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ABSTRACT

Cystic adenomatoid malformation is a rare and cystic lesion; It can be found in the
prenatal period due to realization of serial ultrasound or at birth, varying according to
the symptoms. Regarding the low frequency of cases and experience about
management, it has been discussed what would be the best approach to patients
according to their particularities This study discusses the options currently described.
For the organization of this review, we used the main research platforms PUBMED,
MEDLINE, Cochrane Database and UpToDate, where we selected journals related to the
management of adenomatoid cysts in the last 10 years. Therapy is discordant regarding
surgical excision or vigilant observation in asymptomatic patients, however it recognizes
possible risks of infection and malignancy; in symptomatic or severe patients, surgical
intervention is usually agreed, but the conventional period is not yet a consensus in
literature. Therefore, it is necessary to specify the conduct offered.

Keywords: Cystic Adenomatoid Congenital Lung Malformation; Prenatal Diagnosis;
Expectant conduct; Lobectomy.
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RESUMO

A malformagao adenomatoide cistica € uma lesado cistica e rara; pode ser encontrada no
periodo pré-natal devido a realizagdo de ultrassonografias seriadas ou ao nascer,
variando de acordo com a sintomatologia. A respeito da pouca frequéncia dos casos e
experiéncia acerca do manejo, tem sido discutido qual seria a melhor abordagem aos
pacientes de acordo com suas particularidades. Esse estudo discorre sobre as opgdes
descritas atualmente. Para a organizagdo desta revisdao, utilizaram-se as principais
plataformas de pesquisa PUBMED, MEDLINE, Cochrane Database e UpToDate, onde
selecionaram-se periddicos relacionados ao manejo dos cistos adenomatdides nos
ultimos 10 anos. A terapéutica é discordante quanto a excisdo cirurgica ou observacao
vigilante em pacientes assintomaticos, entretanto reconhece possiveis riscos de infegao
e malignizagao; nos pacientes sintomaticos ou graves é de comum acordo a intervengao
cirdrgica, contudo o periodo convencional ainda ndo é consenso nas literaturas.
Portanto, é preciso particularizar as condutas oferecidas.

Descritores: Malformacdo Adenomatoide cistica Congénita do Pulmao; Diagndstico Pré-
Natal; Conduta expectante; Lobectomia.

INTRODUCAO

A malformacdo adenomatoide cistica (MAC) é uma anomalia rara, ainda que seja
a lesdo pulmonar congénita mais comum, de carater multicistica e originalmente
embrionaria. Acomete proporcionalmente ambos os sexos e ndo ha comprovacao de
influéncia de fatores maternos, componentes genéticos, étnicos ou predilecdo por

algum dos hemitérax. Geralmente é unilateral e localizado no lobo pulmonar inferior?.

Essa patologia pode ser detectada durante o pré-natal através da
ultrassonografia de rotina ou ao nascimento, caso o paciente manifeste sintomas; nos
assintomaticos (75%) ao decorrer dos anos podem ser relatadas infecges de repeticao
ou malignizacdo das lesdes. Clinicamente, a sintomatologia apresentada varia, sendo:
desconforto respiratério, tosse, cianose, exame fisico com ausculta respiratéria
comprometida, abaulamentos em algum dos hemitérax ou formacdo de

pneumotdrax®2.

JSurg Cl Res — Vol. 10 (1) 2019: 39-46 40



Cystic adenomatoid malformation approach: literature review
Santos NCF, et al

Diante da variacdo das manifestacOes clinicas dos pacientes é importante
segmentar o conhecimento acerca daqueles sintomaticos e os nao, distribuindo-os para

a realizacdo dos exames necessarios e instituir conduta observacional ou cirurgica?.

OBIJETIVO

Esse estudo consiste em revisao da literatura com o objetivo de descrever e
oferecer conhecimento a respeito do manejo mais adequado para pacientes pediatricos

portadores de malformagdao adenomatoide cistica.

METODO

Para a sele¢ao dos artigos a serem analisados nesta revisao, utilizaram-se as
plataformas de pesquisa PUBMED, MEDLINE, Cochrane Database e UpToDate, onde
foram selecionados artigos relacionados a terapéutica das malformacgdes
adenomatoides cisticas nos ultimos 10 anos, sendo escolhidas as seguintes termina¢des
para busca: CYSTIC ADENOMATOID and PEDIATRIC PATIENTS.

Foram incluidos todos os estudos relevantes publicados entre dezembro de
2008 a dezembro de 2018, nas modalidades coorte prospectivo e retrospectivo, artigos
de revisdo sistematica e ndo sistematica, estudo de séries de casos e ensaios clinicos. Os
filtros escolhidos foram estudos em humanos, artigos completos e faixa etdria desde o
nascimento até os dezoito anos, totalizando dezesseis artigos. Apds anadlise para eleger
os correspondentes ao objetivo deste estudo, foi excluido um ndo condizente com o
objetivo principal do trabalho. Por fim, utilizamos de acordo com as referéncias

bibliograficas um total de 16 artigos.

