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Resumo Abstract

Introdugio: O espectro clinico da malformacdo ade-  Background: The clinical spectrum of congenital
nomatdide cistica pulmonar congénita (MACPC) va-  cystic adenomatoid malformation of the lung
ria desde lesoes assintomaticas e dificuldade respira-  (CCAML) ranges from asymptomatic lesions to neo-

toria no recém-nascido a hidrépsia fetal. natal respiratory distress and hydrops fetalis.
Objectivos: Avaliacao da casuistica de MACPC, real-  Aim: To review our experience with CCAML, em-
cando a historia natural, tratamento e evolugao. phasising natural history, management and out-

Material e métodos: Analise retrospectiva dos pro-  come.
cessos clinicos de todos os recém-nascidos com o diag- ~ Material and methods: A retrospective chart re-
néstico de MACPC, admitidos nas unidades de cui- view of all CCAML-diagnosed neonates admitted
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dados intensivos neonatais de cinco centros terciarios
do Norte de Portugal, entre 1996 e 2005.
Resultados: Foram identificados 15 recém-nasci-
dos, 9F/6M, peso ao nascimento 3100 g (645-3975),
idade gestacional de 38 semanas (24-40). A incidén-
cia de MACPC foi de 1:9300 nascimentos. Onze
(73%) recém-nascidos apresentaram diagnostico
pré-natal de lesdio pulmonar cistica pelas 22 sema-
nas (19-30). Esta ocorreu no hemitorax direito em
seis (40%) casos e no lado esquerdo em 9 (60%).
Foi documentada regressao 7z utero da lesio em dois
casos. Foi necessaria intervengao ante-natal (pleu-
rocentese ¢ colocacio de detivacio toraco-amnio-
tica) num feto com hidrépsia fetal. Ao nascimento,
cinco recém-nascidos apresentaram radiografia de
torax dentro da normalidade, sendo a tomografia
axial computorizada diagnostica da lesao. Trés (20%)
recém-nascidos tornaram-se sintomaticos durante
o perfodo neonatal (dificuldade respiratéria) e um
(7%) apds o periodo neonatal (pneumotédrax espon-
taneo). Dois (13%) faleceram. Seis (40%) doentes
foram submetidos a toracotomia e exérese da le-
sao. O estudo anatomopatologico demonstrou acha-
dos definitivos de MACPC (classificacdao de Stoker:
tipo I = 4; tipo II = 1; tipo 1II = 2). Oito (53%)
criangas mantiveram-se assintomaticas e permane-
cem em vigilancia clinica.

Conclusées: A MACPC com diagnéstico pré-natal
tem bom prognodstico na auséncia de sofrimento fe-
tal; uma radiografia de torax sem alteracGes ao nasci-
mento nao exclui MACPC; o tratamento da lesio as-
sintomatica é controverso; a cirurgia esta indicada
devido a baixa morbilidade e possibilidade de preven-
¢ao de complicagoes tardias, como a degenerescéncia

maligna.

Rev Port Pneumol 2007; XIII (4): 511-523

to the neonatal intensive care units of five tertiary
medical centres in the north of Portugal between
1996 and 2005.

Results: Fifteen neonates with CCAML were iden-
tified, 9F/6M, birth weight 3100 g (645-3975), ges-
tational age 38 weeks (24-40). The incidence of
CCAML was 1: 9300 births. There were 11 (73%)
cases of cystic lung lesion diagnosed during preg-
nancy, median age 22 weeks (19-30). The lesion was
right sided in six (40%) and left sided in nine (60%)
cases. In utero spontaneous regression of the lesion
was observed in two cases. Antenatal intervention
(pleurocentesis and thoracoamniotic shunting) was
performed in one foetus with impending hydrops.
Normal lung radiographic findings at birth were
present in five cases, with an abnormal CT scan.
Three (20%) neonates became symptomatic during
the neonatal period (respiratory distress) and one
(70%) after the neonatal period (spontaneous pneu-
mothorax). Two neonates (13%) died. Six (40%) pa-
tients underwent thoracotomy and appropriate ex-
cisional surgery. Histological examination showed
definitive features of CCAML (Stocker classifica-
tion: type I = 4; type II = 1; type 1II = 2). Eight
(53%) patients remain asymptomatic and did not
undergo surgery.

