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Os autores apresentam dois casos clínicos de Malformação adenomatoide quística congénita
do pulmão, diagnosticados pela ecografia pré-natal às 24 e 27 semanas de gestação. Nasceram de
parto eutócico e a termo. Foi efectuado excisão cirúrgica da malformação aos 11 e 8 dias de vida
(respectivamente). Actualmente, um com 2 meses e outro com 2 anos de idade, apresentam bom
desenvolvimento e boa evolução estaturo-ponderal e aparentemente sem patologia pulmonat

Congenital Cyst Adenomatoid Malformation
Prenatal Diagnosis - Two Case Reports

The authors report two cases of Congenital Cyst Adenomatoid Malformation diagnosed by
ultrasound in the 24th and 27th weeks of pregnancy. The pregnancies had no other problems
until their term and deliveries were normal. Surgical resection of the malformation was made on
the 8th day of life in one child and on the 11 th day in the other. After 2 years, the first child shows
a good evolution in weight and height, without lung pathology. After 2 months, the other child
also shows a similar condition.

INTRODUÇÃO
A malformação adenomatoide quística congénita do

pulmão (MAQCP) é uma malformação rara. Resulta de
anomalias no desenvolvimento dos brônquios lobares e
segmentares e bronquiolos terminais, nas primeiras sem
anas de gestação (SG). São habitualmente unilaterais1’2.

A maioria evolui sem complicações até ao parto, mas
podem ser causa de hidrâmnios e hidrópsia, com risco de
morte fetal1’3-5.

Alguns recém-nascidos apresentam sintomas ao nasci
mento, mas estes podem surgir alguns dias depois, ou
mesmo ser assintomáticos por muito tempo1’6.

1° CASO CLÍNICO
- 1 gesta. Pais não consanguíneos e saudáveis.

Gravidez vigiada a partir das 7 SG. As ecografias pré-na
tais revelaram às 9 SG gravidez gemelar, às 15 SG foco
negativo de um dos fetos e às 27 SG imagens econegati
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vas no hemitórax esquerdo, formada por vários quistos
de diâmetro < 1 cm (quisto adenomatoide? hérnia dia
fragmática?).

Estas imagens persistiram até final da gravidez, manten
do as mesmas dimensões. Gravidez sem outras intercor
rências.

O parto foi programado e feita indução médica às 38
SG.

Nasceu de parto eutócico, com 3730 gr de peso e
índice de Apgar 8 ao 1° minuto.

Ao 3° minuto de vida, o recém-nascido apresentou
cianose e respiração ineficaz, necessitando de entubação
endotraqueal e apoio ventilatório.

Aos 40 minutos de vida, foi transferido para o Hospital
Pediátrico, para intervenção cirúrgica.

O 2° gémeo apresentava-se mumificado.
A radiografia do tórax efectuada nas primeiras horas,

mostrou uma imagem de condensação de contornos
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arredondados na metade superior do hemitórax esquer
do, sem contacto com o diafragma.(Figura 1)

»

•~:••

Fig. 1 - (1° Caso) - Radiografia no 1’ dia de vida mostrando
uma imagem de condensação correspondente à inalforniação.

A TAC torácica revelou imagens quísticas no lobo
superior esquerdo.

Verificou-se melhoria rápida da dificuldade respi
ratória, tendo permitido o desmame da ventilação às 12
horas de vida. Como o recém-nascido ficou em respi
ração espontânea, sem necessidade de suplemento de
oxigénio, a intervenção cirúrgica foi programada para
alguns dias mais tarde.

Ao 110 dia de vida foi feita radiografia do tórax, verifi
cando-se que grande parte do conteúdo líquido dos quis
tos tinha sido substituído por ar. Neste mesmo dia foi
submetido a intervenção cirúrgica, tendo sido efectuada
excisão deformação segmentar do lobo superior esquer

do, quística e de conteúdo aéreo.

O estudo anatomopatológico revelou:
-“Peça de pneumectomia com de 2,5 cm de diâmetro,

multilocolada, mostrando o exame histológico, quistos
com transformação adenomatoide, revestidos com
epitélio cúbico e cilíndrico, lembrando um aspecto glan
duliforme”.

