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RESUMO

A malformação adenomatóide quística con-
génita do pulmão corresponde a uma lesão hamar-
tomatosa, facilmente reconhecível pela sua mor-
fologia que permite identificar as três formas
clássicas de Stocker et al (1977): tipos 1, 2 e 3 e
actualmente com possibilidade de se interpretar

ABSTRACT

The cystic adenomatoid malformation of the
lung is an hamartomatous lesion, easily identi-
fiable by its morphology through the applica-
tion of Stocker’s et al (1977) classification (type
1, 2 and 3) and also following the criteria of
Yousem, to understand the five types depend-
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INTRODUÇÃO

A malformação adenomatóide quística con-
génita do pulmão é uma lesão hamartomatosa
rara, caracterizada pela paragem da maturação
normal bronquiolar, resultando em sobrecresci-
mento de estruturas brônquicas, bronquíolos
terminais, sacos alveolares e alvéolos anormais,
de tamanho e/ou distribuição variáveis1, 2.

A etiopatogenia é desconhecida3,4. Têm sido
descritos cromossomas 18 recombinantes5. É cau-
sada por paragem no desenvolvimento pulmonar4.
Alguns autores defendem que resulta de um au-
mento de proliferação e perturbação da apoptose,

demonstrados por elevada expressão de Ki67 e
diminuição de corpos apoptóticos3. Outros refe-
rem um aumento de expressão do gene PDGF-β
e da proteína PDGF-ββ nas MAQ de crescimento
rápido6. Têm sido descritas associações com
outras malformações congénitas do pulmão, no-
meadamente com sequestros pulmonares e quis-
tos broncogénicos, sugerindo origem embrioló-
gica comum7, 8, 9.

Embora rara é a mais frequente das malfor-
mações quísticas10, com menor prevalência após
o 1.º ano de vida e rara nos adultos11. Não existe
predomínio racial1. Há ligeira preferência pelo
sexo masculino12. Não existe definição de locali-

como uma malformação espectral, de acordo com
Yousem (2002), compreendendo cinco tipos,
dependentes do nível a que ocorre a malformação
na árvore tráqueo-broncopulmonar e, assim,
aplicar a designação abrangente de malformação
congénita das vias aéreas pulmonares.

Em 6 casos do arquivo do Serviço de Anatomia
Patológica dos HUC, identificaram-se as três
formas morfológicas de Stocker, as quais foram
estudadas com aplicação do pentacrómico de
Movat, CK 7 e anticorpo anti-TTF 1.

Nos três tipos morfológicos há ausência da rede
elástica alveolar habitual. A CK 7 identifica a
distribuição epitelial, permitindo avaliar a
extensão da lesão inflamatória. O anticorpo anti-
-TTF 1, aparentemente ausente no tipo 3, é
facilmente identificado nos tipos 1 e 2, em relação
com alterações inflamatórias. A ausência de
células identificadas pelo anticorpo anti-TTF1
permitirá chegar até ao tipo 3, esperando-se que
no tipo 4 de Yousem estejam presentes.
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Palavras-chave: pulmão; malformação adenoma-
tóide; malformação das vias aéreas.

ent on the level of malformation in the airway
and lung.

The three morphological types described by
Stocker were identified in 6 cases of the archive
of the Department of Pathology of Coimbra’s
University Hospital, studied morphologically by
the use of Movat´s pentachromic stain and the
application of the antibody anti-CK7 and anti-
body anti-TTF1.

In the three morphological types the elastic
alveolar net is absent. The CK7 identifies the epi-
thelial distribution and is useful to evaluate the
extension of the inflammatory lesion. The anti-
body anti- TTF1, apparently absent in type 3
cases, is easily identified in type 1 and 2 cases and
overexpresssed in inflammatory areas. It seems
that the absence of cells identified by the antibody
anti-TTF1 prevents overdiagnosing of type 4 in
Yousem´s classification of congenital pulmonary
airway malformation (CPAM).
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zação específica mas tende a envolver apenas um
lobo pulmonar1.