Conclusions: Antenatally diagnosed CCAML has a
good prognosis in the absence of severe foetal dis-
tress; normal radiographic findings at birth do not rule
out CCAML,; treatment of asymptomatic CCAML is
controversial; surgery may be advocated because of
its low morbidity and the prevention of late compli-
cations such as malignancy.

Rev Port Pneumol 2007; XIII (4): 495-523

Key-words: Congenital, cystic adenomatoid malfor-

mation.
Palavras-chave: Congénito, malformacao adenoma-
toide cistica.
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Introducéio

A malformagio adenomatéide cistica pulmonar
congénita (MACPC) é uma anomalia do desen-
volvimento pulmonar e foi desctita como uma
entidade clinica distinta em 1949, por Ch’in e
Tang,' Kwittken e Reiner sumarizaram, pela pti-
meira vez, em 1962, os critérios microscopicos
usados na sua definicao.? Em 1973, foram reco-
nhecidas trés variedades: cistica, intermédia e
solida’, que Stoker recomendou se denominas-
sem tipos 1,2 e 3. Em 1977, Stocker e colabora-
dores propuseram uma classificagio mais alar-
gada, incluindo os tipos 0 e 4, baseada em critérios
clinicos, mactoscopicos e microscopicos.* Des-
de 2002, de acordo com Yousem®, podemos in-
terpretar esta anomalia como uma malforma-
¢ao espectral, compreendendo cinco tipos,
dependentes do nivel a que ocorre na arvore
traqueo-broncopulmonar (tipo 0 — traqueo-
bronquica; tipo 1 —bronquica / bronquiolar; tipo
2 — bronquiolar; tipo 3 — bronquiolar / ductos
alveolares; tipo 4 — acinar distal) e, assim, aplicar
a designacgdo abrangente de malformacao con-
génita das vias aéreas pulmonares.®

Desde o inicio dos anos 80, com a utilizagao da
ecografia pré-natal, tem sido possivel diagnosti-
car e documentar a progressao da MACPC i
utere, bem como otientar o nascimento para cen-
tros com cuidados perinatais diferenciados.
Este estudo teve por objectivo avaliar a expericn-
cia de cinco unidades de cuidados intensivos neo-
natais, salientando a histétia natural, o tratamento
e a evolucio de recém-nascidos com MACPC.

Material e métodos

Foi efectuada a andlise retrospectiva dos proces-
sos clinicos de recém-nascidos e respectivas maes,
admitidos em cinco centros hospitalares com
cuidados perinatais diferenciados (Hospital de
Sao Joao, Hospital Geral de Santo Anténio,
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Introduction

Congenital cystic adenomatoid malformation
of the lung (CCAML) is a pulmonary growth
anomaly which was described as a distinct
clinical entity in 1949 by Ch‘in and Tang.'
Kwittken and Reiner were the first to sum-
marise (1962) the microscopic criteria used
in defining CCAML.? Three vatieties were
recognised in 1973: cystic, intermediate and
solid,® which Stocker recommended be clas-
sified as types 1, 2 and 3. In 1977, Stocker ez
al proposed a wider classification of types
0-4 based on clinical, macroscopic and mi-
croscopic criteria.* Following Yousem
(2002),” this abnormality has been interpre-
ted as a multi-spectral malformation consi-
sting of five types, depending on the part of
the tracheo-broncho-pulmonary tree at
which it onsets. The designation of conge-
nital malformation of the lung is applied as
follows.® Type 0 is tracheobronchic; type 1,
bronchic / bronchiolar; type 2, bronchiolar;
type 3, bronchiolar / alveolar ducts; type 4,
distal acinar.

The use of antenatal scans since the begin-
ning of the 1980s has made it possible to
diagnose and chart the 7z #tero development
of CCAML and ensure the birth takes place
in specialist neonatal care units.

The aim of this study was to review our expe-
rience with five neonatal intensive care units,
emphasising the natural history, management
and outcome of neonates with CCAML.

Material and methods

We undertook a retrospective review of the
files of all CCAML-diagnosed neonates and
their mothers admitted to the specialised
neonatal intensive care units of five tertia-
ry medical centres (Hospital de Sao Joao,
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Hospital Pedro Hispano, Centro Hospitalar de
Vila Nova de Gaia e Maternidade Juilio Dinis),
do Norte do pais, entre 1996 e 2005.

