RELATO DE CASO

Malformacdo congénita adenomatoide cistica
do pulmdo: relato de quatro casos

GISELE A. NA1', CARLOS ZELANDI FiLHO', RoSA M. VIERO?, JULIO DEFAVERI?

A malformacdo adenomatoide cistica do pulmido é uma forma rara de doenga pulmonar congénita. Tem
sido observada em todos os lobos, raramente € bilateral e estd associada a hidrdmnio, edema placentario
e hidropisia fetal. E subdividida em trés tipos, com caracteristicas clinicas e histologicas diferentes. O
diagndstico intra-utero € possivel através dos exames ultra-sonograficos e o tratamento de escolha é
lobectomia. Relatamos quatro casos observados em nosso hospital, com revisdo da literatura.

(J Pneumol 1998;24(5):335-338)

Cystic adenomatoid malformation of the lung: report on four cases

Cystic adenomatoid malformation of the lung is a rare form of congenital pulmonary disease. It has
been found in all lobes, it is rarely bilateral, and is associated to hydramnion, placental edema, and
fetal hydrops. It is divided into three types, with different clinical and histologic characteristics.
Intrauterine diagnosis is possible by means of ultrasound examination, and the treatment of choice is
lobectomy. The authors describe four cases seen at their hospital and review the literature.

Descritores — Malformacdo adenomatoide cistica. Malformagio con-
génita. Pulméo.
Key words — Cystic adenomatoid malformation. Congenital mal-
formation. Lung.

Siglas e abreviaturas ultilizadas neste trabalho

MAC - Malformacgio adenomatdide cistica congénita do pulméio
HE - Hematoxilina-eosina
PAS - Acido periédico de Schiff

INTRODUCAO

A malformagdo adenomatdide cistica congénita do pul-
mao (MAC) resulta do desenvolvimento andémalo dos bron-
quiolos terminais e respiratdrios, com proliferacdo adeno-
matdide e formacio de cistos("?. E doenca rara, de etiopa-
togenia desconhecida, correspondendo a aproximadamen-
te 25% das malformagdes pulmonares®¥, Apresenta indice
de mortalidade de 25% e boa evolugdo nos casos em que a
terapéutica cirurgica é aplicavel®?,

Ch’in e Tang foram os primeiros a descrever a entidade
em 1949 e, desde entdo, foram relatados na literatura mun-
dial cerca de 200 casos® e seis na nacional®'%. Atualmen-
te, a classificacdo da MAC utilizada € a proposta por Stocker
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et al?, que subdividiram a doenca em trés tipos morfologi-
camente distintos: tipo 1, mais freqliente e de melhor prog-
nostico, é caracterizado por cistos de até 7cm de diametro,
tendo alvéolos normais de permeio; o tipo 11 tem cistos
menores mesclados com areas adenomatosas; o tipo 111 é o
mais raro e caracteriza-se por lesdo compacta, inteiramente
adenomatosa. Os tipos 11 e 111 apresentam-se, freqiientemen-
te, com lesdo extensa e tem progndstico desfavoravel®. A
MAC acomete segmentos ou um ou mais lobos de qualquer
dos pulmodes¥, sendo o comprometimento bilateral excep-
cional, com apenas dois casos citados na literatura®.

MATERIAL E METODOS

Quatro casos de MAC foram encontrados em revisido do
arquivo de 1.589 autdpsias de criangas de até 12 anos de
idade realizadas no periodo de 1969 a 1996 no Departa-
mento de Patologia (FMB) — Unesp-SP.

Os cortes histologicos fixados em formalina e incluidos
em parafina foram corados com hematoxilina-eosina (HE),
acido periddico de Schiff (PAS), mucicarmim e orceina.

0O casos foram classificados de acordo com Stocker ef
al.?.
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CAsuisTicA

0 resumo dos dados clinicos e morfologicos dos casos
esta expresso na tabela 1.

Caso 1 (MAC tipo 1) — Natimorto do sexo feminino, de
mae primigesta com 25 anos, internada na 32° semana de
gestacdo por rotura de bolsa amniotica e trabalho de parto
prematuro. Constataram-se gemelaridade e apresentacio
pélvica, sendo realizada cesariana. O outro feto era do sexo
masculino, de baixo peso, ndo apresentava malformagoes e
foi a 6bito por complicacbes relacionadas a prematuridade.