DISCUSSAO

A malformacdo adenomatoide cistica (MAC) é considerada responsavel por
aproximadamente 95% de todas as doengas pulmonares cisticas congénitas, e pode
levar a uma apresentacdo de desconforto respiratdrio nos primeiros dias de vida®.

Com os avangos no diagnostico por imagem, houve melhora na detecgao de

lesdes pulmonares cisticas, particularmente no feto. Dessa forma, a incidéncia das MAC
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aumentou com o uso rotineiro da USG em gestantes, concomitante a isso novos desafios
foram lancados como: (1) uso de tratamento intradtero e (2) manejo de acordo com a
situagdo do paciente.

A decisdo de qual conduta adotar mediante a MAC varia de acordo com a
sintomatologia do paciente, periodo de descoberta - pré ou pds natal e presenca da
lesdo, esta ultima é realizada através de ultrassonografia (USG) pré natal sendo
portanto, operador dependente. Segundo Shirota, o uso da ressonancia magnética
(RNM) como alternativa pode ser util para melhor precisdo e progndstico, visto que
favorece mais dados clinicos para um manejo seguro. Atualmente, para a avalia¢cdo da
MAC, durante o pré-natal, é realizada a USG de controle, visto que a RNM possui custo
mais alto e demanda maior tempo; no entanto, a RNM permite uma andlise em trés
dimensdes, ndo sofre influéncia de artefatos e mede o volume cistico, favorecendo a
avaliac3o precisa3.

Embora essas vantagens tenham sido descritas poucos sdo os estudos que
comprovam a maior eficdcia da RNM como exame padrdo-ouro de controle. E esperado
gue com o avangar dos exames complementares, seja desenvolvido um indice de
volume pulmonar que garanta qual o melhor tratamento a ser aplicado3.

Esse valor ideal seria de suma importancia, visto que contribuiria bastante nao
somente ao manejo, mas o tipo e carater (eletivo ou emergencial) do parto e idade
gestacional a ser intervista. Ainda que esse indice seja desconhecido atribui-se, ao
volume pulmonar do pulmao nao afetado e ao desvio mediastinal, significancia sobre a
intervencdo emergencial pds-natal’.

Em relacdo a abordagem conservadora versus cirdrgica, alguns defendem a
cirurgia préximo ao nascimento pela maior exposicdo a infeccdo e outros a conduta
observacional diante de pacientes assintomaticos; ou ainda adiar a cirurgia até 3-6
meses a fim de realizar o procedimento em uma crianga mais desenvolvida, pois nelas
ndo foram quantificadas efeitos adversos importantes3.

A European Pediatric Surgeons’ Association diante da controvérsia a respeito das
condutas organizou um estudo em plataforma online reunindo 507 cirurgides para
responder um questionario sobre a gestao da MAC. Apesar das limitagdes: poucas

perguntas, pequenas e interesse dos envolvidos em responder todo o documento; o
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estudo conseguiu analisar dados relevantes, como: o diagndstico, complicagdes,
seguimento e terapéutica®.

Em seletos casos deve ser considerada a interrupgao da gestagdo, sdao estes
citados: (1) decisdo familiar; (2) hidropsia cerebral; (3) risco de 6bito; (4) diagndstico em
< 22 semanas; (5) complica¢des da gestacao; (6) desvio mediastinal; (7) derrame pleural
e (8) volume cistico > 1,6. Como também, a decisdo de operar deve envolver trés pilares
fundamentais: o desejo da familia, confirmag¢ao anatomopatolégica e necessidade de
acordo com o tamanho da les3o e progndstico do paciente®.

Dentre os inquiridos - participantes europeus e nao - alguns dispunham de
servico com possibilidade de abordagem pré-natal, sendo opg¢Ges: ablagdo a laser, uso
de corticosterdides, amniocentese, drenagem de cistos ou derivacdo toracoamniética;
sendo essa a preferida. Contudo, ndo se pode afirmar superioridade entre as opg¢des
visto que poucos s3o os estudos e pacientes submetidos a essas técnicas®.

Embora o diagndstico pré-natal seja feito usando ultrassonografia e RNM, no
periodo pds-natal a tomografia computadorizada (TC) continua sendo o padrdo-ouro
para o diagndstico de MAC. Dessa forma, apds o nascimento, a lesdo pulmonar deve ser
avaliada no pds-natal com tomografia computadorizada (TC), para sua caracterizacao.
Nos pacientes assintomaticos, pelo menos uma TC deve ser realizada, porém n3ao ha um
consenso sobre um padrdo da monitorizacdo conseguinte. Ainda diante desses
pacientes, alguns cirurgides citam algumas razdes para a indicacdo cirurgica eletiva, sdo
elas: evitar o risco do desenvolvimento de infec¢des recorrentes; diminuir a exposi¢ao a
radiacdo associada a vigilancia; permitir o crescimento compensatério dos pulmdes;
evitar desenvolvimento de malignidade, como por exemplo o blastoma
pleuropulmonar, apesar dessa relacdo ser pouco conhecida; e, realizar o procedimento
devido a facilidade com que essas lesbes podem ser removidas torascopicamente>®16,