O pós operatório decorreu sem incidentes e teve alta
para o domicílio dez dias depois.

Aos dois anos de idade apresentava boa evolução
estaturo-ponderal, com peso e estatura no percentil 75 e

bom desenvolvimento psicomotor.
Como intercorrência do foro respiratório, apenas há a

referir um episódio compatível com bronquiolite aos 8
meses de idade.

2° CASO CLÍNICO
Primeiro filho de casal jovem não consanguíneo.

Gravidez vigiada. Em exame ecográfico efectuado às 24
SG verificou-se que uma grande parte da área pulmonar
direita se encontrava ocupada por estrutura formada por
múltiplos quistos, cada um deles de dimensões apre
ciáveis, alguns ultrapassando os 2 cm de diâmetro, que
no seu conjunto provocavam desvio moderado do me
diastino para a esquerda. (Figura 2).

Fig. 2 A e B - (20 Caso) - Ecografias (A) às 24 SG e (B) às 37
SG mostrando as imagens quísticas no pulmão direito.

Os quistos aumentaram de volume durante a gravidez,
mas não houve noção de aumento do efeito compressivo
sobre o mediastino. Nunca foram aparentes hidrâmnios
ou derrames. O parto foi programado para as 38 SG, e
após indução nasceu uma criança do sexo masculino
com índice de Apgar 9/10/10 e peso de 3000 gramas.

Durante as primeiras horas de vida apresentava polip
neia moderada e não necessitou de suplemento de oxigé
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nio. À auscultação pulmonar havia diminuição do mur
múrio vesicular à direita.

A radiografia do tórax, mostrou imagem de condensação
envolvendo os dois terços inferiores do hemitórax direito,
com desvio do mediastino para a esquerda (Figura 3).

Fig. 3 - (2° Caso) - Radiogrqfia (1” dia de vida) mostrando
imagens de condensação no campo pulmonar direito.

A TAC torácica confirmou o diagnóstico de malforma
ção quística. (Figura 4)

A intervenção cirúrgica foi programada para o 8°
dia de vida. Durante este período esteve sempre
bem.

Fig. 4 - (2° Caso) - TAC Torácica (3° dia) evidenciando ima
gens quísticas de conteúdo hidm-aéreo.

A radiografia do tórax ao 8° dia, mostrava imagens de
aspecto bolhoso, com desvio do mediastino para a
esquerda. (Figura 5).

Na intervenção cirúrgica foi efectuada lobectomia do
lobo médio.

No pós-operatório necessitou de apoio ventilatório
cerca de 24 horas.

O exame anatomopatológico revelou:
Peça de pneumectotnia lobar com 6 x 5 cm de

diâmetro, mostrando em corte múltiplas formações quís

ficas, co,n revestimento de epitélio cúbico e cilíndrico,
por vezes ciliado, por vezes com segmentos de destrui

ção do mesmo, a tnostrar transformação adenomnato ide.
Teve alta para o domicilio ao 7° dia de pós-operatório.
Aos dois meses de idade encontrava-se bem e apresen

tava boa evolução estaturo-ponderal.

Fig. 5 - (2° Caso) - Radiografia ao 8° dias de vida, evidencian
do acumulação de ar mias formações quísticas, desvio e com
pressão do mediastino.

DISCUSSÃO
A MAQCP é uma malformação passível de diagnósti

co pré-natal. Pode ser constituída por quistos de grandes
dimensões ou pequenos quistos.

Stocker et al em 1978 classificaram esta malformação
em três classes patológicas2’9:

Tipo 1- quistos > 1 cm, com epitélio ciliado, paredes
finas, alvéolos imaturos com algum músculo liso.

Tipo 2- quistos < 1 cm, com epitélio cilíndrico e cúbi
co e algumas faixas de tecido muscular liso.

