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Congenital cystic adenomatoid malformation: case report
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Resumo

Objetivos: Relatar o caso de um paciente com apresentagdo clinica de malformagdo adenomatoide cistica congénita
(MACC) durante o periodo neonatal e discutir a dificuldade diagndstica da MACC, diante da grande variedade e
inespecificidade de sintomas que podem estar presentes no inicio do quadro. Métodos: Anélise do prontudrio e revisdo
da literatura. Relato de Caso: Paciente que, nos primeiros dias de vida, evoluiu com sintomatologia de desconforto
respiratorio progressivo, dependente de ventilagdo pulmonar mecanica, sem ter apresentado na evolugdo imagens
radioldgicas sugestivas de MACC, dificultando o diagndstico da doencga. Resultados: Na maioria dos relatos de casos,
vemos que o diagndstico foi realizado apds o periodo neonatal, baseado nas complicagdes da doenga, durante a
primeira infancia ou na idade adulta, prejudicando a cura do paciente. Conclusdo: Apesar da doenga ser rara e com
alto potencial para evoluir com complicagdes, o paciente foi diagnosticado em tempo habil para ser submetido ao
procedimento cirurgico e evoluir sem intercorréncias.

Abstract

Objectives: To report the case of a patient with clinical presentation of congenital cystic adenomatoid malformation
(MACC) during the neonatal period and discuss the diagnostic difficulty of MACC, given the wide variety and nonspecificity
of symptoms that may be present at the onset of the condition. Methods: Analysis of medical records and literature
review. Case Report: Patient who, in the first days of life, evolved with symptoms of progressive respiratory distress,
dependent on mechanical pulmonary ventilation, without radiographic images suggestive of MACC in the evolution,
making the diagnosis of the disease difficult. Conclusion: Although the disease is rare and has a high potential to evolve
with complications, the patient was diagnosed in a timely manner to undergo the surgical procedure and to progress
uneventfully.
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A malformacdo adenomatoide cistica congénita (MACC)
foi descrita pela primeira vez em 1949. Ela é caracterizada por
tumores pulmonares displdsicos benignos e apresentam cres-
cimento excessivo de bronquiolos terminais, com reduc¢éo do
numero de alvéolos. A descoberta de MACC é um evento raro,
com uma incidéncia de 1 em 25 mil, para 1 em 35 mil nascidos-
-vivos e predomina no sexo masculino. No total dos casos,
80-85% sdo reconhecidos nos primeiros 2 anos de idade*>.

A maioria dos diagndsticos é realizada intrautero, no
segundo trimestre de gestacdo ou numa investigacdo etiolo-
gica de polidramnios ou hidropsia. Quando ndo diagnosticada
intrautero, a MACC normalmente é detectada no periodo
neonatal ou no inicio da infancia. Nos paises em desenvolvi-
mento, um grande nimero de criangas com lesdes pulmonares
congénitas €, inicialmente, atendido e tratado em hospitais
periféricos antes de serem encaminhadas a centros de nivel
terciario.

Em criancgas, a apresentacdo clinica pode variar de
dificuldade respiratéria aguda a infeccdo pulmonar crénica
localizada em uma area definida, sendo que algumas podem
até permanecer assintomaticas durante toda a vida. A apre-
sentacdo mais comum de MACC é a insuficiéncia respiratoria
progressiva, incluindo taquipneia, gemido, retragdes e cianose.
Casos assintomaticos causam pneumonias de repeticdo na
mesma localizagcdo do hemitdrax, na infancia®>.

Os diagndsticos diferenciais incluem: fibrose cistica,
enfisema lobar congénito, hérnia diafragmatica e sequestro
pulmonar?3>,

O diagnéstico definitivo é feito pela tomografia com-
putadorizada (TC) de térax com contraste, nas primeiras seis
semanas de vida, pois uma radiografia normal ndo exclui o
diagndstico de MACC. Com avancos no diagnéstico, o trata-
mento da MACC pode iniciar até no periodo pré-natal, quando
o cariétipo é normal e ndo ha nenhuma anormalidade.

O tratamento cirurgico precoce, nos primeiros meses
de vida, é realizado para evitar complicagdes. Nos pacientes
assintomaticos, é recomendado programar uma lobectomia
dentro dos primeiros 6 meses de vida e os pacientes sintoma-
ticos necessitam de cirurgia urgente. A lobectomia é o melhor
procedimento cirurgico, pois é impossivel determinar o limite
entre a MACC e o parénquima normal por observacdo direta.

O progndstico piora quando ha envolvimento bilateral
do pulméo, associagdo com malformacdo congénita ou hi-
dropsia. A maior complicacdo é a compressdo do mediastino
ocasionando alteracGes cardiovasculares importantes*®.

