0021-7557/12/88-02/143
Jornal de Pediatria
Copyright © by Sociedade Brasileira de Pediatria

ARTIGO ORIGINAL

SOCIEDADE BRASILEIRA
DEPEDIATRIA

Congenital cystic adenomatoid malformation: clinical features,
pathological concepts and management in 172 cases

Malformacdo adenomatoide cistica congénita: caracteristicas clinicas,
conceitos patoldgicos e tratamento em 172 casos

Verodnica Giubergial, Marcelo Barrenechea?, Monica Siminovich3,
Hebe Gonzalez Pena%, Patricia Murtagh>

Resumo

Objetivo: A malformacdo adenomatoide cistica congénita (MACC)
é a malformagdo pulmonar ressecada cirurgicamente mais comum em
criangas. Este estudo retrospectivo foi realizado para apresentar a ex-
periéncia de 172 casos de MACC em um hospital pediatrico.

Métodos: Séries publicadas com um pequeno nimero de pacientes
relatam detalhes de lesdes, evolugdo e tratamento. Como este estudo
lida com caracteristicas clinicas, evolugdo e procedimentos cirtrgicos
em 172 criangas com diagnéstico de MACC, a populagdo inclui casos
tratados e acompanhados em um hospital pediatrico ao longo de 25
anos (1986-2011).

Resultados: A idade média ao diagndstico foi de 48 meses
(r=0,03-213), 52% (n = 90) eram do sexo masculino. Os sintomas de
apresentagdo mais comuns foram dificuldade respiratéria em criangas
com menos de 6 meses de idade (40%) e pneumonia recorrente nas que
tinham mais idade (75%; p = 0.001). Lobectomia foi o procedimento de
escolha na maioria dos casos. Todos os tipos histoldgicos foram encontra-
dos: 1 (70%), 2 (24%), 4 (4%) e 0 e 3 (n = 1). Foi observado um padrao
misto em nove pacientes. Foram encontradas anomalias associadas em
47% das criangas. A mais frequente foi sequestro (71%), mais presente
na MACC tipo 2 (p = 0,001). As anomalias mais graves se relacionaram
principalmente com o tipo 2 (p = 0,008). Também foram observados um
blastoma pleuropulmonar e um carcinoma broncoalveolar. A mortalidade
foi de 5% (n = 9). Os fatores de risco para mortalidade foram faléncia
respiratéria (OR = 25,7 [IC95% 3,2-221]; p = 0,03), sepse (OR = 9,9
[IC95% 8,2-12]; p = 0,002), necessidade de assisténcia respiratoria
(OR=9,5[IC95% 2,3-37]; p=0,04) ediversas comorbidades associadas
(OR = 3,3 [IC95% 1,2-22]; p = 0,008).

Conclusdes: Foram observadas anomalias relacionadas em quase
metade da populagdo. Devido a possibilidade de infecgéo recorrente ou
desenvolvimento de neoplasias, deve-se considerar a ressecgado cirlrgi-
ca quando MACC for diagnosticada. O desfecho cirurgico é favoravel e
apresenta complicagdes trataveis.

J Pediatr (Rio J). 2012,;88(2):143-8: Malformagéo cistica congénita
das vias aéreas, malformacgGes associadas, procedimentos cirlrgicos,
criangas.

Abstract

Objective: Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is
the most common surgically resected pulmonary malformation in children.
This retrospective study was undertaken to present the experience of
172 CCAM cases in a pediatric hospital.

Methods: Published series with a small number of patients reports
details of lesions, progress and management. As this study addresses
clinical characteristics, progress and surgical procedures in 172 children
with CCAM diagnosis, the population includes cases treated and followed
up in a pediatric hospital throughout 25 years (1986-2011).