Tipo 3- quistos múltiplos, com < 0,5 cm, epitélio cúbi
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co e ausência músculo liso
Os tipos 1 e 2 representam cerca de 90% dos casos. O

tipo 3 tem pior prognóstico.
Os quistos macroscópicos (tipo 1 e 2 de Stocker) no

exame ecográfico traduzem-se por imagens econegativas
e o diagnóstico diferencial deverá ser feito com a hérnia
diafragmática, quisto broncogénico e sequestro com con
teúdo liquido. Os quistos microscópicos (tipo 3)
traduzem-se por imagens hiperecogénicas, devendo o
diagnóstico diferencial ser feito com o sequestro pul
monar ou outras malformações sólidas ou tumorais raras.

A idade em que é possível o diagnóstico pré-natal é
muito variável, com casos diagnosticados às 18 semanas,
outras às 371-4

Durante a gravidez, os quistos podem gradualmente
aumentar, estabilizar, diminuir ou mesmo desaparecer”3.

Na avaliação pré-natal são considerados factores de
mau prognóstico a bilateralidade, grandes dimensões da
malformação, hidrâmnios, anasarca ou outras malfor
mações associadas. As mortes fetais estão habitualmente
relacionadas com a anasarca’~

Não havendo sinais de complicações (hidrâmnios, der
rames, anasarca), a gravidez poderá evoluir até termo. O
parto deve ser programado para local onde seja possível
prestar cuidados diferenciados, pela eventual necessi
dade de ventilação do recém-nascido.

Alguns autores defendem e apresentam bons resulta
dos, com o tratamento in-útero por punção e drenagem
dos quistos, (tentando evitar a hipoplasia pulmonar e ou
tras complicações). Contudo a maior parte dos autores
defendem esta prática, apenas nos casos em que são já
evidentes as complicações”7.

O primeiro caso clínico foi o 1~ caso de MAQCP diag
nosticado na Maternidade.

A visualização às 27 semanas de imagens econegativas
nos campos pulmonares, sem aparente solução de con
tinuidade do diafragma, permitiu suspeitar deste diag
nóstico, embora não tivesse sido completamente excluí
da a hipótese de hérnia diafragmática, certamente por
falta de experiência anterior.

No 2° caso o diagnóstico além de mais precoce não
deixou grandes dúvidas.

Após o parto, a radiografia do tórax pode ser suficiente
para confirmar o diagnóstico, mas a TAC para além da
visualização das formações quísticas, permite precisar a
sua localização e extensão.

A existência de comunicação entre as formações quís
ticas e alguns bronquiolos, permite a perda de líquido e a
acumulação de ar no seu interior, com risco de insufi
ciência respiratória por compressão do pulmão restante.

As imagens radiológicas que inicialmente se apresentam
como condensações, surgem com aspecto bolhoso, tal
como aconteceu com os nossos casos.

No 2° caso, a acumulação de ar e a progressiva com
pressão do pulmão adjacente e mediastino, bem documen
tados nos exames radiográficos, levam a crer que esta cri
ança rapidamente poderia entrar em insuficiência respi
ratória, se não tivesse submetido a intervenção cirúrgica.

A ressecção cirúrgica da parte afectada, o mais precoce
possível, é o tratamento mais defendido, com o objecti
vo de evitar infecções recorrentes ou insuficiência respi
ratória2’6’10. O prognóstico é habitualmente bom.

O bom estado geral dos recém-nascidos e ausência de
dificuldade respiratória, permitiu não efectuar a inter
venção cirúrgica de urgência, mas programá-la para
alguns dias mais tarde.

Pelo estudo anatomopatológico das peças operatórias e
das suas dimensões, parece-nos que o 1° caso poderá ser
incluído no tipo 2 de Stocker, e o 2° caso sobretudo pelas
dimensões, no tipo 1.

CONCLUSÃO
A MAQCP é urna malformação diagnosticável pela

ecografia pré-natal a partir do 2° trimestre.
Se não existirem sinais de descompensação (derrames

e anasarca), a gravidez poderá evoluir até ao seu termo,
devendo o parto ser programado para local onde haja
equipa de neonatologia com treino em reanimação, seja
possível a prestação de cuidados diferenciados ao recém-
nascido e cirurgia pediátrica.

A excisão cirúrgica precoce da malformação, é a tera
pêutica mais recomendada.

Não havendo complicações pré-natais, o prognóstico é
habitualmente bom.
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