Foram colhidos dados relativos a gestacao,
ao diagnéstico pré-natal e/ou pds-natal de
MACPC, localizagao, volume, tipo, progres-
sao da lesdo, existéncia de anomalias congé-
nitas associadas, clinica, tratamento e evolu-
¢io dos recém-nascidos.

As lesoes foram classificadas de acordo com os
ctitérios propostos por Stocker™: Tipo 0 —aspec-
to solido, com vias aéreas tipo broénquico con-
tendo cartilagem, musculo liso e glandulas, se-
parados por abundante tecido mesenquimatoso;
tipo I — aspecto cistico, com um ou mdltiplos
grandes cistos (> 2 cm de didmetro) revestidos
por epitélio ciliado colunar pseudoestratificado
com células produtoras de muco; tipo IT — as-
pecto espongiforme, com multiplos cistos pe-
quenos (< 1 cm de diametro) revestidos por
epitélio colunar ou cubdide ciliado; tipo III —
aspecto solido, massa de pequenos cistos (< 0,5
cm de diametro) revestidos de epitélio cuboide;
tipo IV — aspecto cistico, com grandes cistos
(até 10 cm) revestidos por epitélio achatado so-
bre tecido mesenquimatoso laxo.

Resultados

Foram identificados 15 recém-nascidos, nove do
sexo feminino, seis do sexo masculino, com a
mediana do peso ao nascimento nos 3100 g (645-
-3975) e da idade gestacional nas 38 semanas
(24-40). A distribuicao do numero de casos por
centro foi a seguinte: Hospital de Sao Jodo = 4;
Hospital Geral de Santo Anténio = 37; Centro
Hospitalar de Vila Nova de Gaia = 4; Hospital
Pedro Hispano = 1; Maternidade Julio Dinis = 3.
Estima-se uma frequéncia de 14 000 partos
por ano no conjunto dos cinco centros hos-
pitalares onde foi efectuado este estudo, o
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Hospital Geral de Santo Anténio, Hospital
Pedro Hispano, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia e Maternidade Julio Dinis) in
the north of Portugal between 1996 and
2005. We collected data on gestation, ante-
natal and/or post-natal CCAML diagnoses,
location, size, type, progression of lesion,
the existence of associated congenital ab-
normalities, clinical and neonate treatment
and development.

The lesions were classified using the Stocker
criteria®. Type 0 has a solid appearance,
with bronchial type airways containing car-
tilage, smooth and glandular muscle, se-
parated by abundant mesenchymatous tis-
sue. Type I has a cystic appearance with
one or more large cysts (> 2 cm in diame-
ter) overlaid with pseudostratified colum-
nar ciliated epithelium with mucous pro-
ducing cells. Type II has a spongiform
appearance with multiple small cysts (< 1
cm in diameter) overlaid with columnar
epithelium or ciliated cuboidal epithelium.
Type III has a solid appearance and is a
mass of small cysts (< 0.5 cm in diameter)
overlaid with cuboidal epithelium. Type
IV has a cystic appearance with large cysts
(up to 10 cm) overlaid with flat epithelium
on loose mesenchymatous tissue.

Results

Fifteen neonates, nine female, six male,
median birth weight 3100 g (645-3975) and
gestational age 38 weeks (24-40) were iden-
tified. The cases were distributed among the
medical centres as follows: Hospital de Sdo
Jodo = 4; Hospital Geral de Santo Anténio
= 37; Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia
= 4; Hospital Pedro Hispano = 1; Materni-
dade Julio Dinis = 3.
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que confere uma incidéncia aproximada de
MACPC de 1: 9300 nascimentos.

Onze (73%) recém-nascidos apresentaram
diagnéstico pré-natal de lesao pulmonar cisti-
ca pelas 22 semanas (19-30). Esta ocorreu no
lado direito em seis (40%) casos e no lado es-
querdo em 9 (60%). Foi documentada regres-
sao #n utero da lesio em dois (13%) casos. Foi
necessaria intervengao ante-natal (pleurocen-
tese e colocagio de derivagio toraco-amnibtica)
num feto com hidropsia fetal. (Quadro I)

Ao nascimento, cinco (33%) recém-nascidos
apresentaram radiografia de torax dentro da
normalidade, sendo a tomografia axial com-
putorizada diagnostica da lesao.