Results: Mean age at diagnosis was 48 months (r = 0.03-213),
52% (n = 90) were male. The most common presenting symptoms
were respiratory distress in children under 6 months of age (40%) and
recurrent pneumonia in older ones (75%; p = 0.001). Lobectomy was
the procedure of choice in the majority. All histological types were found:
1 (70%), 2 (24%), 4 (4%), and 0 and 3 (n = 1). A mixed pattern was
observed in nine patients. Associated anomalies were found in 47% of
children. The most frequent was sequestration (71%), mostly present in
CCAM type 2 (p = 0.001). Severe anomalies were mostly related to type
2 (p = 0.008). A pleuropulmonary blastoma and a bronchioloalveolar
carcinoma were also observed. Mortality was 5% (n = 9). Risk factors for
mortality were respiratory failure (OR = 25.7[95%CI 3.2-221]; p=0.03),
sepsis (OR = 9.9 [95%CI 8.2-12]; p = 0.002), respiratory assistance
requirements (OR =9.5[95%CI 2.3-37]; p = 0.04), and severe associated
comorbidities (OR = 3.3 [95%CI 1.2-22]; p = 0.008).

Conclusions: Related anomalies were observed in almost half
of the population. Due to the possibility of recurrent infection or
development of malignancies, surgical resection should be considered
when CCAM is diagnosed. Surgical outcome is favorable with manageable
complications.

J Pediatr (Rio J). 2012;88(2):143-8: Congenital cystic airway
malformation, associated malformations, surgical procedures,
children.
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Introducao

A malformagdo adenomatoide cistica congénita (MACC)
do pulméo é a malformagdo pulmonar ressecada cirurgica-
mente mais comum em criangas. A alteracdo é considerada
uma anormalidade hamartomatosa da arvore bronquica por
alguns autores, ao passo que outros defendem como causa
uma parada no desenvolvimento da arvore brénquica fetal
com obstrucdo das vias aéreas!-3. Conceitos recentes apontam
na direcdo da segunda hipotese3.

A definicao e a classificagdo dessas lesdes sempre foram
algo problematicas. Em anos recentes, a MACC foi classifica-
da em cinco tipos por Stocker, com base em caracteristicas
clinicas e patoldgicas. Ele recomendou que fossem usados
os tipos 1, 2, 3 e, posteriormente, adicionou os tipos 0 e 44.
Mais tarde, um mecanismo patogénico unificador, baseado
na obstrugdo das vias aéreas durante o desenvolvimento,
foi proposto por Langston e aceito como a base dessas e de
outras malformacgdes pulmonares associadas3. A MACC foi
classificada em tipo de cisto grande (tipo 1 de Stocker) e
tipo de cisto pequeno (tipo 2 de Stocker), ambas isoladas
ou com associagdo arterial/venosa sistémica (sequestro
intralobar). A forma sélida de malformagdo adenomatoide
cistica (tipo 3 de Stocker) foi proposta como exemplo de
hiperplasia pulmonar3.

As MACC normalmente sdo detectadas no periodo neo-
natal ou no inicio da infancia. Com avancgos no diagndstico,
o tratamento da MACC pode iniciar até no periodo pré-natal.
Em paises em desenvolvimento, um grande nimero de crian-
cas com lesGes pulmonares congénitas sdo, inicialmente,
atendidas e tratadas em hospitais periféricos antes de serem
encaminhadas a centros de nivel terciario. O diagndstico
pode ser tardio, e o inicio do tratamento apropriado pode
ser atrasado.

Em criangas, a apresentacdo clinica pode variar de di-
ficuldade respiratéria aguda a infecgdo pulmonar cronica
localizada em uma area definida®. Algumas podem até per-
manecer assintomaticas durante toda a vida.

Este estudo retrospectivo foi realizado para apresentar a
experiéncia de 172 casos de MACC em um hospital pediatrico.
Sédo descritas apresentagdo clinica, localizacdo, frequéncia
dos diferentes tipos patologicos e anomalias relacionadas.
Também foram analisados o tratamento e o desfecho apds
intervengdo cirurgica.