A autdpsia revelou hidropisia, hepatomegalia com fibro-
se portal difusa, padrdo sugestivo de fibrose hepatica con-
génita. O lobo médio do pulmio direito era volumoso com
varios cistos de paredes lisas, com didgmetro de até 5cm,
comunicantes com o respectivo bronquio (fig. 1A). O res-
tante do pulmao direito, bem como o pulmio esquerdo,
apresentava atelectasia, havendo desvio do mediastino. A
microscopia, os cistos mostravam revestimento por epitélio
cilindrico simples ciliado, com areas de pseudo-estratifica-
cdo e freqlientemente com projecSes papiliferas para o in-
terior dos cistos. Numerosas células caliciformes formavam
parte do revestimento dos cistos ou, mais comumente, fa-
ziam parte de glandulas compactas no interior da parede
dos cistos. Moderada quantidade de fibras elasticas e pou-
cas células musculares lisas também estavam presentes. De
permeio aos cistos, havia grande numero de alvéolos (fig.
1B).

Caso 2 (MAC tipo 1) - Crianga do sexo masculino, veio
encaminhada aos dois meses e 23 dias de idade com desnu-
tricdo grau 11, desidratagdo, apatia e distensdo abdominal.
Evolui com ileo paralitico, choque séptico e grave insufi-
ciéncia respiratoria, falecendo apds 24 horas de internagio.

Figura 1 - Caso 1
(MAC tipo 1): A)
Aspecto
macroscopico
(corte longitudinal)
mostrando grandes
cistos de paredes
lisas. B) Aspecto
microscopico —
cistos
apresentando
projecoes
papiliferas
revestidas por
células mucinosas
(seta). (HE)

De antecedentes, com 20 dias de vida, apresentou bron-
copneumonia, seguida de diarréia, sendo internada por cin-
co vezes por periodos varidveis em outros servicos médicos.

Na autopsia, encontraram-se enterite aguda pseudomem-
branosa e hemorragia do trato gastrintestinal. O pulméio
esquerdo apresentava lobo médio supranumerario, volumo-
so, com inumeros cistos de até 1cm de didmetro, causando
desvio de mediastino. Microscopicamente havia grandes
cavidades cisticas, em sua maioria revestidas por epitélio

TABELA 1
Dados clinicos e morfolégicos de quatro casos com malformagio adenomatdide cistica congénita do pulmio

Casos ldade Sexo Dados Malformacdes Causa
, . associadas do obito
Clinicos Autopsia

1 Natimorto F Prematuro MAC tipo 1 Fibrose portal Anoxia
Gemelar congénita intra-uterina
Hidropisia

2 2 meses M Broncopneumonia MAC tipo 11 - Septicemia
Diarréia Cardiomegalia
Desvio do Enterite
mediastino Peritonite

3 1 hora F Prematuro MAC tipo 11 - Hidropisia
Polidramnio fetal
Hidropisia

4 16 meses F Pneumopatia cronica MAC tipo 111 - Insuficiéncia

Cor pulmonale

respiratoria
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e

tudinal em grande aproximacdo) mostrando pulmao esquerdo hepatiza-
do e aumento do volume do pulmdo direito com cistos de até Icm de
didgmetro. B) Aspecto microscopico - cistos revestidos por epitélio cubi-
co ciliado em meio de alvéolos normais (HE, aumento de 120x).

cilindrico simples, ciliado, sem células caliciformes, as ve-
zes, tendendo a pseudo-estratificacdo. Abaixo do epitélio
havia pequena quantidade de fibras elasticas e algumas cé-
lulas musculares lisas e, entre os cistos, moderada quantida-
de de alvéolos normais.

Caso 3 (MAC tipo 11) — Recém-nascido prematuro, com
28 semanas de gestacdo, pesando 1.490g com diagndstico
ultra-sonografico intra-utero de polidramnio, hidropisia fe-
tal e malformacdo adenomatdide cistica pulmonar, nascido
de parto cesariano, com Apgar 0-1-1, viveu 1 hora e foi a
obito com quadro de insuficiéncia respiratdria.

Na autopsia, observaram-se hidropisia fetal e discreta he-
patesplenomegalia. O pulmao direito era muito aumentado
de volume, principalmente os lobos médio e inferior; aos
cortes, notavam-se multiplos cistos, com didametros varian-
do de 0,2 a 1cm (fig. 2A). A microscopia ndo mostrou alte-
racdes no pulmao esquerdo e as do pulméo direito sdo se-
melhantes aquelas descritas no caso 2 (fig. 2B).

Caso 4 (MAC tipo 111) - Crianga do sexo feminino foi a
Obito com um ano e quatro meses, apds varios episédios de
pneumonias a partir dos oito meses de vida. Aos 11 meses
veio encaminhada de outro servico médico com desnutricido
grau 111, desidratagdo e insuficiéncia respiratoria. O diagnods-
tico foi de pneumopatia infecciosa bilateral, cuja causa nao
foi descoberta apds exaustiva investigagdo que inclui biop-
sia pulmonar que nio interessou a lesdo.