Trés (20%) recém-nascidos tornaram-se sin-
tomaticos durante o periodo neonatal (difi-
culdade respiratéria) e um apds o periodo
neonatal (pneumotérax espontineo). Dois
(13%) faleceram durante o periodo neonatal.
(Quadro II)

Seis (40%) doentes foram submetidos a to-
racotomia e exérese da lesdo. O estudo ana-
tomopatolégico demonstrou achados defi-
nitivos de MACPC (Stoker: tipo I = 4; tipo
II = 1; tipo III = 2). Oito (53%) criangas
mantiveram-se assintomaticas e permanecem
em vigilancia clinica. (Quadro II)

Discussao

Este estudo consiste numa avaliacio de 15
casos clinicos de MACPC observados num
periodo de 10 anos, em cinco unidades de
cuidados intensivos neonatais.

Onze (73%) recém-nascidos apresentaram
diagnostico ecografico pré-natal. A deteccdo
pré-natal permite uma melhor avaliagao fe-
tal, incluindo o rastreio de outras anomalias
congénitas e/ou cromossdémicas associadas.
Permite também informar os pais e orientar

REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA

There was a birthrate of 14,000 per year
among the five hospitals involved in the
study, meaning the CCAML rate was approx.
1: 9300 births.

Eleven (73%) neonates had an antenatal
diagnosis of cystic lung lesion by 22
weeks (19-30). The lesion was right sided
in six cases (40%) and left sided in 9
(60%). In utero spontaneous regression of
the lesion was observed in two cases
(13%). Antenatal intervention (pleurocen-
tesis and thoracoamniotic shunting) was
performed in one foetus with impending
hydrops (Table I).

Normal lung radiographic findings at birth
were present in five neonates (33%), with an
abnormal CT scan.

Three (20%) neonates became symptomatic
during the neonatal period (respiratory dis-
tress) and one after the neonatal period
(spontaneous pneumothorax). Two neonates
(13%) died (Table II).

Six (40%) patients underwent thoracotomy
and lesion excision. Histological examination
showed definitive features of CCAML
(Stocker classification: type I = 4; type 11 =
1; type 111 = 2). Eight (53%) patients remain
asymptomatic and did not undergo surgery

(Table II).

Discussion
This study evaluated 15 clinical cases of
CCAML observed in five neonatal intensive
care units over a 10 year period.

Eleven (73%) neonates had an antenatal
scan diagnosis. Antenatal detection allows
a better foetal evaluation, including detec-
tion of other associated congenital and/
or chromosomic abnormalities. It also al-
lows physicians to inform parents and en-

Vol XllIl N.24 Julho/Agosto 2007
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Quadro | — Dados obstétricos da amostra estudada

Gustavo Rocha, Paula Cristina Fernandes, Elisa Proenga, Conceigdo Quintas, Teresa Martins, Inés Azevedo, Hercilia Guimaraes

N.2 IG Localizacao Volume Outras
Doente Sexo DPN IG PN da MACPC da MACPC Evolucéo altera.goes Parto
associadas
hidrépsia, desvio
aumento do mediastino,

1 M 16 38 3650 LSE, LIE grande progressivo  toracocentese, C
derivagdo
pleuroamniética

2 M 23 24 645 LSE, LIE grande estavel desvio o E
do mediastino

3 F - 39 3810 LSE grande estavel hidramnios C

4 M 19 39 2960 LID pequeno estavel - C

5 M 23 38 3100 LID pequeno estavel - E

6 F 22 38 3260 LID grande estavel desvio . E
do mediastino

7 M 23 39 2750  LSELIE grande fegressdo  desvio E

in utero do mediastino

8 F 19 39 2660  LSE LIE grande fegressao  desvio E

in utero do mediastino E

9 F 30 37 3095 LID médio estavel - C

10 F - 35 2460 LSD, LMD médio estavel - C

11 F - 37 3590 LSE médio estavel - E

12 F 30 39 3200 LIE grande estavel SV E
do mediastino

13 F 20 40 3440 LIE pequeno estavel - E

14 F 21 37 3975 LSE pequeno estavel - E

15 M - 36 3010 LID médio estavel - E

C - cesariana; DPN - diagndstico pré-natal; E - eutdcico; F — feminino; IG — idade gestacional (semanas); LID — lobo inferior direito;
LIE - lobo inferior esquerdo; LSD - lobo superior direito; LSE — lobo superior esquerdo; LMD — lobo médio direito; M — masculino;

PN - peso ao nascimento (g)

o nascimento para um centro com cuidados
perinatais diferenciados.