Pacientes e métodos

Foi realizado um estudo de série de casos retrospectivo
e observacional. A populagdo incluiu 172 criangas tratadas e
acompanhadas no Hospital de Pediatria Dr. Juan P. Garrahan
em Buenos Aires, Argentina, de agosto de 1987 a margo de
2011, que foram submetidas a ressecgéo pulmonar cirirgica
e apresentavam diagndstico de MACC.

Os dados clinicos considerados foram idade ao diagnds-
tico, sexo, patologia perinatal, diagndstico clinico, anomalias
associadas, localizagdo e procedimentos cirdrgicos realizados,
evolugdo e complicagdes. Foram realizadas imagens com
raio X e tomografia computadorizada (TC) de térax antes da
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cirurgia em todos os pacientes. Foi realizada angiografia por
TC de acordo com a necessidade de cada paciente.

Estudos histopatolégicos

O material obtido cirurgicamente foi fixado em formaldei-
do, embebido em parafina e corado com hematoxilina-eosina,
acido periddico de Schiff (PAS) e tricomio de Masson. Em
casos especiais, foram realizadas histoquimica imunoldgica,
CK AE1-AE3, CK20 e apoproteina surfactante A e B usando
antissurfactante monoclonal SPA e SPB de camundongo. Apos
lavagem com tampéo Tris, foram incubados com polimero
marcado. A coloragdo foi conjugada por incubagdo com dia-
minobenzidina (DAB) 3, 31.

Analise estatistica

Os dados foram analisados usando o pacote de software
Statistix 8.0 (Statistic for Windows; Analytical Software,
Tallahassee, Florida, EUA). Os valores foram medidos como
mediana e intervalo interquartil e média e desvio padrdo
(DP), de acordo com as variaveis consideradas. Foi aplicada
analise univariada para analisar as caracteristicas dos pa-
cientes e malformagdes associadas de acordo com tipo de
MACC. Foram usados o teste de associacao de Kruskal-Wallis
e o teste exato de Fisher. O modelo de regresséo logistica foi
usado para calcular odds ratio (OR) ajustadas e ndo ajustadas
e intervalos de confianga (IC) de 95% para dbito. Para uma
diferenca ser considerada estatisticamente significante, o
valor de p tinha que ser menor do que 0,05.

Resultados

O estudo incluiu 172 casos de MACC (89 do sexo masculi-
no). A idade média ao diagndstico foi de 48 meses (intervalo
entre 1 dia e 213 meses). Oitenta e cinco por cento das
criangas com diagndstico de MACC tiveram controle clinico
periddico pré-natal; destas, apenas 14% (n = 24) foram
submetidas a triagem pré-natal com ultrassom.

Sessenta e cinco pacientes (38%) tinham menos de
24 meses ao diagndstico. Das criangas com menos de 6
meses (n = 63), 49% apresentaram desconforto respiraté-
rio, 40% tiveram pneumonia recorrente e 11%, taquipneia.
Nas criangas com mais de 6 meses (n = 68), a infecgao
repetida localizada na mesma darea pulmonar foi a mani-
festacdao mais frequente (75%). Deste Ultimo grupo, 15%
dos pacientes apresentaram efusdo pleuropulmonar. O
diagnéstico foi um achado incidental em 10% da populagéo
do estudo (Tabela 1).

Foram encontrados todos os tipos histopatoldgicos se-
gundo a classificagdo de Stocker em nossa série*. A maioria
dos casos correspondeu a MACC tipo 1 (n = 121, 70%) e
tipo 2 (n = 42, 24%). Também houve sete casos (4%) de
MACC tipo 4. Foi observado apenas um caso de MACC tipo
3 e tipo 0, respectivamente (Tabela 1)¢.

