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Diagnostico e conduta pré-natal em malformacdo adenomatoide
cistica pulmonar fetal; apresentacdo de um caso

Prenatal diagnosis and therapy for fetal cystic adenomatoid
pulmonary malformation: a case report

Marcello Braga Viggiano!, Waldemar Naves do Amaral?, Zacarias Calil Hamu?®, Paulo Sérgio Peres Fonseca?,
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RESUMO

A malformagdo adenomatoide cistica fetal consiste em anomalia do desenvolvimento pulmonar, proveniente de crescimento
anormal dos bronquiolos respiratdrios terminais. Por tratar-se de malformagao rara, nem sempre ¢ lembrada como possibilidade
diagnostica. Apresentamos o relato de um caso de malformagao adenomatoide cistica pulmonar fetal em adolescente
primigesta, ressaltando a importancia do seu diagnostico precoce e possibilidades terapéuticas. Apresentamos também o
aspecto evidenciado apos a colocacdo de cateter para drenagem continua.
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ABSTRACT

Fetal cystic adenomatoid malformation is a pulmonary developmental anomaly arising from an overgrowth of the terminal
respiratory bronchioles. This is such a rare malformation, that is not always thought of as a diagnostic possibility. We
present a case of pulmonary cystic adenomatoid malformation and emphasize the importance of early diagnosis and
therapeutic possibilities. We also present its evolution after prenatal placement of a catheter for continuous drainage.

KEYWORDS: Prenatal diagnosis; Fetus/abnormalities; Cystic adenomatoid malformation of lung, congenital

[ntrodugao

As alteracoes cisticas envolvendo as estruturas intratoracicas fetais sdo, em sua maioria, acessi-
veis a propedéutica ultra-sonografica durante o periodo intra-uterino.

Na avaliacao do torax fetal normal, os 6rgaos identificaveis sdo os pulmoes e o coracao, entretanto,
em face de situacoes patologicas, estruturas toracicas invisiveis ao exame normal, tais como, espaco
pleural, espaco pericardico e mediastino, sdo de fundamental importancia para se firmar um diagnostico
provavel e conduzir apropriadamente cada situacao!.

A malformacao adenomatoide cistica pulmonar (MACP) é caracterizada por anomalia de desenvolvimento
do epitélio bronquiolar endodérmico e seu mesénquima adjacente originando a proliferacao excessiva das
estruturas respiratorias terminais. Esta falha embrionaria ocorre entre a 6* e a 8% semana apds a concepcao,
sendo que algumas lesdes podem se desenvolver mais tardiamente entre a 14® e a 18* semana da gravidez.
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Sua real incidéncia é desconhecida e espo-
radica, nao havendo fatores teratogénicos ou anor-
malidades cromossomicas relacionadas, existin-
do prevaléncia de 1,7 recém-nascidos do sexo mas-
culino para cada feminino3.

A classificacao mais comumente adotada tem
como parametro o tamanho dos cistos encontrados.
O tipo I contém varios cistos volumosos, irregula-
res ou cisto predominante circundado por meno-
res, medindo em média 2 a 7 cm de diametro; o
tipo II apresenta multiplos pequenos cistos, medin-
do até 12 mm,; e o tipo III € composto por volumosa
massa densa, consistente, contendo microcistos®.

Em 1985, Adzick et al.’ propuseram classifi-
cacao simplificada, dividindo as MACPs em trés gru-
pos: forma macrocistica (cistos >5 mm de diametro),
forma microcistica (cistos <5 mm) e forma mista.

As anomalias associadas sao raras (6-10%),
porém existem casos descritos na literatura que
sdo acompanhados por agenesia renal bilateral,
rins multicisticos, displasias renais, hidrocefalia,
anomalias cardiacas (tetralogia de Fallot), atresia
jejunal ou ileal, deformidades de clavicula e colu-
na, sirenomelia e hérnia diafragmatica®.

O objetivo deste trabalho é reforcar que, ape-
sar de pouco comum, a MACP deve ser incluida como
possibilidade diagnostica em face de massas toracicas
fetais e ilustrar, de maneira clara, o excelente su-
porte oferecido pela Medicina Fetal em relacao a
propedéutica e terapéutica no caso em questao.