O diagnoéstico de MACPC torna-se, frequen-
temente, dificil a0 nascimento, uma vez que
a maioria das lesGes sao assintomaticas, o que
realca o interesse do diagnéstico pré-natal.
A apresentacao clinica mais frequente ¢ a di-

ficuldade respiratotia no recém-nascido,” "’ que

REVISTA PORTUGUESA

sure the birth takes place in a specialist
neonate care unit.

Diagnosis of CCAML at birth is frequently
difficult as the majority of lesions are asymp-
tomatic, placing greater weight on antenatal
diagnosis.

The most common clinical presentation is
respiratory distress in neonates,”'” and this
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Table | - Obstetric data in our study population

. . . Other
Patient GA Location Size . ) .
ne Gender AND GA BW of CCANL of CCANL Evolution assomatle.d Birth
abnormalities
oedema,
roaressive mediastinal shift,
1 M 16 38 3650 LSL, LIL large p. g thoracentesis, C
increase L
pleuroamniotic
shunt
2 M 23 24 645  LSLLIL large stable mei's;:'”a' E
3 F - 39 3810 LSL large stable hydramnios C
4 M 19 39 2960 RIL small stable -
5 M 23 38 3100 RIL small stable - E
6 F 22 38 3260 RIL large stable me‘l';‘;t“”a' E
7 M 23 39 2750 LSLLL large MU0 edastinal shift
regression
8 F 19 39 2660  LSL LIL large nUtero o fatinal shift
regression
9 F 30 37 3095 RIL medium stable - C
10 F - 35 2460 RSL, LMD medium stable -
11 F - 37 3590 LSL medium stable - E
12 F 30 39 3200 LIL large stable mei’;‘;t“”a' E
13 F 20 40 3440 LIL small stable - E
14 F 21 37 3975 LSL small stable - E
15 M - 36 3010 RIL medium stable - E

C - caesarean; AND - antenatal diagnosis; E — eutocic; F — female; GA — gestational age (weeks); RIL — right inferior lobe;
LIL - left inferior lobe; RSL — right superior lobe; LSL — left superior lobe; RML — right middle lobe; M — male; BW - birth weight (g)

ocorreu em 20% dos casos, neste estudo. O
pneumotdrax espontaneo foi a forma de apre-
sentacio no caso n.° 3 deste estudo®, facto ja
desctito, antetiormente, por outros autores.*’
A radiografia de torax, neste estudo, teve um
valor limitado, ndo apresentando alteragoes
em cinco (33%) casos. Apesar de poder ser
normal nos doentes com MACPC a radio-

REVISTA PORTUGUESA DE

was seen in 20% of the cases we studied.
Spontaneous pneumothorax, the form of
presentation in case n.° 3 in our study”, has
been documented in the literature.®’

Chest CT scan had a limited use in this
study as five cases (33%) had no abnor-
malities. While there could be normal ra-
diographic findings in CCAML patients,

Vol XllIl N.24 Julho/Agosto 2007
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Quadro Il - Descri¢éo clinica e evolugéo
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Q
Radiografia TAC Clinica Tratamento  Histologia Evolugédo |dade
doente actual
1 “cisto’  tipo | SDR crurgia fipo | dbito D20 -
ao nascimento D1
2 negativa tipo Il SD_R nao t|p9 ”! obito D2 -
ao nascimento (autdpsia)
) I lesdes cisticas
3 “cisto” tipo | preumotorax grurgia tipo | residuais 6 anos
P D36 D40 P slauas,
assintomatico
4 “cisto” tipo Il assintomatico grurgia tipo Il assintomatico 4 anos
aos 11 meses
5 negativa tipo Il assintomatico vigilancia - assintomatico 12 meses
6 negativa tipo Il assintomético C'g;i'a tipo Il assintomatico 5 anos
7 negativa tipo I assintomatico vigilancia - assintomatico 12 meses
8 negativa tipo Il assintomatico vigilancia - assintomatico 2 anos
9 “cisto” tipo | assintomatico vigilancia - assintomatico 3 meses
10 “cisto” tipo | assintomatico vigilancia - assintomatico 4 anos
1 “cisto” tipo | assintomatico vigilancia - assintomatico 16 meses
12 “cisto” tipo | SDR D15 cirurgia D15 tipo | assintomatico 18 meses
13 “cisto” tipo | assintomatico vigilancia - assintomatico 18 meses
14 “massa’ tipo Il assintomatico vigilancia - assintomatico 9 meses
15 “cisto” tipo | assintomatico girurgia tipo | assintomatico 4 anos
aos 3 meses