Foi visto um padrdo misto no mesmo lobo ressecado
com caracteristicas de MACC tipo 1 e 2 em nove casos,
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com predominéancia do tipo 1 em quatro casos e do tipo
2 em outros quatro casos. Foi diagnosticado padrdao misto
com caracteristicas de MACC tipo 1 e tipo 4 em um caso.
Em estudos histopatoldgicos, 41% dos pacientes (n = 71)
mostraram sinais de infeccdo pulmonar crénica, reconhecida
por infiltracdo linfocitica e de célula plasmatica das paredes
alveolares e de areas peribrénquicas. Os alvéolos estavam
repletos de macréfagos espumosos grandes, ésteres de
colesterol e células gigantes. A bronquiectasia foi reconhe-
cida em 10% dos casos (n = 18), documentada por lGmen
dilatado inflamagdo cronica proeminente dentro das vias
aéreas e ao seu redor. Esses casos corresponderam aqueles
com diagndstico clinico de pneumonia recorrente (Tabela
1). Houve uma alta correlagao entre patologia e os achados
radioldgicos.

Houve predominancia da localizagdo direita (72%). A
doenca do lobo Unico foi observada com maior frequéncia
(n =157, 91%). O lobo inferior direito esteve envolvido em
38% dos pacientes; o lobo interior esquerdo, em 24%; o lobo
superior direito, em 22%; o lobo médio direito, em 12%; e
a lingula, em 4%. Quinze pacientes (9%) mostraram com-
prometimento de mais de um lobo: a associagao dos lobos
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médio e inferior direito foi observada com maior frequéncia
(n = 7). Dois casos tiveram envolvimento de todos os lobos
direitos. Observou-se o comprometimento bilateral em um
paciente com MACCtipo 1, que manifestou comprometimento
em todos os lobos direitos e no lobo inferior esquerdo.

Foram encontradas anomalias relacionadas em 47%
(n = 81) dos casos. Destas, a mais frequente foi o sequestro
pulmonar (n = 58, 71%). Essa anomalia foi mais frequente
na MACC tipo 2 do que na tipo 1 (40,4% versus 31,5%,
p = 0,001). Além disso, houve anomalias mais diversas e
graves (transposicao das grandes artérias, atresia do es6fago,
malformacgdo broncopulmonar do intestino anterior, defeito
do septo interventricular e interauricular com regurgitacao
trictispide grave e hipertensdo pulmonar) relacionadas a MACC
tipo 2 do que aos outros tipos (p = 0,008) (Tabela 2).

Houve dois casos de malignidades: um paciente apre-
sentou blastoma pleuropulmonar (BPP), e o outro teve um
carcinoma broncoalveolar (CBA) associado a MACC tipo 1.
Também houve um caso de proliferagdo mucinosa intracistica
associada a MACC tipo 1. Também foram observados dois
pacientes com displasia rabdomiomatosa. Ambos os casos
foram encontrados em MACC tipo 2 (Tabela 1).

Tabela 1 - Caracteristicas das criancas de acordo com tipos de malformacdo adenomatoide cistica congénita

