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INTRODUCAO

A malformag¢do adenomatoide quistica con-
génita do pulmao ¢ uma lesdo hamartomatosa
rara, caracterizada pela paragem da maturacao
normal bronquiolar, resultando em sobrecresci-
mento de estruturas bronquicas, bronquiolos
terminais, sacos alveolares ¢ alvéolos anormais,
de tamanho e/ou distribui¢do variaveis':2.

A etiopatogenia é desconhecida®*. Tém sido
descritos cromossomas 18 recombinantes®. E cau-
sada por paragem no desenvolvimento pulmonar®.
Alguns autores defendem que resulta de um au-
mento de proliferagdo e perturbagao da apoptose,
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demonstrados por elevada expressdo de Ki67 e
diminuic¢ao de corpos apoptoticos’. Outros refe-
rem um aumento de expressdo do gene PDGF-f3
e da proteina PDGF-3§ nas MAQ de crescimento
rapido®. Tém sido descritas associagdes com
outras malformagdes congénitas do pulmao, no-
meadamente com sequestros pulmonares e quis-
tos broncogénicos, sugerindo origem embriold-
gica comum’-®°,

Embora rara ¢ a mais frequente das malfor-
magdes quisticas'’, com menor prevaléncia apos
o 1.° ano de vida e rara nos adultos''. Nao existe
predominio racial'. Ha ligeira preferéncia pelo
sexo masculino'?. Nio existe defini¢do de locali-
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zagdo especifica mas tende a envolver apenas um
lobo pulmonar'.

Antes do 1.° ano de vida, a apresentacao clinica
¢ geralmente como SDR e, quando diagnosticadas
ap6s o 1.° ano, seguem-se infecgoes de repetigao’.

Podem ainda manifestar-se por hemoptise, pneu-
motorax, piopneumotorax, hemopneumotorax, hi-
pertensao pulmonar, desvios do mediastino, com-
pressdo cardiaca e alteragdes hemodinamicas '*"°.

A gravidade dos sintomas depende do ta-
manho das lesdes ¢ do tamanho dos quistos!2.

O diagnostico pré-natal tornou-se mais fre-
quente com a ecografia e a TAC é util na avaliagdo
da regressdo '%?%, Tém sido descritos casos de
regressao e de diminui¢ao de dimensdes das areas
quisticas' 162627,

As principais complicagdes sdao o desenvolvi-
mento de tumores malignos, nomeadamente de
carcinoma bronquioloalveolar, rabdomiossar-
coma e blastoma pulmonar!'® 283>,

Os factores de pior progndstico sao a hidropsia
fetal e as lesdes microquisticas, geralmente in-
compativeis com a vida devido a auséncia de
superficie de troca gasosa alveolar 37,

As classificagdes morfologicas de Stocker e
Yousem tém valor prognostico e podem ser
morfologicamente bem caracterizadas® *.

MATERIAL E METODOS

Foram seleccionados 6 casos registados nos
ultimos 9 anos no Arquivo do Servigo de Anato-
mia Patoldgica dos HUC que foram estudados
aplicando técnicas histoquimicas (HE, PAS,
elastina e pentacromico de Movat) e de imuno-his-
toquimica (CK7 e TTF1), para a respectiva carac-
terizagdo morfoldgica.

RESULTADOS

As idades variaram entre as 25 semanas de
gestacdo e os 33 anos, sendo assim dois casos
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pré-natais e os restantes diagnosticados na ado-
lescéncia e idade adulta. Trés casos foram diag-
nosticados em individuos do sexo feminino e trés
em individuos do sexo masculino.

A localizagdo das lesdes foi variavel, com
predominio ligeiro para os lobos superiores. Um
caso interessava os lobos superior e médio
direitos.

Do ponto de vista histoldgico identificaram-
-se 3 casos de tipo 1, 2 de tipo 3 e 1 de tipo 2
(Quadros I e II). A técnica de MacMannus (PAS)
permitiu por em evidéncia células produtoras de
muco, no tipo 1.

O pentacrémico de Movat e a elastina demons-
traram a auséncia da rede elastica alveolar ha-
bitual na quase totalidade dos casos, excepto no
caso de tipo 2, de forma focal. A CK7 foi util na
identificagdo da distribuicao epitelial, sendo
positiva em todos os casos.

O anticorpo anti-TTF1 foi identificado nos tipos
1 e 2 e esta aparentemente ausente no tipo 3, onde
a sua expressao foi focal e ténue. A sua expressao
¢ mais intensa no parénquima com alteragdes
inflamatorias cronicas (Quadro IIT) (Figs. 1 e 2).

Nao se identificaram outras lesdes ou malfor-
magoes associadas.