D - dia de vida; TAC - tomografia axial computorizada; SDR - sinais de dificuldade respiratéria

grafia de térax deve ser realizada, pois pode
revelar alteragdes, principalmente nas lesoes
volumosas, incluindo desvio do mediastino
e efeito de massa sobre o hemidiafragma ip-
silateral.” A tomografia axial computotiza-
da permite confirmar o diagnéstico, bem
como detectar alteracOes associadas e avaliar
a extensio anatdémica da lesio.'*"

Os diagnosticos diferenciais de uma lesao to-
racica cistica ou multicistica, num recém-
-nascido, incluem o cisto broncogénico, o
enfisema lobar congénito, o sequestro pulmo-

PORTUGUESA

chest CT scan should still be carried out
as it can show abnormalities, principally
in the bulky lesions. These can include
mediastinal shift and mass effect on the
hemidiaphragm ipsilateral."! CT scans can
confirm diagnosis, detect associated abnor-
malities and evaluate the anatomical extent
of the lesion.!>!?

Difterential diagnoses of cystic or multicystic
thoracic lesions in a neonate include bron-
chogenic cyst, congenital lobar emphysema,
pulmonary sequestration, congenital dia-
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Table Il - Clinical description and evolution

Pa:gnt Radiography  CT Clinical Treatment Histology Evolution Cl:;:m
1 “cys* typel  SRDatbirth S“gfry type | died D20 -
2 negatve typelll  SRD atbirth no type Il died D2 -
(autopsy)
residual
3 doyst’ woe | pneumothorax surgery woe | fic lesi 6
cys ype D36 D40 ype cystic e3|on§, years
asymptomatic
P ' surgery ,
4 cyst type Il asymptomatic type I asymptomatic 4 years
Y yp ymp I at 11 months yp ymp ! Y
5 negative type Il asymptomatic monitoring - asymptomatic 12 months
6 negative type Il asymptomatic surgery D14 type Ill asymptomatic 5 years
7 negative type Il asymptomatic monitoring - asymptomatic 12 months
8 negative type Il asymptomatic monitoring - asymptomatic 2 years
9 “cyst” type | asymptomatic monitoring - asymptomatic 3 months
10 “cyst” type | asymptomatic monitoring - asymptomatic 4 years
1 “cyst” type | asymptomatic monitoring - asymptomatic 16 months
12 “cyst” type | SRD D15 suDrgizry type | asymptomatic 18 months
13 “cyst” type | asymptomatic monitoring - asymptomatic 18 months
14 “mass” type I asymptomatic monitoring - asymptomatic 9 months
P ) surgery .
1 | I 4
5 cyst type asymptomatic at 3 months type asymptomatic years

D - day of life; CT — computerised axial tomography; SRD — signs of respiratory distress

nar, a hérnia diafragmatica congénita e mas-
sas mediastinicas, como o neuroblastoma.'*"
Nio existe um tratamento especifico para a
MACPC. Os antibiéticos estao indicados nos
casos complicados com pneumonia. O supor-
te respiratorio pode ser necessatio, desde o
oxigénio suplementar a ventilagdio mecanica.
Pode, também, ser preciso proceder a trata-
mento médico da hipertensiao pulmonar pet-
sistente que pode complicar a MACPC."
Foram ja descritos varios casos de regressio
da lesio in utero.”