Tipos de MACC

0 1 2 3 4
Caracteristica (n=1) (n=121) (n =42) (n=1) (n=7) p
Idade ao inicio (meses)* 0,03 37,6 (11-91) 4 (1-17) 0,03 27,3 (7-40) 0,001
Sexo masculino, n (%) 1 (100) 61 (50,4) 21 (50) 1 (100) 4 (57) NS
Diagnostico pré-natal, n (%) 1 (100) 14 (11,5) 23,8 (10) 0 (0) 0 (0) NS
Apresentagdo clinica, n (%)
Pneumonia recorrente 0 (0) 83 (68) 13 (31) 0 (0) 0 (0) 0.001
Dificuldade respiratéria 1(100) 13 (10) 16 (38) 1(100) 2 (28,5) 0.001
Taquipneia 0 (0) 4 (3,3) 6 (14,2) 0 (0) 3 (42,8) 0.002
Derrame pleural 0 (0) 10 (8,2) 0 (0) 0 (0) 0 (0) NS
Assintomatico 0 (0) 11 (9) 5(12) 0 (0) 2 (28,5) NS
Cirurgia, n (%)
Lobectomia-bilobectomia 0 (0) 120 (99) 42 (100) 1(100) 7 (100) NS
Pneumonectomia 1 (100) 1(0,8) 0 (0) 0 (0) 0 (0) NS
Patologia, n (%)
Infecgdo pulmonar crénica 0 (0) 59 (49) 11 (26) 0 (0) 1 (14) 0.01
Bronquiectasia 0 (0) 15 (12,3) 3(7) 0 (0) 0 (0) NS
BPP 0 (0) 1(0,8) 0 0 (0) 0 (0) NS
CBA 0 (0) 1(0,8) 0 0 (0) 0 (0) NS
Proliferagdo mucinosa 0 (0) 1(0,8) 0 0 (0) 0 (0) NS
Displasia rabdomiomatosa 0 (0) 0 (0) 2 (4,7) 0 (0) 0 (0) NS
Mortalidade, n (%) 0 (0) 6 (5) 3(7) 0 (0) 0 (0) NS

Foram aplicados o teste de associagao de Kruskal-Wallis e o teste exato de Fisher.
* Valores expressos em mediana e intervalo interquartil.

BPP = blastoma pleuropulmonar; CAB = carcinoma broncoalveolar; MACC = malformac@o adenomatoide cistica congénita;
n = numero de individuos; NS = nao significante.
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Tabela 2 - Resumo de anomalias de acordo com tipos de malformagdo adenomatoide cistica congénita

Tipos de MACC

V] 1 2 3 4
(n=1) (n=121) (n =42) (n=1) (n=7)
Anomalias toracicas congénitas
Sequestro, n (%)
Intralobar 0 (0) 35 (30) 15 (38) 1 (100) 1(14)
Extralobar 0 (0) 3(2,5) 2(4,7) 0 (0) 1(14)
Hipoplasia pulmonar 0 (0) 3(2,5) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Cisto broncogénico 0 (0) 3(2,5) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Enfisema lobar congénito 0 (0) 1(0,8) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Atresia esofégica 0 (0) 0 (0) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Malformag&o broncopulmonar do intestino anterior 0 (0) 0 (0) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Anomalias cardiovasculares
Grave* 0 (0) 1(0,8) 3(7,1) 0 (0) 0 (0)
Moderada® 0 (0) 2(1,6) 11 (9) 0 (0) 1(14)
Outras anomalias
Hérnia diafragmatica 0 (0) 6 (5) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Eventragdo diafragmatica 0 (0) 0 (0) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Linfangiectasia pulmonar congénita 0 (0) 1(0,8) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Pectus excavatum 1 (100) 7 (6) 4 (9,5) 0 (0) 0 (0)
Vértebras em borboleta 0 (0) 0 (0) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Linfangioma cervical 0 (0) 1(0,8) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Sindrome de Klippel-Feil 0 (0) 0 (0) 1(2,3) 0 (0) 0 (0)
Tecido renal ectépico 0 (0) 1(0,8) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
Tecido intestinal ectopico 0 (0) 1(0,8) 0 (0) 0 (0) 0 (0)

Dados expressos em n (%).

* Malformagao cardiovascular grave: transposicéo das grandes artérias, sindrome da cimitarra, malformag&o cardiovascular complexa com hipertensdo

pulmonar.

1 Malformagao cardiovascular moderada: defeito do septo interauricular, defeito do septo interventricular, regurgitagéo trictispide, coarctagdo da aorta, ductus,

dextrocardia.
n = nuimero de individuos.

