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RESUMO

A malformagdo congénita das vias aéreas (MCVA), anteriormente denominada de
malformagido adenomatoide cistica, resulta de anormalidades na morfogénese das vias aéreas
inferiores. Embora rara, é a lesio congénita pulmonar mais comum, cujo diagndstico tem
aumentado com o aprimoramento das técnicas de ultrassonografia pré-natal. Em razao disso,
¢ de extrema importancia a discussio do manejo clinico e/ou cirtrgico desses pacientes no
periodo pos-natal, a fim de definirmos a conduta terapéutica. O presente trabalho relata um
caso de um neonato, cujo diagndstico foi suspeitado na ultrassonografia pré-natal, confirmado
pela radiografia e tomografia de térax e, nas primeiras horas de vida, era assintomitico e
evoluiu para lobectomia.

Palavras-chave: Anomalias Congénitas, Malformagio Cistica Adenomatosa dos Pulmées,
Cirurgia Pulmonar.

ABSTRACT

Congenital pulmonar airway malformation, previously called cystic adenomatoid
malformation, is caused by abnormalities in the lower airway morphogenesis. Although rare,
it is the most common congenital lung lesion and it’s diagnosis have been increasing with the
improvement of prenatal ultrasound techniques. Due to this factor it is extremely important
to discuss the clinical/surgical management of those patients in the postnatal period, in order
to define the best treatment. This is a case report of a newborn child, whose diagnosis was
suspected using prenatal ultrasound and confirmed by chest radiography and tomography, in
the first hours of life, there were no symptoms but then it evolved to a lobectomy.

Keywords: Congenital Abnormalities; Cystic Adenomatoid Malformation of Lung
Pulmonary Surgical.
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RELATO DE CASO

Paciente acompanhada em pré- natal de risco ha-
bitual, na Unidade Basica de Satide quando, apos ul-
trassom obstétrico com 23 semanas + 1 dia, foram
evidenciadas formagdes cisticas irregulares em hemi-
térax esquerdo, confirmadas nas imagens ultrassono-
graficas com 29 semanas + 5 dias e 31/32 semanas de
gestacdo.

Por este motivo, foi encaminhada para acompanha-
mento pré-natal de alto risco, iniciado com 36 semanas,
sendo realizadas cinco consultas. A ultrassonografia com
36 sem + 5 dias ndo foi possivel identificar imagens cis-
ticas pulmonares, devido a idade gestacional avangada,
paniculo adiposo espesso e volume de liquido amnidtico
no limite inferior.

Nasceu a termo com 37 semanas + 5 dias, segundo
gemelar, sexo feminino, parto cesareo, sem intercor-
réncias, Apgar 8/9, 3145 gramas e 47 cm. Encaminha-
da ao alojamento conjunto com a mae, em boas con-
digdes clinicas e nao necessitando de oxigenoterapia.

Devido a suspeita de malformag¢ao pulmonar, foi so-
licitado radiografia de térax, mesmo a paciente estando
assintomdtica. A figura 1 traz a radiografia de térax.

Com base nesta radiografia, que evidenciou des-
vio do mediastino, foi solicitada tomografia compu-
tadorizada de torax de alta resolucdo demonstradas
na Figuras 2 e 3.

Ao exame clinico, no 7° dia de vida, encontrava-se em
6timo estado geral, mamando bem leite materno ao seio.

Exame fisico evidenciava frequéncia respiratoria de 36
irpm, esfor¢o leve durante aleitamento, saturagdo de oxi-
génio entre 96 e 99% em ar ambiente, murmurio vesicular
discretamente reduzido em terco inferior do hemitérax
esquerdo com crepitagdes finas.

FIGURA 1. radiografia de toérax: radiografia ndo
centralizada, arcos costais (por¢do anterior a D) mais
evidentes e desvio do mediastino para D, assimetria da
transparéncia pulmonar.

FIGURA 2. Tomografia computadorizada de térax de alta resolugao evidencia multiplos cistos em
parénquima pulmonar esquerdo, com efeito de massa, desviando o mediastino.
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FIGURA 3. presenca de nivel hidroaéreo dentro de um cisto.

Optado por abordagem cirtrgica, aos 25 dias de vida,
com lobectomia (lobo superior esquerdo), sendo encami-
nhada ao centro de terapia intensiva no pos-operatorio.

A figura 4 traz a pega cirurgica.

FIGURA 4. Lobo pulmonar superior esquerdo apds
ressec¢do. Lobo com atelectasias difusas, devido a sua
retirada. Em sua face inferior observamos lesdo cistica
rompida durante a retirada do mesmo.

Resultado anatomopatologico - Pulmao com alteragoes
compativeis com malformagio adenomatoide cistica, tipo I.