REVISTA

PORTUGUESA DE

phragmatic hernia and mediastinal masses
such as neuroblastoma.'*"

There is no specific treatment for CCAML.
Antibiotics are recommended in cases with
pneumonia complications. Respiratory sup-
port ranging from supplementary oxygen to
mechanical ventilation may be necessary.
Medical treatment of persistent pulmonary
hypertension which could complicate the
CCAML could also be necessary."*

Medical literature has desctibed several cases of
in utero spontaneous regtression of the lesion.”
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A idade média

de aparecimento

de carcinoma
bronquioloalveolar
associado a MACPC
é de cerca de 27 anos

A idade média do
aparecimento de
tumores
mesenquimatosos,
nomeadamente de
rabdomiossarcoma, é
de cerca de 2,5 anos
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A cirurgia fetal é efectuada em raros centros,
pois implica uma técnica altamente especializa-
da. A principal indicacio para cirurgia fetal ¢ a
presenca de hidrépsia; no entanto, a colocagao
de drenagem pleuroamnidtica pode ser uma al-
ternativa eficaz.” A resseccio pos-natal da MA-
CPC ¢é recomendada pela maiotia dos autores,
pois permite evitar complicagdes directas, como
infec¢bes recorrentes e pneumotorax e também
o potencial de degenerescéncia maligna na vida
futura.'® De facto, varios casos de carcinoma
bronquioloalveolar e de rabdomiossarcoma fo-
ram desctitos associados a MACPC, alguns de
aparecimento em idade pediatrica.”™"® A idade
média de aparecimento de carcinoma bronqui-
oloalveolar associado a MACPC ¢ de cerca de

1819 e todos os casos desctitos ocorre-

27 anos
ram em associagio a MACPC tipo I
A idade média do aparecimento de tumores
mesenquimatosos, nomeadamente de rabdo-
miossarcoma, ¢ de cerca de 2,5 anos.'®

Neste estudo, oito (53%) criangas, assinto-
maticas, ainda nao efectuaram cirurgia e
mantém-se em vigilancia clinica.

E geralmente aceite que as lesGes sintomati-
cas devem ser ressecadas na altura do diag-
nostico, de modo a evitar infeccdes recor-
rentes e compromisso respiratério.’”® O
tratamento da MACPC assintomatica esta
menos bem definido. Alguns autores man-
tém vigilancia clinica, devendo informar os
pais da crianca afectada do risco de infec-
¢Oes e de degenerescéncia maligna. Nestes
casos, a resseccao deve ser efectuada se a le-
sdo se torna sintomatica ou se um compo-
nente solido se desenvolve numa lesao ante-
riormente puramente cistica. Contudo, o
facto de ja terem sido descritas lesGes neo-
plasicas em lesoes de MACPC assintomati-
cas justifica a atitude de ressec¢do imediata-
mente apés o diagndstico. A lobectomia

PORTUGUESA

D E

Antenatal intervention is rarely per-
formed as it requires a highly specialised
technique. The main indication for ante-
natal intervention is impending hydrops
but putting a pleuro-amniotic drain in
place can be an effective alternative.” Post-
-natal excision of CCAML is recommen-
ded by the greater part of authors as it
avoids direct complications such as recur-
rent infections, pneumothorax and poten-
tial future malignancies. '°Several cases of
CCAMIL-associated bronchoalveolar cat-
cinoma and rhabdomyosarcoma have
been described, some onsetting in pae-
diatric age.'”" Mean age for onset of
CCAML-associated bronchoalveolar cat-

18,19 and

cinoma is approx. 27 years olc
every documented case onset with type I
CCAML. Mean age for onset of mesen-
chymatous tumours, particularly rhab-
domyosarcoma, is approx. 2.5 years old."
In our study eight (53%) children, asympto-
matic, had not undergone surgery and were
being clinically monitored.

It is generally accepted that symptomatic
lesions should be excised at diagnosis to
avoid recurrent infections and respiratory
distress'®. Treatment of asymptomatic
CCAML is less well defined. Some authors
defend clinical monitoring, informing pa-
rents of the affected child of the risk of
infection and malignancy. In these cases, ex-
cision should be performed if the lesion
becomes symptomatic or if a solid compo-
nent develops in a lesion which was pre-
viously purely cystic. All in all, the fact that
cancerous lesions have been seen in asymp-
tomatic CCAML lesions justifies excision
immediately at diagnosis. Elective lobecto-
my is probably the gold standard treatment,
even for asymptomatic lesions."
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electiva é provavelmente o tratamento de es-
colha, mesmo nas lesdes assintomaticas.'®
ApOs ressec¢ao cirurgica da lesdo, a fun¢ao
pulmonar a longo prazo é geralmente boa,”
apesar de anomalias #zznor na radiografia de to-
rax, como desvio do mediastino e hiperinsufla-
¢ao lobar compensatéria. A boa evolugao pode
ser explicada pela compensagdo funcional a
medida que novos 4acinos e alvéolos surgem
até ao quinto ano de vida.*** De facto, a ptinci-
pal complicagao tardia é a MACPC “residual”,
composta por microcistos que nao sao detec-
tados na tomografia inicial, bem como na pri-
meira toracotomia. Estes cistos expandem se-
cundariamente ¢ podem ser revelados em
radiografias de controlo (como no caso n.° 3)
e podem causar infecgdes recorrentes e pneu-
motorax. Alguns autores preferem lobectomias
a segmentectomias mais conservadoras, para
diminuir o fisco de recorréncia’.