O paciente com CBA era um recém-nascido com
comprometimento de todos os lobos direitos. Essa crianga
precisou ser pneumonectomizada devido a desconforto
respiratério agudo. Ele morreu devido a insuficiéncia res-
piratéria apos resseccdo cirdrgica. O paciente com BPP
recebeu quimioterapia apds a cirurgia. Ela permanece sem
doencgas 15 anos depois e sem evidéncias de recorréncia
do tumor. Um dos pacientes com displasia rabdomiomatosa
morreu apds procedimento cirurgico devido a malforma-
cOes cardiovasculares graves associadas. O paciente com
MACC tipo 0 teve que ser pneumonectomizado no inicio
da vida e, apesar de diversas complicacdes, sobreviveu e
ainda estd vivo.

Foi realizada uma ressecgdo lobar na maioria dos pa-
cientes (n = 170, 99%). Quinze desses pacientes receberam
bilobectomias. Dois pacientes foram pneumonectomizados.
A abordagem por toracotomia pdstero-lateral foi usada em
pacientes que foram submetidos a cirurgia nos primeiros 10
anos do estudo. Apds, foram realizadas toracotomia minima-
mente invasiva e ressecgdo lobar toracoscépica.

Complicagbes pds-operatdrias (n = 69, 40%) foram
pneumotdrax (n = 29), atelectasia (n = 14), efusdo pleural

(n = 14) e infecgdes da ferida (n = 5). Todas foram tratadas
com sucesso usando os métodos usuais. Oito criancas tiveram
complicagOes graves: sepse com desconforto respiratério agu-
do (n = 5) e fistulas broncopleurais (n = 3). O restante dos
pacientes (n = 103, 60%) se recuperou sem intercorréncias
e passava bem no periodo de acompanhamento.

A mortalidade no periodo pds-operatorio foi de 5,3%
(n = 9). Nao houve diferenca significativa de mortalidade
comparando os primeiros e os ultimos 10 anos do estudo.
As criangas que morreram eram significativamente mais
jovens do que o restante da populagdo (mediana = 1,4
meses [intervalo interquartil 0,6-6,6] versus 23 [8,8-77],
respectivamente; p = 0,04). Duas delas tiveram compro-
metimento extenso e exigiram pneumonectomia. Todas
tinham tido sintomas respiratérios graves com necessidade
de assisténcia mecanica. Os fatores de risco independentes
para mortalidade na fase aguda foram faléncia respiratoria
(OR = 25,7 [IC95% 3,2-221]; p = 0,03), sepse (OR = 9,9
[IC95% 8,2-12]; p = 0,002), necessidade de assistén-
cia respiratéria (OR = 9,5 [IC95% 2,3-37]; p = 0,04)
e diversas comorbidades associadas (OR = 3,3 [IC95%
1,2-22]; p = 0,008).
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Discussao

Nesta série, apresentamos 172 casos confirmados de
MACC em uma populagdo pediatrica diagnosticada em um
hospital. A maioria apresentou sinais e sintomas no inicio
da infancia. Quase metade da populagdo tinha menos de 2
anos de idade na triagem. Pacientes com MACC tipo 1 (tipo
de cisto grande) foram diagnosticados significativamente
mais tarde do que os outros casos.

Um dos principais problemas em um contexto de pais
desenvolvido é o que fazer quando uma malformacao toracica
congénita é diagnosticada no periodo antenatal. Entretanto,
a experiéncia em paises em desenvolvimento, como o nos-
so, é diferente>. Apenas 14% da amostra foi diagnosticada
prenatalmente. E importante mencionar que a populacdo
estudada pertencia a uma classe socioeconémica baixa ou
muito baixa e que a acessibilidade a triagem por ultrassom
era limitada. Além disso, este estudo compreende 20 anos
de experiéncia, e a triagem diagndstica nos primeiros anos
da revisdo nao foi realizada de forma rotineira.