A autdpsia demonstrou enterocolite aguda ulcerativa e
coracdo com alteragcdes de cor pulmonale. Os pulmdes eram
volumosos, palidos, firmes, com aspecto cribriforme aos
cortes (fig. 3A). A microscopia, notavam-se cistos irregula-
res, pequenos, semelhantes a bronquiolos, revestidos por
epitélio predominantemente cubico simples, com areas de
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Figura 3 - Caso 4
(MAC tipo 111): A)
Aspectos
macroscopicos
(corte longitudinal)
mostrando
parénquima
compacto com
microcistos. B)
v Aspectos
microscopicos —
microcistos
(bronquiolos
dilatados) com
fibrose do
parénquima e

. auséncia de
alvéolos normars.
(HE, aumento de
120x).

epitélio cilindrico simples, as vezes ciliado, sem células cali-
ciformes. Moderada quantidade de fibras elasticas estava
presente na parede dos cistos e nao se observaram alvéolos
normais (fig. 3B). A lesdo exibia padrido multifocal bilateral,
alternando-se com areas de tecido pulmonar prematuro com-
prometido por multiplos focos de broncopneumonia e ede-
ma.

DiscussAo

A MAC é entidade rara e, juntamente com o cisto bronco-
génico, enfisema lobar e seqiiestro pulmonar, constitui o
grupo de doencas cisticas congénitas pulmonares descritas
por Buntain et al. em 1974 (apud Nishibayashi et all'").
Representou em mnosso servico 0,25% de 1.589 autdpsias
consecutivas do grupo pediatrico em um periodo de 28 anos.
Embora os autores sejam unanimes em reconhecer a rarida-
de da doencal®%, ndo ha relatos atestando sua incidéncia
populacional.

A apresentacdo clinica e subseqiliente manejo da MAC va-
riam com a idade de apresentagdo!'". Sio reconhecidas cin-
co formas clinicas("2'213); 1) fetos com diagnostico pré-na-
tal por ultra-sonografia em gestantes portadoras de polidram-
nio; 2) natimortos prematuros em anasarca por interferén-
cia de cistos volumosos na fungdo cardiovascular; 3) recém-
nascidos com insuficiéncia respiratéria progressiva por in-
suflacdo dos cistos; 4) criangas nos primeiros anos de vida
com infeccdes pulmonares de repeticdo; e 5) achados radio-
l6gicos em criangas maiores e adultos.
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Embora a etiologia exata da MAC seja desconhecida, acre-
dita-se que represente um defeito no desenvolvimento do
pulmio embridnico. Ha a hipdtese de que haja uma parada
localizada no desenvolvimento tecidual durante esse tempo,
com subseqiliente excesso de crescimento dos tecidos que ja
se desenvolveram. Muitos autores acreditam que esse defei-
to ocorra entre 26 dias e 19 semanas de gestacdo('. Os
estudos de microscopia eletrénica ndao puderam delinear a
natureza do defeito, mas corroboraram a hipotese descri-
tal!,

Em 1959, Bain (apud Alt et al") definiu critérios macro
e microscopicos para distincdo entre MAC e outras doencas
pulmonares cisticas: 1) auséncia de cartilagem; 2) auséncia
de glandulas bronquiais; 3) focos de epitélio colunar alto
mucinoso; 4) excesso de producdo de estruturas bronquiola-
res com diferenciagdo alveolar, exceto subpleurais; e 5) ma-
cico alargamento do lobo afetado. Kwittken e Reiner'® adi-
cionaram os seguintes achados: projecdes papiliferas da mu-
cosa com aumento do tecido elastico nas paredes de susten-
tacdo dos cistos e sem componente inflamatdrio.

Na série de Stocker ef al', a associagio de outras mal-
formagdes foi freqiiente em relagdo ao tipo 11, estando pre-
sente em 59% dos casos. Em nossos casos, porém, encon-
trou-se apenas fibrose portal difusa congénita no caso 1.

A apresentacdo bilateral da MAC € rara, havendo apenas
dois casos relatados na literatura®, e neste contexto desta-
ca-se 0 caso 4, cuja natureza bilateral e multifocal da malfor-
macdo determinou uma evolugdo arrastada, marcada por
infeccdes pulmonares de repeticdo que encobriram a doen-
ca basica. Lesdes desse tipo inviabilizam o tratamento cirur-
gico, que tem grande possibilidade de éxito nas lesdes seg-
mentares ou lobares(%'",

O diagnostico pré-natal, associado a adequado planeja-
mento terapéutico entre obstetras, neonatologistas e cirur-
gides pediatricos, poupa neonatos de desenvolverem sin-
drome de angustia respiratéria imediatamente apds o nasci-
mento, o que poderia ser fatal”'®. Apds o periodo neona-
tal, as MAC ndo tratadas tém curso cronico (como mostrado
nos casos 2 e 3) e podem ser assintomaticas por anos.
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