0 0 0,0
TOTAL 6 75,0 2 250 0 0,0 8 100,0

IRA: Insuficiéncia respiratdria aguda
IRR: Infec¢des respiratdrias de repeticdo
Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).

Foram excluidos desta tabela 2 pacientes com diag-
néstico pré-natal. Apés o nascimento, 1 apresentou in-
suficiéncia respiratéria aguda e o outro evoluiu com
infecgdes respiratérias de repeticdo.

Tabela 5 - Distribui¢do dos pacientes portadores de
malformacdo adenomatdide cistica aten-
didos no Hospital Infantil Joana de Gus-
mao, no periodo de 1°. de janeiro de 1980
a 31 de dezembro de 2002, segundo os
exames de imagem, em nimero (n) e per-
centual (%).

Exame n %

RX! do térax 10 52,6
TC? do térax 4 21,0
USG? do térax 2 10,6
SEGD* 1 52

USG? obstétrica 2 10,6
TOTAL 19 100,0

Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).

1. Radiografia;

2. Tomografia computadorizada;

3. Ultra-sonografia;

4. Seriografia esdfago-gastro-duodenal.

A seriografia esofago-gastro-duodenal foi realizada
em um paciente que apresentava quadro de regurgita-
¢do, com suspeita de refluxo gastro-esofdgico.

Tabela 6 - Distribui¢do dos pacientes portadores de
malformac¢do adenomatdide cistica aten-
didos no Hospital Infantil Joana de Gus-
mao, no periodo de 1°. de janeiro de 1980
a 31 de dezembro de 2002, segundo a
faixa etdria na operagdo, em nimero (n)
e percentual (%).
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Faixa Etaria n %o
Pré-natal 0 0,0
Neonatal 2 25,0
Lactente 5 62,5
Pré-escolar 1 12,5
Escolar 0 0,0
Adolescéncia 0 0,0
TOTAL 8 100,0

Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).

Tabela 7 - Distribuicdo dos pacientes portadores de
malformacgdo adenomatdide cistica atendi-
dos no Hospital Infantil Joana de Gusmao,
no periodo de 1°. de janeiro de 1980 a 31
de dezembro de 2002, segundo a operacao,
em ndmero (n) e percentual (%).

Operacao n %

Lobectomia SD' 0 0,0

Lobectomia ID? 2 25,0
Lobectomia SDM? 1 12,5
Lobectomia SE* 2 25,0
Lobectomia IE? 2 25,0
Pneumectomia 1 12,5
TOTAL 8 100,0

Fonte: SAME — HIJG (1980 — 2002).
1. Superior direita;

2. Inferior direita;

3. Superior direita e média;

4. Superior esquerda;

5. Inferior esquerda.

Foram excluidos desta tabela 2 pacientes que aguar-
dam decisao da familia para tratamento cirdrgico.

Dos 8 pacientes operados, 1 apresentou pneumoto-
rax e derrame pleural & direita e 4 permaneceram em
unidade de tratamento intensivo no pds-operatorio, sen-
do que um deles apresentou pneumotdrax e atelectasia
a direita.

Apenas um paciente apresentou outra anomalia as-
sociada a MAC, sendo esta seqiiestro extralobar em lobo
superior esquerdo.

Nao houve 6bito nessa casuistica.

Discussao

A malformacdo adenomatéide cistica (MAC) é
uma doenga rara, correspondendo a 25% das malfor-
424 Dentre as formas de apresen-
tacdo, as mais comuns sdo insuficiéncia respiratéria

magdes pulmonares.

aguda (IRA) em pacientes menores de 1 ano de idade
e infec¢des respiratérias de repeticio em pacientes
maiores.® O diagndstico pode ser feito no pré-natal
ou apds o nascimento. O tratamento da MAC € cirtr-
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gico, podendo ser realizado durante a vida intra-ute-
rina ou apés o nascimento,>810:14.23.31

Foi descrito um discreto predominio de MAC no sexo
masculino na literatura pesquisada.>*! Neste estudo foi
encontrado um predominio relevante do sexo masculino
(70%) em relacdo ao feminino (30%), semelhante ao des-
crito por Marshall et al.'*, o que pode ser explicado pelo
pequeno nimero de pacientes analisados (Tabela 1).