As criangas que nao sdo submetidas a resseccao da
MACC no inicio da vida estdo em risco de contrair infeccbes
pulmonares recorrentes. Em nossa experiéncia, a maioria
dos casos foi diagnosticada ap6s pneumonia recorrente em
uma area localizada. O desconforto respiratorio foi observado
com frequéncia no periodo de recém-nascido. Em criangas
mais velhas, a MACC pode ser diagnosticada como achado
incidental”.

Todos os tipos histopatoldégicos foram encontrados em
nossa série, sendo que a MACC tipo 1 (tipo de cisto grande)
foi descrita com maior frequéncia, em conformidade com
dados publicados®.

Um achado interessante foi o padrao misto observado em
nove casos de MACC. E evidente que existem dificuldades de
classificacdo de espécimes de tipos mistos de MACC, provavel-
mente devido ao fato de que muitos desses tipos ndo diferem
individualmente entre si. E possivel que o nivel, a totalidade
e 0 momento da obstrugdo das vias aéreas possam atuar
juntos para produzir padroes variados de malformagdes3.
Essa observagdo histopatoldgica em especial foi relatada
anteriormente por um dos autores de nosso estudo?.

Em nossa série, predominou a localizacdo direita, e a
doenca de lobo Unico foi observada com maior frequéncia do
que a doenga multilobar. Ja foi proposto que o desfecho nos
casos unilaterais tende a ser pior quando as lesGes sdo na
esquerda®. Esse achado, embora sugerido no passado, ndo
foi confirmado por nossos resultados. Todos os pacientes que
tiveram progresso problematico tiveram comprometimento
direito. A magnitude da lesdo também foi um fator de des-
fecho desfavoravel, uma vez que todos os pacientes com,
no minimo, trés lobos comprometidos morreram imediata-
mente apos a resseccdo cirdrgica. Foram relatados achados
semelhantes em fetos!0.

Ha poucos dados disponiveis sobre anomalias associadas
a MACC!1-13, A coexisténcia de diferentes lesGes sugere que
um mecanismo patogenético comum pode estar envolvido
no desenvolvimento de, pelo menos, parte dessas lesdes
aparentemente diferentes3. Em nossa série, observamos
malformagdes em quase metade da populagdo. Patologias
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mais diversas e graves estiveram relacionadas a MACC tipo
2 (Tabela 2).

Alguns trabalhadores incorporam sequestro ao espectro
das MACC!4. O fato de que alguns sequestros podem conter
tecido idéntico a MACC enfatiza a l6gica de combinar, e ndo
separar, essas duas condigdes!>. Em algumas séries de MACC,
uma grande proporgdo, no minimo 25%, tem suprimento
arterial sistémico associadol6. Em nossa populagéo, 34% dos
pacientes apresentaram esse achado. Também observamos
que esteve principalmente relacionado a MACC tipo 2, em
concordancia com publicacGes prévias relatando que, no
minimo, 50% dos casos de sequestro foram observados em
uma MACC de cisto pequeno?’.

Houve um caso de BPP associado a MACC macrocistica.
Esse paciente, diagnosticado com 1 ano de idade, recebeu
quimioterapia apds a cirurgia e foi acompanhado por 15 anos
sem evidéncias de recorréncia do tumor. A relagdo entre MACC
e BPP permanece controversa. A manifestagdo mais inicial de
BPP é um cisto pulmonar maligno em criangas jovens, clinica
e radiologicamente indistinto de cistos pulmonares congénitos
benignos!8. As MACC tipo 4 sdo histologicamente semelhantes
ao BPP grau 1 e, na auséncia de diferenciacdo sarcomatosa
bem definida, ha poucas diretrizes para distingui-las!®. Por-
tanto, a presencga de morfologia de MACC tipo 4 deve gerar
uma investigagdo completa na parede do cisto em busca
de evidéncias de celularidade estromal, e sua identificacdo
gera preocupagdo em relagdo a transformagdo maligna ou
a reclassificagdo como BPP grau 120,