Analise do prontuario, descrevendo a evolugdo, diag-
nostico, tratamento e intervengao terapéutica. Também foi
realizado uma revisdo de literatura, sendo que os artigos
cientificos sobre a tematica foram pesquisados nas bases
de dados PubMed (Public Medical Literature Analysis and

Residéncia Pediatrica; 2021: Ahead of Print.

Retrieval System Online). Os descritores utilizados foram:
recém-nascido, neonatologia e malforma¢do adenomatoide
cistica congénita do pulmao. Foram escolhidos artigos entre
0s anos 2009 e 2016.

Paciente prematuro (idade gestacional 30 4/7) nascido
de parto cesdarea, Apgar 7/8 sem necessidade de manobras
de reanimacdo, peso de nascimento 1.370g. Evoluiu com
desconforto respiratdrio precoce com necessidade de uso
de CPAP nasal. No 22 dia de internagdo, apresentou piora
do desconforto respiratdrio, com necessidade de intubagdo
orotraqueal (IOT) e surfactante.

No 52 dia de internacdo foi diagnosticado pneumotdrax
laminar a esquerda, sendo optado inicialmente por conduta
expectante. Porém, apds 3 dias houve necessidade de puncgado
toracica de alivio com sistema em selo d’agua. Apresentou
melhora da expansibilidade tordcica e da saturagdo de O,.

No 1092 dia de internacgdo, apds nova piora do descon-
forto respiratério em CPAP foi necessaria a 22 I0T. Observou-se
a presenca de pneumatocele a esquerda em radiografia de
torax de rotina. Foi possivel transiciona-lo ao CPAP e posterior-
mente ao Halo 02, que se manteve até o 232 dia de internacgdo,
guando o paciente apresentou nova queda de saturagao e
taquidispneia importante, necessitando mais uma vez de CPAP.
Neste momento, a radiografia de térax evidenciou aumento
da pneumatocele a esquerda.

No 312 dia de internagdo, apds nova piora clinica e
devido a presenca de 3 imagens de pneumatocele incistada
(Figura 1), foi realizada drenagem de térax a esquerda. No 342
dia de internagdo o raio-X de térax evidenciou grande bolha
de ar, ocupando todo o hemitérax a esquerda com desvio do
mediastino (Figura 2). Paciente no 32 dia pés-operatdrio (DPO)
de dreno de térax a esquerda, ndo borbulhante, sem melhora.
Ap0ds decisdo da equipe da cirurgia tordcica e cirurgia pedia-
trica, realizado toracotomia, evidenciando no intraoperatério

Figura 1. Raio-X de térax com raios horizontais evidenciando trés imagens
de pneumatocele incistada. Fonte: Radiografia de prontuario do paciente -
Hospital Universitdrio Sdo Francisco na Providéncia de Deus (2018).



Figura 2. Raio-X de incidéncia posteroanterior evidenciando grande bolha de
ar, ocupando todo hemitdrax a esquerda, com desvio do mediastino. Fonte:
Radiografia de prontuario de paciente - Hospital Universitario Sdo Francisco
na Providéncia de Deus (2018).

a MACC e evoluindo com lobectomia inferior a esquerda e
lingulotomia, sem intercorréncias.

O paciente apresentou boa evolugdo apds a lobectomia,
sendo suspensa a oxigenoterapia apds 42 DPO, recebendo alta
hospitalar com 1 més e 3 semanas de vida, em aleitamento
materno e acompanhamento ambulatorial favoravel.

Nos diversos relatos de caso encontrados, podemos
constatar que MACC é uma doenca rara, de dificil diagndstico,
com sintomatologia inespecifica e muitas vezes a imagem
do cisto ndo aparece em exame radioldgico de rotina, assim
como aconteceu com nosso paciente. Na maioria dos artigos,
vemos que o diagnéstico foi realizado apds o periodo neonatal,

baseado nas complicagbes da doenca, durante a primeira
infancia ou na idade adulta, prejudicando a cura do paciente.

O presente trabalho demonstrou um caso de MACC
que foi diagnosticado no periodo neonatal, apds o paciente
apresentar sintomas inespecificos de um desconforto respira-
torio persistente. No caso apresentado a cirurgia foi essencial
pois, além de elucidar o diagndstico, promoveu a melhora
e a cura do paciente. O referido procedimento foi realizado
sem intercorréncias e o tempo para a retirada do oxigénio
foi curto no periodo pés-operatdrio culminando, assim, no
sucesso da cirurgia.

Este caso serve de alerta para todos os pediatras e
neonatologistas, que quando se depararem com um paciente
que ndo apresenta uma causa especifica de um desconforto
respiratorio persistente ou apresentarem um histérico de
internagdes devido a quadros pulmonares, deve-se sempre
pensar em MACC para evitar futuras complicagGes.
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