Pinter et al.*! referiram diagnéstico pré-natal em 3
pacientes (13%). Nesse estudo, o diagnéstico de MAC
foi feito antes do nascimento em 2 pacientes (20%), o
que sugere que durante o acompanhamento pré-natal es-
ses pacientes foram submetidos a ultra-sonografia obsté-
trica realizada por médicos habilitados. O diagndstico pré-
natal permite encaminhar a gestante para um centro de
aten¢do tercidrio em sadde, com servigco complexo de
neonatologia, assisténcia ventilatéria e cirurgia neona-
tal*?, permitindo aconselhamento dos pais, planejamento
do parto e tratamento pds-natal.'*?*32 Mc Gullagh et al.*®
sugeriram que todos os fetos suspeitos de possuirem uma
lesdo pulmonar deveriam ser encaminhados a um centro
de referéncia, com experiéncia em manejo pré-natal e pos-
natal de anormalidades pulmonares, para garantir que 0s
pais recebam informagdes a partir das quais tomariam
decisdes a respeito da gestagdo. Dessa forma, nesse estu-
do um dos pacientes em que foi realizado diagndstico
pré-natal veio de fora da Grande Floriandpolis.

Quanto a idade dos pacientes ao diagndstico, alguns
autores relataram incidéncia maior em criancas meno-
res de um ano de idade, predominantemente menores
de seis meses.>2!* Nessa casuistica, os lactentes consti-
tuiram a faixa etdria de maior prevaléncia (60%), vari-
ando de um més a quatro meses de vida (Tabela 1), cor-
roborando os dados da literatura.

A maioria dos pacientes estudados veio de outras me-
soregides do estado (70%). Isso se deve provavelmente ao
fato de, apesar da MAC ser uma doenca rara, quando diag-
nosticada geralmente apresenta quadro clinico exuberante
e é encaminhada a centros de referéncia (Tabela 2).

Coran e Drongowsky 5 encontraram predominancia
do acometimento dos lobos superiores (65%), sendo o
lado esquerdo o mais prevalente (59%). Marshal et al.'
também descreveram maior incidéncia da doenga no pul-
mao esquerdo (74%). Outros autores 24 relataram igual
incidéncia nos dois pulmdes. Corroborando estes lti-
mos, esse estudo apresentou 50% de incidéncia em cada
pulmao. Quanto aos lobos pulmonares, houve distribui-
¢do semelhante entre eles (Tabela 3). Ja o acometimen-
to de todo um pulmao foi descrito como raro.?'?’ Nesse
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estudo, encontrou-se a lesdo comprometendo todo o
pulmaio direito em 1 caso.

Em relacdo ao quadro clinico da MAC, a maioria
dos autores referiu a insuficiéncia respiratdria nos pri-
meiros dias de vida como a principal forma de apresen-
tacdo.>!!214344 No entanto, hd autores que relataram em
seus estudos uma predominancia de pacientes assinto-
maticos.!®!* Nesse estudo, 7 pacientes (70%) apresen-
taram insufici€ncia respiratéria aguda, sendo que ne-
nhuma delas apresentou-se assintomadtica. Este fato
deve-se provavelmente por serem na sua maioria de ida-
de inferior a um ano, faixa etdria em que este tipo de
manifestacdo clinica de doenca cistica pulmonar é mais
usual® (Tabela 4).

Uma complicacdo da MAC intra-utero, com reper-
cussdo na saide materna é a maternal mirror syndrome,
que pode ocorrer como conseqiiéncia da hidropsia fe-
tal, placentomegalia e massa pulmonar grande, confor-
me descrito por Adzick et al.*® Consiste em sintomas
progressivos de pré-eclampsia, incluindo vomitos, hi-
pertensdo arterial sist€émica, edema periférico, protei-
nudria e edema pulmonar. Pode resultar do efeito de ami-
nas vasoativas provenientes da placenta edemaciada®3?
e ¢ uma contra-indicag@o de cirurgia fetal, pois ndo &
reversivel com o tratamento da malformacdo.*® Nesse
estudo ndo foram encontradas complicacdes maternas.

Os exames de imagem s3o de fundamental impor-
tancia para o diagndstico e seguimento da MAC. A ul-
tra-sonografia (USG) pré-natal permite a deteccdo pre-
coce de muitas anormalidades estruturais do feto.!° Para
o diagndstico pds-natal, inicialmente se recorre a uma
radiografia simples do térax (RX).!*¥ Esta pode mos-
trar multiplos cistos arredondados repletos de ar, com
paredes finas e de variados tamanhos ou édreas hetero-
géneas de cistos pequenos nas lesdes tipos I e 11 de Sto-
cker, mas uma lesdo com densidade de tecidos moles
pode ser inicialmente vista se houver retencao liquida
nos cistos. As lesdes tipo III aparecem freqiientemente
como massas homogéneas. A radiografia de térax tam-
bém pode indicar a presenga de complicacdes em caso
de lesdes grandes, como desvio mediastinal e efeito de
massa para o hemidiafragma contralateral.'