Essa evidéncia justifica a resseccdo de todas as
MACC20.21,

Também houve um caso de CBA, associado a MACC tipo 1.
Essa crianga com CBA morreu logo apds o parto no periodo pds-
cirargico devido a insuficiéncia respiratoéria, ndo relacionada
ao tumor maligno. A CBA ja foi vista em criangas mais velhas
e em adultos em associagdo com malformacgdes adenoides
do tipo de cisto grande ndo ressecadas ou ndo reconhecidas.
Presume-se que essa relagdo esteja associada a mudanca
neoplasica no epitélio mucinoso, embora também possa ser
vista, mais raramente, no tipo e cisto pequeno?2.23, Houve
dois pacientes com displasia rabdomiomatosa. Um morreu
devido a malformacdes cardiovasculares graves, e o outro
ainda esta vivo. Foram sugeridas duas principais hipéteses
em relagdo a origem do rabdomiossarcoma em associagao a
MACC. E possivel que ocorra a partir de fibras musculares es-
queléticas bem diferenciadas, mas com organizagdo deficiente,
presentes em algum subtipo de MACC ou por diferenciagdo
rabdomioblastica da camada do cambio?23.24,

Lobectomia foi o procedimento de escolha em nossa série.
Poucos pacientes exigiram bilobectomia, e houve apenas dois
casos de pneumonectomia. A maioria dos cirurgides concorda
que alobectomia é o melhor procedimento cirdrgico, porque é
impossivel determinar o limite entre a MACC e o parénquima
normal por observagao direta. Alguns autores propuseram
a ressecgao segmental para MACC, mas isso normalmente
resulta em resseccao incompleta, bolhas persistentes e a
necessidade de lobectomia adicional?>.

Como a MACC representa riscos significativos de supe-
rinfeccdo ou de malignizagdo, alguns autores propdem a
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resseccdo cirlrgica mesmo em pacientes assintomaticos.
Além disso, o potencial maligno da MACC mais tarde na vida
foi, hd muito, reconhecido?5-27, A observacdo pode ser uma
opgao, mas os pacientes devem estar cientes da possibili-
dade de evolugdo adversa. A resseccao deve ser realizada
se forem desenvolvidos sintomas ou se um componente
solido for encontrado em uma lesdo que anteriormente era
puramente cistica.

No presente, ha evidéncias indicando que algumas ima-
gens radioldgicas do pulmdo de recém-nascidos simulando
MACC podem desaparecer espontaneamente apds 1 ou
2 anos de seguimento!8, Se a regressdo do tamanho da
MACC observada durante o terceiro trimestre de gestacéo
continuar no pds-natal, o paciente deve ser controlado e
estudos devem ser repetidos em caso de desenvolvimento de
sintomas. Embora a triagem com ultrassonografia possa se
tornar completamente normal apds o nascimento, imagens
adequadas no pds-natal sdo necessarias para confirmar a
regressdo cistica completa’.

A mortalidade observada em nossa populagao foi menor
do que em relatos anteriores®>. A mortalidade esteve dire-
tamente correlacionada a complicagdes graves no periodo
pos-cirdrgico. Os pacientes que morreram eram significa-
tivamente mais jovens do que o restante da populagédo e
tinham malformagdes graves associadas. O tamanho da
lesdo também foi proposto como importante preditor de
sobrevivéncia?8. Uma lesdo grande pode estar associada
a hipoplasia pulmonar, que pode causar desconforto res-
piratério apds a cirurgia. Em nossa experiéncia, metade
dos pacientes que apresentaram pior evolugdo tinha mais
de um lobo comprometido.

A MACC é a malformagdo pulmonar pediatrica mais
comum. Nossa intengdo foi descrever os achados e o trata-
mento de um grupo grande de pacientes com essa patologia.
Foi descrita a observagdo do padrao histolégico misto, bem
como um relato detalhado das malformagdes observadas em
diferentes tipos de MACC. Malignidade e lesGes pré-malignas
também estiveram presentes nesta série.
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