Este estudo nao nos permite concluir acerca
dos classicos factores pré-natais de mau prog-
néstico (formas bilaterais, desvio do mediasti-
no, hidrépsia fetal, poliidramnios, anomalias
conggénitas associadas), excepto para o cason.” 1,
que apresentou uma MACPC volumosa, com
desvio do mediastino, hidropsia e hipoplasia
pulmonar, causando severa dificuldade respi-
ratdria apos o nascimento e ébito no vigésimo
dia de vida. Por outro lado, uma ma evolucio
associada as lesoes tipo III também nio foi
encontrada neste estudo. A excepgio do caso
n.° 2, um recém-nascido de extremo baixo peso,
em que a idade gestacional parece ter sido o
factor de maior significado na evolucao clinica,
Os outros €asos mantém-se assintomaticos.
Dumez e colaboradores nao atribuem valor
progndstico a esta classificagio®. Segundo es-
tes autores, 0 prognostico pés-natal € influen-
ciado pela severidade da dificuldade respiraté-
ria inicial ou no pés-operatério. A mortalidade

REVISTA

PORTUGUESA

Long term lung function is generally good
following surgical excision of the lesion,”
despite minor abnormalities in the chest
CT scan such as mediastinal shift and
compensatory lobar hyperinflation. Pos-
itive evolution can be explained by func-
tional compensation, as new acini and al-
veoli develop until the fifth year of life.”"
*>'The main late complication is ‘residual’
CCAML, consisting of microcysts which
are not picked up by initial CT scan or
first thoracotomy. These cysts expand se-
condarily and can be seen in control X-
-rays (as happened in case n.” 3) and can
lead to recurrent infections and pneumot-
horax. Some authors argue in favour of
more conservative lobectomies and seg-
mentectomies to lower the risk of reoc-
currence'’.

This study did not allow us to draw any
conclusions as to the classic antenatal poor
prognosis factors (bilateral forms, me-
diastinal shift, foetal hydrops, polyhydram-
nios, associated congenital abnormalities),
except in case n.” 1. This presented a bulky
CCAML with mediastinal shift, lung oede-
ma and underdevelopment, causing severe
respiratory neonate distress and death on
the twentieth day of life. Conversely, a
poor evolution associated to type III le-
sions was also not seen in this study. With
the exception of case n.° 2, a very low birth
weight neonate in whom the gestational
age seemed to have been the most signifi-
cant factor for clinical evolution, all cases
were asymptomatic. Dumez ¢ a/ gave no
prognostic weigh to this classification®.
These authors claimed that post-natal
prognosis is conditioned by the severity of
the initial or post-operative respiratory dis-
tress. Post-operative mortality has been

D E
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(-..)a MACPC é uma
malformacéo
pulmonar rara, que
pode causar
dificuldade
respiratdria no
recém-nascido
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pos-operatéria tem sido documentada em ra-
ros casos de MACPC bilateral* ou associada
a severa hipoplasia pulmonat™-’.

Em conclusio, podemos dizer que a MACPC é
uma malformacao pulmonar rara, que pode cau-
sar dificuldade respiratéria no recém-nascido. O
diagnédstico pré-natal permite uma avaliagao fetal
mais pormenotizada, bem como orientar o nas-
cimento para centros com cuidados perinatais
diferenciados. A MACPC com diagnéstico pré-
-natal tem bom prognostico na auséncia de so-
frimento fetal. Uma radiografia de torax sem al-
teracOes a0 nascimento nao exclui uma MACPC.
O tratamento da lesdo assintomatica é contro-
verso. A cirurgia estd indicada devido a baixa
morbilidade e possibilidade de prevencio de
complicagdes tardias, como pneumonias de re-
peticio e degenerescéncia maligna.
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