Waszak et al.!° descreveram que a tomografia com-
putadorizada (TC) do térax é o Unico método de ima-
gem que deve ser realizado como rotina. Segundo Co-
ran et al.’ o diagndstico definitivo é realizado pela TC
de térax, associado a USG ou arteriografia. Kym et al.*
encontraram correlacdo significante entre as imagens
das lesoes a TC e o tipo histologico segundo Stocker.”
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A ressonancia nuclear magnética (RNM) pode ser uti-
lizada para o planejamento da resseccdo da lesdo intra-
ttero®, mostrando toda a anatomia tordcica, incluindo o
tamanho do tumor, o tecido normal restante, a relacao
com outras estruturas do térax, além de permitir monito-
racao do crescimento pulmonar apds a cirurgia fetal, cons-
tituindo assim um importante aliado da USG no diagnés-
tico pré-natal de massas tordcicas.'”?” A angiografia tem
sido descrita como um exame importante para o diag-
nostico de seqiiestro pulmonar associado a MAC.>!°

Nessa casuistica, todos os pacientes foram inicial-
mente submetidos ao estudo radiografico do térax para
a comprovacdo diagndstica. Em 4 pacientes (40,0%) foi
necessdria a realizacdo de TC do térax, em 2 pacientes
(20,0%) foi realizada a USG do térax e em 2 casos o
diagnéstico pré-natal foi feito pela USG obstétrica.

A defini¢do de critérios progndsticos permitiria a se-
lecdo de pacientes a serem submetidos a intervencio
fetal, manejo pds-natal ou interrup¢do da gesta¢do.?®38
A chance de um feto desenvolver hidropsia poderia ser
prevista pela divisao dos valores do volume da MAC
pela circunferéncia cefélica do feto, sendo que fetos com
resultado abaixo de 1,6 possuiriam menor risco de de-
senvolver hidropsia e acima de 1,6 possuiriam maior
risco.?# Nesse estudo, ndo houve, nos casos de diag-
néstico pré-natal, o cdlculo deste indice.

Segundo Choi*, seria importante selecionar os fetos
que se beneficiariam com a intervengao fetal. MAC iso-
lada com hidropsia fetal ocorrendo antes da maturagdo
pulmonar seria a Unica indicac@o de intervengdo fe-
tal®23038 ja que fetos sem hidropsia geralmente sobre-
viveriam até o nascimento. Por outro lado, ha autores
que referiram regressao espontinea das lesdes da MAC
entre 15% e 55% dos casos em acompanhamento pré-
natal.>!72428.3843 Negse estudo, nos dois pacientes em que
foi diagnosticada MAC por ultra-sonografia obstétrica
ndo foi verificada a diminui¢ao no tamanho das lesdes
ou necessidade de intervencao intra-ttero.

A derivagao téraco-amniética tem sido indicada na
presenca de cisto grande predominante, mas a lobecto-
mia fetal seria o tratamento de escolha para lesdo multi-
cistica ou predominantemente sélida.*** Toracocente-
se pareceu ser ineficiente, pelo rdpido actimulo de li-
quido no cisto.*® A avalia¢@o inicial para cirurgia intra-
utero incluiria USG, amniocentese para excluir anor-
malidade cromossdmica e ecocardiograma fetal para
detectar doenga cardiaca congénita. Na presenca dessas
anormalidades, direciona-se para o aconselhamento dos
pais e possivel interrupgdo da gestacdo.* A ressec¢do
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intra-dtero estaria indicada na presenca de hidropsia,
em fetos até 32 semanas de idade gestacional.®*° Apds
32 a 34 semanas, seria indicada a interrup¢ao da gesta-
¢do e ressec¢do da lesdo extra-titero.*

Um outro procedimento cirdrgico, o EXIT (ex ttero
intrapartum treatment) tem sido descrito como tratamento
de diversas anormalidades fetais durante o parto cesareo.
Como uma forma de garantir o suprimento ttero-placen-
tario e a estabilidade hemodindmica fetal durante o proce-
dimento cirdrgico, a operagdo € realizada antes do clam-
peamento do corddo umbilical, com o feto sendo entuba-
do e monitorizado por oximetro e ecocardiograma.*® No
entanto, esse procedimento ndo foi realizado nesse estudo.