Descricdo do caso

Gestante adolescente, 19 anos incompletos,
primigesta, foi submetida a ultra-sonografia obs-
tétrica de rotina em servico externo, que identifi-
cou imagens cisticas em topografia pulmonar, sen-
do entdao encaminhada a servico de referéncia em
Medicina Fetal, onde foi realizada ultra-sonografia
morfolégica em 14 de junho de 2004, que identifi-
cou gestacao Unica, do sexo masculino, biometri-
camente e adequadamente compativel com 26 se-
manas de gestacao, apresentando trés imagens
cisticas adjacentes que ocupavam os lobos pulmo-
nares meédio e superior do hemitérax direito, de
formas arredondadas e volumes variados, aneco-
génicas, homogéneas e nao pulsateis, medindo os
diametros da maior imagem cistica 2,7 x 3,7 cm
(Figuras 1 e 2). O volume de liquido amniético en-
contrava-se no percentil 85 para a respectiva ida-
de gestacional, sendo ainda visualizado e confir-
mado por meio de ecocardiografia discreto desvio
de mediastino a esquerda, com anatomia e fun-
coes valvares cardiacas preservadas. Optou-se en-
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tdo, apos consentimento da paciente, por tentati-
va de derivacao pleuro-amnio6tica com a utiliza-
cao de cateter adaptado de bloqueio anestésico
peridural. O procedimento foi realizado em 30 de
junho de 2004 sem intercorréncias imediatas ou
tardias, na 28% semana de gestacao, sendo aspi-
rado 5 mL de liquido citrino durante a puncao, que
nos revelou em exame citopatologico escassa quan-
tidade de linfécitos e concentracao total protéica
de 39 mg/dL. Nas consultas de acompanhamento,
observou-se reducao gradual nas dimensoes
cisticas, sendo que no primeiro dia apds deriva-
cao, o maior cisto media 2,3 x 1,7 cm; no 5° dia 2,3
x 2,3 cm; e no 12° dia 1,7 x 1,9 cm. Houve ainda
retorno do mediastino a sua posicao normal, sen-
do que em todos os exames ultra-sonograficos, con-
firmou-se a correta localizacao das extremidades
do cateter introduzido. A partir da 36® semana de
gestacao, o volume do cisto permaneceu constan-
te, apesar de confirmada a correta localizacao do
cateter, sugerindo processo obstrutivo de drena-
gem. O parto deu-se na 38% semana, por via abdo-
minal. No dia da interrupcao, as dimensodes da
imagem cistica eram 3,0 x 2,9 cm. O recém-nas-
cido pesou 3.070 g e a evolucao pos-natal foi nor-
mal. Aos 4 dias de vida, optou-se por realizacao de
lobectomia superior pulmonar direita eletiva com
achado cirurgico macroscopico de tumoracao
cistica com contetido liquido citrino, capsula re-
gular e fina, medindo em seu maior diametro 3,0
cm, tendo evolucao pos-cirurgica dentro dos pa-
droes de normalidade. O estudo anatomopatologi-
co e os achados histolégicos de epitélio colunar e
cuboide delineando a cavidade cistica associada a
presenca de células musculares lisas nas pare-
des dos cistos confirmaram a suspeita de malfor-
macao adenomatoéide cistica pulmonar (Figura 3).
Em consulta de acompanhamento aos trés meses
de vida (7 de dezembro de 2004) o lactente apre-
sentava peso e estatura adequados, além de para-
metros cardio-respiratorios normais para a idade.

Discussao

O diagnostico pré-natal da MACP é sempre
ultra-sonografico, sendo realizado, mais comu-
mente, a partir do segundo trimestre da gestacao.
A forma mais comum de apresentacdo ultra-
sonografica da MACP é como imagens cisticas de
tamanhos variaveis, Ginicas ou multiplas (mais
freqiientes), hipoecogénicas, homogéneas e nao
pulsateis. As lesoes unilaterais sao mais comuns
(85% dos casos), atingindo somente um lobo pul-
monar, preferencialmente o inferior!’.
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Figura 1 - Forma mais comum de manifestacéo ultra-sonografica da malformagao
adenomatoéide cistica pulmonar ao modo bidimensional. Imagem circular, anecogénica
(cistica), homogénea, localizada no hemitérax direito fetal. (Plano transversal do térax)
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Figura 2 - Imagem ultra-sonografica bidimensional de malformagdo adenomatoide cistica
pulmonar volumosa demonstrando sua localizagdo nos lobos pulmonares médio e
superior do hemitérax direito fetal. (Plano longitudinal do térax)