Antes do 1.º ano de vida, a apresentação clínica
é geralmente como SDR e, quando diagnosticadas
após o 1.º ano, seguem-se infecções de repetição13.

Podem ainda manifestar-se por hemoptise, pneu-
motórax, piopneumotórax, hemopneumotórax, hi-
pertensão pulmonar, desvios do mediastino, com-
pressão cardíaca e alterações hemodinâmicas 14-19.

A gravidade dos sintomas depende do ta-
manho das lesões e do tamanho dos quistos12.

O diagnóstico pré-natal tornou-se mais fre-
quente com a ecografia e a TAC é útil na avaliação
da regressão 16,20-26. Têm sido descritos casos de
regressão e de diminuição de dimensões das áreas
quísticas1, 16, 26, 27.

As principais complicações são o desenvolvi-
mento de tumores malignos, nomeadamente de
carcinoma bronquioloalveolar, rabdomiossar-
coma e blastoma pulmonar10, 28-35.

Os factores de pior prognóstico são a hidrópsia
fetal e as lesões microquísticas, geralmente in-
compatíveis com a vida devido à ausência de
superfície de troca gasosa alveolar 36, 37.

As classificações morfológicas de Stocker e
Yousem têm valor prognóstico e podem ser
morfologicamente bem caracterizadas38, 39.

MATERIAL E MÉTODOS

Foram seleccionados 6 casos registados nos
últimos 9 anos no Arquivo do Serviço de Anato-
mia Patológica dos HUC que foram estudados
aplicando técnicas histoquímicas (HE, PAS,
elastina e pentacrómico de Movat) e de imuno-his-
toquímica (CK7 e TTF1), para a respectiva carac-
terização morfológica.

RESULTADOS

As idades variaram entre as 25 semanas de
gestação e os 33 anos, sendo assim dois casos

pré-natais e os restantes diagnosticados na ado-
lescência e idade adulta. Três casos foram diag-
nosticados em indivíduos do sexo feminino e três
em indivíduos do sexo masculino.

A localização das lesões foi variável, com
predomínio ligeiro para os lobos superiores. Um
caso interessava os lobos superior e médio
direitos.

Do ponto de vista histológico 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 pôr em evidência células produtoras de
muco, no tipo 1.

O pentacrómico de Movat e a elastina demons-
traram a ausência da rede elástica alveolar ha-
bitual na quase totalidade dos casos, excepto no
caso de tipo 2, de forma focal. A CK7 foi útil na
identificação da distribuição epitelial, sendo
positiva em todos os casos.

O anticorpo anti-TTF1 foi identificado nos tipos
1 e 2 e está aparentemente ausente no tipo 3, onde
a sua expressão foi focal e ténue. A sua expressão
é mais intensa no parênquima com alterações
inflamatórias crónicas (Quadro III) (Figs. 1 e 2).

Não se identificaram outras lesões ou malfor-
mações associadas.

DISCUSSÃO

A malformação adenomatóide quística con-
génita do pulmão apresenta-se sob o ponto de vista
morfológico como um dos 3 tipos descritos, de
acordo com as características dos quistos. O tipo
1 caracteriza-se pela presença de quistos grandes
com 2 a 10 cm de diâmetro, o tipo 2 por quistos
menores (< 1 cm) e o tipo 3 não apresenta quistos1.
Também a ocupação quística do volume de cada
lobo pulmonar é progressiva do tipo 1 ao tipo 3,
neste último sob a forma de pequenas cavidades
substituindo todo o parênquima pulmonar16,38.