DISCUSSAO

O presente caso descreveu a abordagem clinica, radiol6-
gica e cirurgica de uma paciente assintomatica, com diag-
ndstico pré-natal de malformagao congénita de vias aéreas.
A malformagao congénita das vias aéreas (MCVA), anterior-
mente denominada de malformacio adenomatoide cistica,
resulta de anormalidades na morfogénese das vias aéreas in-
feriores."** Embora rara, é a lesdo congénita pulmonar mais
comum, cujo diagndstico tem aumentado com o aprimora-
mento das técnicas de ultrassonografia pré natal.*>$’

Em razdo disso, é de extrema importincia a discus-
sao do manejo clinico e/ou cirurgico desses pacientes no
periodo pds -natal, a fim de definirmos condutas que im-
pactem com menor morbidade.®’

Basicamente, a MCVA se caracteriza pela formacéo de
cistos durante o periodo de morfogénese da ramificagao
bronquica. O tipo da MCVA tem relagdo com a topografia
de origem na arvore traqueobronquica, a qual repercute
na sintomatologia apresentada.’>*

- Tipo 0: é a mais rara e originaria de tecido da tra-
queal ou brénquico. Os cistos sio pequenos, com
didmetro méaximo de 0,5 cm e ndo apresentam te-
cido muscular. Acomete todo pulmio levando a
dificuldades na troca gasosa. Os pacientes podem
ir ao dbito logo apds o nascimento.®’

- Tipo 1: é a forma mais comum, cerca de 60 a 70%,
sendo originaria de bronquio distal ou bronquiolo
proximal. Sdo cistos de 2 a 10 cm, com paredes de
tecido muscular. Estas lesdes ndo possuem risco
de malignizagao. Os sintomas incluem taquipneia,
esfor¢o respiratdrio, geméncia e cianose. Depen-
dendo da extensdo podem levar a insuficiéncia
respiratoria.’

- Tipo 2: Frequentemente diagnosticadas ao nascimen-
to devido a associagdo com outras malformagoes.?

- Tipo 3: Corresponde a 5 a 10% dos casos e consis-
te na forma mais grave, pode acarretar hidropsia
fetal e hipoplasia pulmonar. Os pacientes podem
evoluir com faléncia respiratéria ao nascimento.
Sdo frequentemente volumosas e envolvem um
lobo ou varios lobos. Tem origem acinar e consiste
de proliferacao de vias aéreas distais. Originam-se
precocemente na gestacdo, podendo evoluir com
o6bito intra utero ou com insuficiéncia respiratoria
grave ao nascimento.’
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- Tipo 4: Corresponde a 5 a 10% dos casos. Apre-
senta-se com cistos com, no maximo, 7 cm de di-
ametro. Os neonatos podem apresentar sintomas
ao nascimento com pneumotorax hipertensivo ou
infecgao, mas também podem ser assintomaticos.
Este tipo tem forte associagao com malignidade.®>'

Importante ressaltar que dos recém nascidos diagnos-
ticados no pré-natal, 75% sdo assintomaticos ao nasci-
mento.'""? Por outro lado, a maioria das lesoes detectadas
na ultrassonografia pré-natal ndo regride espontanea-
mente.'>* Mesmo sendo assintomaticos, os pacientes de-
vem ser observados rigorosamente, uma vez que ao lon-
go do periodo neonatal ou nos primeiros meses de vida
podem evoluir com sintomas respiratorios progressivos,
o que implicara na mudanga de abordagem. Desta for-
ma ¢é necessdria a realizacao da radiografia de térax como
triagem. Esse exame deve ser feito obrigatoriamente em
todo neonato com diagnostico fetal ultrassonografico, in-
dependentemente dos sintomas, ou mesmo naqueles com
suspeita de regressao das lesoes.>'

No presente caso, a recém-nascida era assintomatica
ao nascimento e, apos 7 dias, iniciou esfor¢o leve, mais
evidente durante as mamadas corroborado pela obser-
vagdo materna de que a irma gemelar, ndo apresentava
esfor¢o para mamar. Contudo, a radiografia de tdrax re-
alizada no 4° dia de vida, apesar de ndo mostrar cistos, ja
evidenciava desvio do mediastino. Tal alteracdo radiolo-
gica contribuiu para a decisdo de estender a propedéutica
com a realizagdo de tomografia de térax, a qual eviden-
ciou multiplos cistos em topografia de lobo superior es-
querdo.