Alguns autores recomendam que o procedimento ci-
rirgico seja realizado logo apds o nascimento, mesmo
em pacientes assintomdticos, porque é bem tolerado por
neonatos e devido a possibilidade de compressao pulmo-
nar, infec¢do® ou malignizacao das lesdes!®!*#247 e ainda
estd associado a menor tempo de interna¢do e menos com-
plicagdes e custos.'* No entanto, ha controvérsias a res-
peito da ressec¢ao profildtica da lesdo ou conduta expec-
tante em pacientes assintomadticos.’** Somente em casos
de resolucdo progressiva da lesdo ao exame radiolégico
seriado € aventada a possibilidade de acompanhamento
do quadro, sem intervencdo cirdrgica.’** Papagiannopou-
los et al.*” preconizaram que doenga cistica pulmonar em
criancas deve ser ressecada para evitar possiveis compli-
cacdes dos cistos. Em seu estudo, as operacdes foram
programadas para quando os pacientes atingissem 2 anos
de idade, caso ndo houvesse atraso no desenvolvimento
pela doenca. Corroborando os dados da literatura de que
o tratamento cirdrgico deva ser realizado precocemente,
nessa casuistica 5 pacientes (62,5%) foram operados du-
rante a faixa etdria de lactente e apenas 1 (12,5%) na fai-
xa de pré-escolar (Tabela 6).

A lobectomia pulmonar tem sido descrita como trata-
mento cirdrgico de escolha para a MAC por alguns auto-
res*>111326 sendo que em diversos estudos foi a cirurgia
mais realizada, com valores percentuais de 42% a 100%
dos pacientes.>>1021:244245 Negsa casuistica, a lobectomia
foi realizada em 7 pacientes (87,5%), sendo que apenas
um paciente (12,5%) foi submetido a pneumectomia (Ta-
bela 7), fato este relacionado a localizag@o das lesdes.

Como complicagdes pds-operatdrias, foram descritas
fistula broncopleural'®, hemorragia'*, pneumotérax'®3!,
enfisema’!, atelectasia recorrente?®!, efusdo pleural'® e
ventilagdo artificial prolongada.** Autores relataram que
o resultado da lobectomia ou da pneumectomia em cri-
ancas ¢ satisfatorio, sendo que apds a lobectomia o pul-
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mao remanescente expande-se o suficiente para que o
volume total e os testes de fun¢do pulmonar voltem ao
normal.>?’” O progndstico a longo prazo para a maioria
das criangas operadas é bom.>*** Nesse estudo, metade
dos pacientes operados permaneceu em unidade de trata-
mento intensivo apds a cirurgia para estabilizacdo do
quadro respiratério. Como complicagdes da cirurgia fo-
ram verificados pneumotoérax, derrame pleural e atelec-
tesia, intercorréncias de menor gravidade e que ndo com-
prometeram a sobrevida dos pacientes.

Imai e Mark® sugeriram que a MAC pode desenvol-
ver-se associada a outras anomalias pulmonares congé-
nitas ou adquiridas. Bailey et al.?! referiram a associa¢do
de MAC com outras malformagdes como atresia bron-
quica, seqiiestro extralobar, hérnia diafragmatica e seqies-
tro pulmonar. Waszak et al.'® descreveram uma incidén-
cia de 10,5% de MAC associada a seqiiestro pulmonar e
de 5,3% de MAC associado a cistos broncogénicos. Re-
villon et al.* encontraram seqjiestro pulmonar em 15,6%
dos pacientes com MAC. Também tem sido descrito MAC
associada a estenose pildrica, hipoplasia pulmonar bila-
teral> e MAC com irrigagdo arterial sistémica.*>*® Pinter
et al.*! referiram outras anormalidades em 25% dos paci-
entes, entre elas: persisténcia do ducto arterial, rins ect6-
picos, dextrocardia e anoftalmia, hemorragia adrenal bi-
lateral, torcicolo e deformidade vertebral. Nesse estudo,
somente um paciente (10%) apresentou outra malforma-
¢do associada, no caso seqiiestro pulmonar. Segundo a
literatura, esse tipo de associagdo € rara e ocorre devido a
semelhante embriogénese das lesdes; porém, é importante
analisar o suprimento sanguineo das lesdes por Doppler
ou ressonancia magnética.'®*

A possibilidade de degeneracdo maligna da MAC
permanece controversa*, embora tenha sido descrita por
alguns autores.?*3336 Nesse estudo, ndo houve um se-
guimento dos pacientes ndo operados, a longo prazo,
para que essa condicdo fosse avaliada. Entretanto, nes-
ses casos a indicagdo cirtirgica foi feita e os pacientes
aguardam decisdo da familia para a operagao.

Espera-se que esse trabalho tenha chamado a aten-
¢do para as caracteristicas clinicas e a importincia do
diagnéstico precoce dessa malformacdo, permitindo
assim tratamento adequado e cura do paciente.

Conclusoes

Nesse estudo, a insuficiéncia respiratéria aguda foi
a principal forma de apresentacdo da malformacao ade-
nomatdide cistica em lactentes e recém-nascidos.

O tratamento cirtirgico € curativo.
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