Apresentamos casos diagnosticados após o 1.º
ano de vida, o mesmo número em ambos os sexos
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Fig. 1 — Malformação congénita das vias aéreas pulmonares tipo 2 se Stocker/Yousem.
Hematoxilina — Eosina X 100

Fig. 1 — Malformação congénita das vias aéreas pulmonares tipo 2 se Stocker/Yousem. Marcação de células epiteliais
com anticorpo anti-TTF1 X 200
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e houve ligeiro predomínio de localização nos
lobos superiores. Estes casos podem passar
despercebidos devido à sequência de infecções
que destroem a morfologia subjacente.

As características histológicas observadas
estão de acordo com a literatura4, 12, 38, 39.

A aplicação de PAS permitiu identificar a
ausência de células produtoras de muco nos tipos
2 e 3, e a pesquisa de fibras elásticas foi, na quase
totalidade dos casos, negativa. No entanto está
descrita a sua presença no tipo 1.

Embora tenha sido fácil aplicar a classificação
de Stocker aos casos estudados, a classificação
de Yousem é de reter, não só para classificar casos
mais raros, mas também para entender diag-
nósticos diferenciais e a relação com o carcinoma
bronquíolo-alveolar40, 41.

Dado que uma das manifestações clínicas mais
frequentes são as infecções, as malformações
adenomatóides quísticas congénitas do pulmão
podem acompanhar-se de inflamação. A CK7 põe
em evidência o epitélio, permitindo a avaliação
do dano parenquimatoso inflamatório, nomea-
damente o alargamento das paredes quísticas.

A expressão de TTF1 foi ténue e focal no
tipo 3. Assim, a CK7 demonstrou maior utilidade
na identificação do componente epitelial,
nomeadamente na extensão das lesões infla-
matórias. Aparentemente os pneumócitos de tipo
II, caracterizados pela expressão de TTF1, estão
presentes nas malformações congénitas das vias
aéreas, como no parênquima pulmonar normal,
reforçando a classificação de Yousem, seguindo
um espectro, do tipo 0 ao tipo 4, este último
com células alveolares e pneumócitos tipo II
(Quadro IV)39.

CONCLUSÕES

Como regras gerais para a caracterização
morfológica das malformações adenomatóides
quísticas congénitas do pulmão ou malformações
congénitas das vias aéreas pulmonares, podemos
sistematizar:

–  A raridade do diagnóstico na idade adulta
decorre das infecções de repetição que alteram
a morfologia parenquimatosa.

                     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 33 A             LM+SD    1

16425/99  M 16 A   LID    2

18038/01  M 51 A   LIE    1

QUADRO I
Malformação congénita das vias aéreas pulmonares

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=lobo inferior direito.

                     Quistos  Epitélio     Cél muc   Cartil    Elast

 N156/91 Neg Cúbico         Neg        Neg        Neg

 N254/98   Neg Cúbico         Neg        Neg        Neg

 01422/94   Gr        Pseud/C       Neg        Neg        Neg

 14476/96   Gr        Pseud/C       Pos         Neg        Neg

 16425/99   Pq        Cúbico         Neg        Neg        Neg

 18038/01   Gr        Cúbico         Neg        Pos         Neg

QUADRO II
Malformação congénita das vias aéreas pulmonares.

Características morfológicas

Legenda: Neg=negativo; Gr=grandes; Pq=pequenos;
Pseud=pseudoestratificado; C=cilíndrico; Pos=positivo.
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–    O PAS permite identificar as células pro-
dutoras de muco, no revestimento epitelial dos
quistos, no tipo 1 de Stocker.

–  Nos 3 tipos morfológicos de Stocker há
ausência de rede elástica e a sua presença
esporádica não invalida o diagnóstico. Não
está esclarecido se a rede elástica auxilia a
definição do tipo 4 de Yousem.

–  A CK7 identifica a distribuição epitelial,
permitindo avaliar de forma indirecta a exten-
são da lesão inflamatória.

–   O anticorpo anti-TTF1 é facilmente revelado
nos tipos 1 e 2 de Stocker, em relação com as
áreas de alteração inflamatória, está 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.
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