Nas criangas sintomadticas, a realizagao de tomogra-
fia computadorizada de térax ou ressonancia nuclear
magnética, deve ser realizada, obrigatoriamente, para
avaliagdo pré-operatdria dos pacientes e até mesmo,
para diagnostico de outras anormalidades pulmona-
res, caso presentes. Alids, o uso de contraste intrave-
noso pode ser tutil para avaliar a origem do suprimento
vascular da lesdo. O que se discute é quando realizar
a extensdo da propedéutica por imagens em pacien-
tes assintomadticos. Em criang¢as com grandes lesdes
na radiografia de térax, cistos bilaterais ou multifo-
cais, histéria familiar de blastoma pleuropulmonar ou
pneumotorax, a tomografia de térax deve ser realizada
imediatamente. Em pacientes sem essas caracteristicas,
a avaliacdo tomografica ou por ressonancia pode ser
postergada até os seis meses de idade.>®!¢

No manejo terapéutico dos pacientes sintomaticos
a ressecdo cirurgica ndo evidencia controvérsias na

literatura, sendo a lobectomia preferida a ressec¢do em
cunha, devido as dificuldades técnicas em se identifi-
car planos de disseccdo e a morbidade aumentada em
resseccOes parciais. >'“'”"®Entretanto, em criancas que
permanecem completamente assintomaticas, a decisdo
entre tratamento cirurgico e observagéo clinica é motivo
de grande debate.

Sao critérios de risco elevado em criangas assintoma-
ticas: lesdes volumosas, ocupando mais de 20% do lobo
envolvido; cistos multifocais ou bilaterais; pneumotérax
e histéria familiar de blastoma pleuropulmonar, apesar
de este ser entidade clinica distinta e ndo originar das le-
sdes cisticas de MCVA. Além disso, a preocupagdo com o
adiamento da abordagem cirtrgica nos pacientes assin-
tomaticos esta relacionada as complica¢des relacionadas
a MCVA, como as infecgdes e a possibilidade de malig-
nizag¢do.>!

Contudo, em recente estudo prospectivo, Cook et
al', avaliando 119 criangas, com diagndstico de mal-
formacao cistica e/ou sequestro pulmonar, observaram
que uma abordagem cirurgica mais tardia ndo estava
associada com o aumento das complicacdes. Na amos-
tra do estudo, ndo foram observadas lesdes malignas a
analise histopatoldgica, o que é corroborado pelo fato
de a malignidade ser condi¢do rara nesse periodo da
vida. Outro ponto importante avaliado foi o risco de
complicagdes como infec¢des recorrentes e pneumoto-
rax. Nessa populacdo, as infec¢des recorrentes foram
responsaveis por 9,2% das abordagens cirurgicas, sen-
do atribuido tal valor hd um tempo maior de segui-
mento dos pacientes. Nao foram identificados casos de
pheumotorax.

A abordagem deve ser considerada, mesmo que tar-
dia, nos pacientes assintomaticos, uma vez que o risco
de complicagbes pos-cirurgicas como fistulas, infec-
¢oes e derrame pleural estaria 2 vezes mais presentes
naqueles pacientes sintomadticos em comparagdo aos
assintomaticos. Além disso, uma vez que as criangas
apresentam crescimento alveolar perdurando até a
adolescéncia, o crescimento pulmonar compensatério
apos ressec¢dao nao interferiria na fun¢do pulmonar
desses lactentes.>'®"

Caso se opte pela observacéo clinica inicial dos pacien-
tes assintomadticos com MCVA, é importante que o surgi-
mento de sintomas ou a mudanga do estudo de imagem
radioldgica, como desvio do mediastino ou compressio
de demais estruturas sejam valorizados para indicagao
responsavel da abordagem cirurgica.>*'¢"

A Figura 5 traz o fluxograma sobre abordagem das
malformagoes congénitas das vias aéreas.

Rev Med Minas Gerais 2018;28 (Supl.6): e-S280613



Abordagem da malformagdo pulmonar congénita de vias aéreas: atualizagdo através de um caso

FIGURA 5. Fluxograma do manejo das mal formagdes congénitas das vias aéreas.
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Segue abaixo fluxograma sobre abordagem das
malformagdes congénitas das vias aéreas.

CONCLUSAO

A apresentacdo desse caso teve por objetivo atua-
lizar informagdes sobre o diagndstico, o manejo e a
assisténcia aos pacientes com malformagdo congénita
das vias aéreas. Com a maior realizaciao de ultrasso-
nografia pré-natal, esta malformagdo tem sido mais
diagnosticada. A abordagem adequada é muito impor-
tante, pois por um lado, o diagnéstico intrautero traz
possibilidade de melhor assisténcia, entretanto produz
ansiedade para a familia. O exame clinico e radioldégico
sdo importantes ferramentas para a tomada de decisdo
terapéutica.
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