Figura 3 - Achados histologicos de malformag&o adenomatéide cistica pulmonar: epitélio
colunar e cubdide delineando a cavidade cistica associada a presenca de células
musculares lisas nas paredes dos cistos.

O estudo com doplervelocimetria colorida
auxilia no diagnéstico diferencial, principalmen-
te com o sequestro pulmonar, e na distincéo en-
tre suas formas extralobar e intralobar®.

O diagnostico diferencial das imagens
cisticas pulmonares é realizado em face das ano-
malias intratoracicas (malformacao adenomatéide
cistica, sequestro pulmonar, cisto broncogénico e
atresia bronquica) e extratoracicas (hérnia
diafragmatica), sendo por muitas vezes, o diagnos-
tico definitivo confirmado somente no periodo pos-
natal. Vale ressaltar que existem relatos de co-
existéncia de sequestro pulmonar e MACP, e que
a primeira pode mimetizar inclusive alguns cri-
térios histologicos de diagnoéstico desta ultima, su-
gerindo que nao existe linha marcante de dife-
renca do ponto de vista embriologico entre as duas
condicoes®.

Entre as complicacoes possiveis destacam-
se: hipoplasia pulmonar, insuficiéncia cardiaca
devido a desvio do mediastino, derrames cavitarios,
hidropisia e polidramnia. A fisiopatologia do au-
mento do volume de liquido amni6tico baseia-se
na compressao esofageana extrinseca, diminui-
cao da absorcao pelo pulmao hipoplasico e ainda
cogita-se da producao anormal de liquido pulmo-
nar pelos pneumaécitos do tipo 2°.

A evolucao da MACP depende do seu tipo (sen-
do menos favoravel na do tipo III), localizacao, vo-
lume, presenca ou nao de outras anomalias asso-
ciadas e suas possiveis complicacoes, como a
hidropisia!l.

Estes fendmenos levam a instalacao de qua-
dro de hidropisia fetal com derrame pleural, ascite
e edema de subcutaneo, dependente da gravida-
de (tamanho da lesao) e o tempo de instalacao do
quadro. A presenca ou nao de hidropisia muda o
prognostico e a conduta pré-natal. Sendo assim,
sinais precoces de insuficiéncia cardiaca devem
ser pesquisados a ultra-sonografia e acompanha-
dos mesmo nos casos de pequena manifestacao
e estaveis?’.

A gravidez devera ser monitorada com ultra-
sonografias seriadas a fim de acompanhar o cres-
cimento ou a involucao da malformacao e detec-
tar o surgimento de possiveis complicacoes. Para
aqueles casos em que ja se instalou a hidropisia
fetal ou derrame pleural em idade gestacional
menor que 32 semanas, deve ser considerada a
indicacao de derivacao téoraco-amnioética. Nos ca-
sos de compressao mediastinal por grandes mas-
sas contendo fartas porcoes cisticas, ha que se
considerar a puncao toracica para seu esvazia-
mento e, se possivel, derivacao continua por meio
da colocacao do cateter!!.
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A conduta nos casos de anomalias cisticas
intratoracicas ainda nao € consensual na litera-
tura cientifica, variando desde expectante até a
realizacao de procedimentos invasivos, como pun-
coes seriadas ou derivacoes definitivas!?.

A importancia do diagnostico pré-natal das
malformacoes cisticas intratoracicas reside no fato
de estas serem responsaveis, ao nascimento, por
quadros de insuficiéncia respiratéria grave em
consequéncia a hipoplasia pulmonar e insuficién-
cia cardiaca devida a desvio do mediastino. A iden-
tificacdo e seguimento adequado destas anomali-
as, em servico de Medicina Fetal, tornam-se fun-
damentais para a programacao de assisténcia
neonatal especializada.
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