DISCUSSAO

A malformagdo adenomatoide quistica con-
génita do pulmao apresenta-se sob o ponto de vista
morfologico como um dos 3 tipos descritos, de
acordo com as caracteristicas dos quistos. O tipo
1 caracteriza-se pela presenca de quistos grandes
com 2 a 10 cm de diametro, o tipo 2 por quistos
menores (< 1 cm) e o tipo 3 ndo apresenta quistos’.
Também a ocupagdo quistica do volume de cada
lobo pulmonar ¢ progressiva do tipo 1 ao tipo 3,
neste ultimo sob a forma de pequenas cavidades
substituindo todo o parénquima pulmonar'®,

Apresentamos casos diagnosticados apés o 1.°
ano de vida, 0 mesmo niimero em ambos 0s s€x0s
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Fig. 1 — Malformacao congénita das vias aéreas pulmonares tipo 2 se Stocker/Yousem.
Hematoxilina — Eosina X 100

Fig. 1 — Malformacao congénita das vias aéreas pulmonares tipo 2 se Stocker/Yousem. Marcagéo de células epiteliais
com anticorpo anti-TTF1 X 200
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QUADRO I
Malformacgdo congénita das vias aéreas pulmonares

Sexo Idade Local Tipo
N156/91 F 27 sem LIE 3
N254/98 M 25 sem LSD 3
01422/94 F 18 A LSD 1
14476/96 F 33A LM+SD 1
16425/99 M 16 A LID 2
18038/01 M STA LIE 1

Legenda: F=feminino; M=masculino; sem=semanas; A=anos;
LIE=lobo inferior esquerdo; LSD=lobo superior direito;
LM+SD=lobo médio e superior direitos; LID=Ilobo inferior direito.

e houve ligeiro predominio de localizagdo nos
lobos superiores. Estes casos podem passar
despercebidos devido a sequéncia de infecgoes
que destroem a morfologia subjacente.

As caracteristicas histologicas observadas
estdo de acordo com a literatura* 238 %,

QUADRO II
Malformacéo congénita das vias aéreas pulmonares.
Caracteristicas morfologicas

Quistos Epitélio Cél muc Cartil Elast

N156/91 Neg  Cubico Neg Neg Neg

N254/98 Neg Cubico Neg Neg Neg
01422/94 Gr Pseud/C Neg Neg Neg
14476/96 Gr Pseud/C  Pos Neg Neg
16425/99 Pq Cubico Neg Neg Neg

18038/01 Gr Cubico Neg Pos Neg

Legenda: Neg=negativo; Gr=grandes; Pq=pequenos;
Pseud=pseudoestratificado; C=cilindrico; Pos=positivo.
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A aplicagdo de PAS permitiu identificar a
auséncia de células produtoras de muco nos tipos
2 e 3, e apesquisa de fibras elasticas foi, na quase
totalidade dos casos, negativa. No entanto esta
descrita a sua presenca no tipo 1.

Embora tenha sido facil aplicar a classificacao
de Stocker aos casos estudados, a classificagao
de Yousem ¢ de reter, ndo s6 para classificar casos
mais raros, mas também para entender diag-
nosticos diferenciais e a relagdo com o carcinoma
bronquiolo-alveolar* '

Dado que uma das manifesta¢des clinicas mais
frequentes sdo as infecgdes, as malformagdes
adenomatoides quisticas congénitas do pulmao
podem acompanhar-se de inflamagao. A CK7 poe
em evidéncia o epitélio, permitindo a avaliagdo
do dano parenquimatoso inflamatorio, nomea-
damente o alargamento das paredes quisticas.

A expressao de TTF1 foi ténue e focal no
tipo 3. Assim, a CK7 demonstrou maior utilidade
na identificagcdo do componente epitelial,
nomeadamente na extensdao das lesdes infla-
matorias. Aparentemente os pneumocitos de tipo
I1, caracterizados pela expressdo de TTF1, estao
presentes nas malformagdes congénitas das vias
aéreas, como no parénquima pulmonar normal,
refor¢ando a classificagdo de Yousem, seguindo
um espectro, do tipo 0 ao tipo 4, este ultimo
com células alveolares e pneumocitos tipo II
(Quadro 1V)¥.

CONCLUSOES

Como regras gerais para a caracterizagao
morfologica das malformagdes adenomatdides
quisticas congénitas do pulmao ou malformacdes
congénitas das vias aéreas pulmonares, podemos
sistematizar:

— A raridade do diagndstico na idade adulta
decorre das infec¢des de repeti¢ao que alteram
a morfologia parenquimatosa.
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QUADRO III
Malformacgao congénita das vias aéreas pulmonares. Histoquimica e imuno-histoquimica.

Tipo PAS Movat Elastina CK7 TTF1
N156/91 3 Neg Neg Neg Pos  Pos/Neg
N254/98 3 Neg Neg Neg Pos  Pos/Neg
01422/94 1 Neg Neg Neg Pos  Pos
14476/96 1 Pos Neg Neg Pos  Pos/Neg
16425/99 2 Neg Neg Pos Pos  Pos
18038/01 1 Neg Neg Neg Pos  Pos

Legenda: Neg=negativo/ausente; Pos=positivo/presente.

QUADRO IV
Malformacéo congénita das vias aéreas pulmonares.
Classifica¢do de Yousem

— O anticorpo anti-TTF1 ¢ facilmente revelado
nos tipos 1 e 2 de Stocker, em relagdo com as
areas de alteracdo inflamatoéria, esta ausente
no tipo 3 de Stocker e questiona-se se células
identificadas por aquele anticorpo permitem
distinguir o tipo 0 do tipo 4 de Yousem.

Tipo 0 — Traqueobronquica

Tipo 1 — Bronquica/Bronquiolar

Tipo 2 — Bronquiolar

Tipo 3 — Bronquiolar/Ductos alveolares
Tipo 4 — Acinar distal
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