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Malformacio adenomatoide cistica pulmonar

ABSTRACT

Pulmonary cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a rare
lesion, characterized by proliferation or congenital cystic adenomatoid
malformation, is a rare lesion that is characterized by the absence of
normal alveoli, excessive proliferation, and cystic dilatation of terminal
respiratory bronchioles with various forms of epithelial lining.! In most
cases, MACP is diagnosed in the presence of acute respiratory distress
and by ultrasonography during the immediate neonatal period.? In this
case report, we present an atypical occurrence of a diagnosis made for
the first time in a 23-year-old woman at Santa Casa da Miseric6rdia
Hospital in Belo Horizonte in July 2019.

Keywords: Congenital cystic adenomatoid malformation; acute
respiratory distress; respiratory infections; cystic dilatation of bronchioles.

INTRODUCAO

A malformacio congénita das vias aéreas pulmonares
(MACP), também
adenomatoide cistica congénita, ¢ uma lesao rara, que

conhecida como malformacio
possui como caracteristica a auséncia de alvéolos normais,
proliferacio excessiva e dilatacio cistica de bronquiolos
respiratérios terminais com vdrios tipos de revestimento
epitelial.’ Em grande parte dos casos, a MACP ¢
diagnosticada por sinais clinicos presentes no desconforto
respiratério agudo e por ultrassonografia durante o periodo
neonatal imediato.? Neste relato de caso, apresentamos uma
ocorréncia atipica de diagndstico realizado pela primeira
vez em uma jovem de 23 anos, no Hospital Santa Casa da
Misericérdia de Belo Horizonte, em julho de 2019.

DESCRICAO DO CASO

Paciente B.A.B., 23 anos, sexo feminino, natural e
procedente de Belo Horizonte — Minas Gerais. Procurou
atendimento apresentando como queixa principal dispnéia
associada a dor pleuritica, febre (> 39°C), sudorese noturna,
dor tordcica ventilatério dependente e tosse seca, tendo sido
prescrito Azitromicina associado a Prednisona e Salbutamol
spray. Apresentou piora dos sintomas, com dispnéia aos
minimos esfor¢os e saturacio de 88% ao ar ambiente. Apds
exames laboratoriais, que evidenciaram leucocitose de 25.800
e Proteina C Reativa (PCR) de 402, raio X de térax com uma
opacidade perimediastinal superior 4 direita (Figuras 1 e 2),
a paciente foi internada e prescrito Ceftriaxona associado a
Claritromicina. Foi realizada uma Tomografia de térax, com
laudo de presenca de colecio multilobulada, nivel hidro
aéreo medindo 75x50 mm no lobo superior direito, quadro
sugestivo de abcesso pulmonar.

B.A.B. foi admitida na Santa Casa de Belo Horizonte,
sendo iniciado Cefepime, Clindamicina e mantido
Prednisona de 10 mg. Os exames laboratoriais evidenciaram
uma melhora da leucocitose (21.770) e do PCR (23,6). A
paciente apresentou todos os dados vitais inalterados, bem
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Figura 1. Prontudrio da paciente. Radiografia de térax em
Péstero-Anterior evidenciando opacidade homogénea em
andar superior do mediastino.

como o exame fisico dentro dos padroes da normalidade.
Devido ao diagndstico sugestivo de pneumonia complicada
com abcesso pulmonar, foi solicitado uma nova Tomografia
de térax além de uma interconsulta com o departamento de
cirurgia tordcica. A paciente nega comorbidades, cirurgias
prévias, tabagismo e etilismo. Nega histérico familiar de
doengas cronicas e afirmou que nio possui histérico pessoal
de pneumonias de repetiges, sendo este o seu primeiro
quadro.