Conforme Ortac no “lzmir Dr. Behget Uz Children’s Education and Research
Hospital”, centro hospitalar localizado na Turquia, durante 20 anos a cirurgia tordcica
foi realizada em todas as criancgas sintomaticas ou ndo com MAC, apesar de os médicos
atentaram para as divergéncias na literatura sobre a conduta nesses casos. Qutrossim,
Nishijima acabou por constatar, em seu estudo retrospectivo por varios servicos de

referéncia no Japdo, o melhor desenvolvimento pulmonar infantil, se a lobectomia for
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realizada antes de o paciente apresentar alguma infecgdo. Ou seja, ambos argumentam
fortemente para a necessidade de intervencdo cirldrgica, a fim de minimizar as
complicacdes tanto pds-operatdrias como as da prépria patologia em foco!!.

O manejo cirurgico pode ser realizado por via toracoscépica ou de forma aberta
(por toracotomia). A lobectomia toracoscépica para MAC em pacientes pedidtricos é
pratica e segura; nesse caso a boa visdo da area hilar garante uma menor perda
sanguinea, sendo uma das justificativas para o método. Wagenaar defende a lobectomia
por toracoscopia frente a toracotomia, uma vez que aquela diminui o risco de
complicagdes musculoesqueléticas (como escoliose e deformidades da parede toracica),
possui um melhor resultado estético, com satisfacdo do paciente com o procedimento
e menor tempo de intubacdo. Sueyoshi, compartilha da mesma visdao, recomendando a
realizagdo da cirurgia por toracoscopia, mesmo em pacientes que tenham complica¢des
pré-cirdrgicas como pneumonia ou abcessos pulmonares, visto que ela apresentou
melhores resultados: menor dor no pds-operatério, tempo de hospitalizacdo, perda
sanguinea durante o procedimento e tempo de uso do tubo toracico®*31>,

Os demais cirurgides defendem a conduta expectante pois o risco de infecgao
pulmonar e malignidade sdo relativamente raros, e a cirurgia possua algum risco. A
resolucao espontanea pds-natal, apesar de rara, também é uma possibilidade. Outro
ponto que corrobora com o tratamento conservador sdao os estudos mostrarem que a
incidéncia de malignidade na populacdo com MAC n3o é maior comparado a populacdo
ndo MAC>.

Ainda em relacdo as condutas ndo-cirurgicas que podem ser adotadas, hd a
opcao de se administrar corticosterdides no periodo pré-natal. Uma revisao
retrospectiva, realizada em 2 centros de tratamento fetais norte americanos no periodo
de 2007 a 2013, concluiu que cursos multiplos de betametasona (cada ciclo consiste em
administracdo intramuscular de 12,5 mg de betametasona, uma vez por dia, durante 2
dias consecutivos) pré-natal para MCVAP fetais de alto risco (proporc¢do de volume da
CCAM (CVR)=1,6 e/ou hidropsia) geralmente resultam em desfechos favoraveis em
curto prazo, sem a necessidade de resseccdo da lesdo aberta. Vale ressaltar, no entanto,
que ainda nao esta claro como administrar em pacientes que nao respondem a um ciclo

Unico4.
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CONCLUSAO

A malformacdo adenomatoide cistica é uma lesdo cistica, originalmente
embrionaria, cuja real epidemiologia é desconhecida. A despeito disso, o diagndstico
pré-natal tem aumentado sua incidéncia devido a utilizacdo corriqueira de
ultrassonografias durante esse periodo. Ainda assim, as MAC sdo afecces consideradas
esporadicas e isso compromete os estudos acerca de sua abordagem. Os estudos
experimentais randomizados sdo, portanto, invidveis. Diante disso, muitos médicos
decidem fazer uma abordagem individual mediante um paciente sem sintomas,
baseando-se na possibilidade de minimizar complicagdes (como risco de infecgdes ou
potencial malignizacdo, por exemplo) ou intervir somente naqueles sintomaticos.

Fica claro, diante todas as possibilidades, que as MACs devem ser acompanhadas
e ndo subestimadas. A opcdo pela intervencdo cirurgica é a escolha nos pacientes
sintomdticos. Entretanto, quando ha a auséncia de achados clinicos, a abordagem
precisa ser bem discutida com os familiares e dentro da equipe assistente, a fim de julgar
a imagem diagndstica, a experiéncia profissional e protocolo do prdprio servigo. De toda
forma, a lobectomia toracoscépica mostrou-se superior a cirurgia aberta, até mesmo

com a presenca de comorbidades pré-operatdrias, e deve ser priorizada.
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