Apés avaliagdo, a paciente relatou astenia e negou
dispnéia, apresentando tosse seca sem secregio, sem
hemoptise, afirmando dor tordcica de acordo com o
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Figura 2. Prontudrio da paciente. Radiografia de térax em
perfil evidenciando opacidade homogénea em regiao posterior
do mediastino superior.

decubito no leito devido a compressio do térax. Durante a
realizacdo da ecocardiografia, a paciente relatou-manutengio
da astenia e da tosse seca, negando dispnéia. Mantinha dor
tordcica devido a compressio do térax no leito causado pelo
decubito. A conduta adotada foi reduzir a Prednisona para 5
mg uma vez ao dia , solicitado a Angiotomografia (Figura 3)
e dado inicio a profilaxia da trombose venosa profunda.’?

As figuras 1,2,3 sdo imagens retiradas do prontudrio da
paciente no tempo em que ela esteve internada no Hospital
Santa Casa da Misericérdia de Belo Horizonte, em julho de
2019.

Dentre os exames solicitados, obtivemos o seguinte
resultado:

A Tabela 1 foi confeccionada a partir de dados retirados
do prontudrio da paciente no tempo em que ela esteve
internada no Hospital Santa Casa da Misericérdia de Belo
Horizonte, em julho de 2019.

TC de térax: Colecio multilobulada com as paredes
espessadas e irregulares com nivel liquido-gasosos medindo
cerca de 75X50 mm nos maiores eixos axiais, centrada no
lobo superior direito, cujas paredes superomediais estao
em {ntimo contato com o mediastino superior, nio sendo
possivel determinar seus limites no estudo nio contrastado.

Figura 3. Prontudrio da paciente. Angiotomografia de térax
evidenciando multiplos cistos confluentes em parénquima
pulmonar direito.

Achados sugestivos de abcesso pulmonar. Broncoscopia:
Ao avaliar a 4rvore bronquica esquerda, foi notado mucosa
com aspecto e coloragio normais e secregio clara. Na
4rvore bronquica direita evidenciou distribui¢io anatdmica
andmala dos bronquios, onde o brénquio para o lobo
superior foi encontrado deslocado distalmente, tendo origem
comum com o bronquio para o lobo médio. J4 o bronquio
para lobo inferior com aparente distribui¢ao usual. Mucosas
com aspectos e coloragbes normais e secrecio clara. Foi
realizado lavado broncoalveolar em lobo superior. A partir
disso, a hipétese diagndstica descrita é a doenga pulmonar
cistica. Ecocardiografia Transtordcico: demonstrou aorta e
artéria pulmonar com calibre normal. Pressdo sist6lica em
artéria pulmonar de 28 mmHg ( 23+ 05 de Pressdo arterial
diast6lica) e pericdrdio sem alteragoes. Conclui-se que a
funcao sistolica biventricular estd preservada e que a paciente
possui regurgitacio tricispide discreta. Angiotomografia
Computadorizada de Térax: foi indicada devido a
apresentacdo de multiplas lesoes cisticas confluentes presentes
na tomografia do torax. Foi interrogado para hipdtese
diagndstica a malformagio cistica congénita e o sequestro
pulmonar. Houve a aquisi¢io volumétrica em tomdgrafo
multislice, durante a inje¢io endovenosa de contraste

Tabela 1. Prontudrio da paciente. Exames laboratoriais realizados.

Hb ILg Bast  Seg Plgq PCR C U Na K Ht VCM HCM Al  Linf
03/07 14,6  28.800 88% 31lmil 4021 053 17,1 144 54
06/07 12,7 28400 2% 81% 332mi 33
07/07 135 21770 8% 79% 312mil 23 07 32 40,6% 1%
09/07 155 15.300 393mil 66 058 32 138 4,6 90,5 29,5 4  166%
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iodado hidrossoltvel, para avaliagio da artéria pulmonar.
Os aspectos observados foram de um parénquima pulmonar
com coeficientes de atenuagio usuais, exceto por multiplas
formacoes ovadas aeradas, se comunicando e agrupadas na
regido anat6mica dos segmentos posterior do lobo superior
direito e superior do lobo inferior direito, aparentemente
sem conexio brénquica e sem suprimento arterial em seu
interior, medindo aproximadamente 62x47x42 mm.

A impressio diagndstica foi de estruturas aeradas
confluentes 2 direita, sem suprimento arterial andmalo. A
hipétese diagndstica foi de malformacio adenomatoide
cistica (MACP), doenca originalmente embriondria,
geralmente unilateral e localizado no lobo pulmonar inferior.
Clinicamente varidvel, a sintomatologia pode se apresentar
na forma de desconforto respiratdrio, tosse, cianose, exame
fisico com ausculta respiratéria alterada, abaulamentos em
algum dos hemitdrax ou formagio de pneumotdrax.

A conduta adotada pode variar de acordo com a
sintomatologia do paciente, periodo de descoberta, sendo
esta pré ou pds natal e presenca da lesdo, visualizada através

de ultrassonografia (USG) pré natal.

DISCUSSAO

O diagnéstico de MACP pode ocorrer mais comumente
no periodo pré-natal ou neonatal quando o paciente ¢é
sintomdtico, principalmente por meio da ultrassonografia,
onde ¢é observado cistos macrocisticos ou microciticos que
sao melhores identificados a partir do terceiro trimestre de
gestagdo. Jd aqueles pacientes que apresentam pequenas
alteracoes das vias aéreas pulmonares e sdo assintomdticos,
em alguns casos podem conseguir um diagndstico intra-
ttero, devido a evolugdo de métodos de imagem, para que
posteriormente facam uma propedéuticaadequada utilizando
exames de imagens periodicamente para avaliar a progressio
da anomalia, e assim definir a conduta. Raramente a MACP
pode ser diagnosticada em adultos, ocorrendo geralmente
durante o processo de infecgoes respiratérias recorrentes.>®”

Para o diagnéstico tardio é essencial a utilizagio de
exames de imagem como a tomografia computadorizada, que
adicionalmente pode avaliar também anomalias congénitas
associadas como agenesia renal bilateral, sequestro pulmonar
extralobar ou anomalias cardiovasculares. O caso clinico
descrito se trata de um diagnéstico tardio decorrente de
uma possivel anomalia progressiva que, posteriormente, se
tornou uma infec¢do pulmonar de vias aéreas inferiores com
evolugio atipica, sendo assim uma patologia candidata a
uma investigagdo mais criteriosa.

A partir disso, houve a necessidade de se elencar
diagnésticos diferenciais e realizar exames laboratoriais,
tomografia de térax, ecocardiograma, angiotomografia, para
que se pudessse chegar a um diagnéstico mais provavel.
A possibilidade de ser uma malformacio pulmonar
congénita era grande devido o abscesso atipico percebido na
tomografia, sendo que o exame primordial para diferenciar as
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malformagées pulmonares foi a angiotomografia, podendo,
dessa forma, definir a patologia como MACP.

O tratamento cirtrgico foi a conduta descrita para
diagnoéstico definitivo. Autores vém descrevendo que a
lobectomia ¢ preferencial, visto que a MACP geralmente
atinge o lobo pulmonar unilateral, sendo raro o
acometimento de mais de um lobo pulmonar o que dificulta
o limite preciso entre parénquima comprometido e normal.
E proposta a ressecgao mesmo em pacientes assintomaticos,

uma vez que os cistos tem potencial de maligniza¢io.®’

CONCLUSAO

E incomum a apresentacio de MACP em adultos, muitas
vezes se apresenta assintomdtico, o que pode subestimar
sua ocorréncia. Tornando-se importante a sua observagio
como um diagnéstico diferencial, especialmente em casos
onde outras patologias foram descartadas e o quadro clinico
do paciente mantido. Dessa forma, podemos considerar
um diagndstico de exclusio e auxiliado por exames
complementares.

Portanto, apesar de estudos restritos a0 MACP em
adultos e seu acometimento raro, é necessdrio estabelecer
condutas efetivas para excluir patologias clinicas semelhantes
a malformagio adenomatoide cistica congénita, com a
finalidade de obter um diagndstico precoce de pacientes
sintomdticos, e assim conduzir a terapéutica adequada ao
paciente.
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