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INTRODUCAO

A malformacéo adenomatoide quistica con-
génita do pulmé&o é uma lesdo hamartomatosa
rara, caracterizada pela paragem da maturacéo
normal bronquiolar, resultando em sobrecresci-
mento de estruturas brénquicas, bronquiolos
terminais, sacos alveolares e alvéolos anormais,
de tamanho e/ou distribui¢do variaveis 2.

A etiopatogenia é desconhecida®*. Tém sido
descritos cromossomas 18 recombinantes®. E cau-
sadapor paragem no desenvol vimento pulmonar®.
Alguns autores defendem que resulta de um au-
mento de proliferacdo e perturbacdo da apoptose,
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demonstrados por elevada expressdo de Ki67 e
diminuicdo de corpos apoptoticos®. Outros refe-
rem um aumento de expressao do gene PDGF-[3
edaproteinaPDGF-33 nasMAQ de crescimento
répido®. Tém sido descritas associacdes com
outras malformagdes congénitas do pulmao, no-
meadamente com sequestros pulmonares e quis-
tos broncogénicos, sugerindo origem embriol 6-
gicacomum?-&°,

Embora rara é a mais frequente das malfor-
magOes quisticas'®, com menor preval éncia apos
0 1.°ano de vida e rara nos adultos™. N&o existe
predominio racial’. Ha ligeira preferéncia pelo
sexo masculino®?. N&o existe definicdo de locali-
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zac80 especificamas tende aenvolver apenas um
lobo pulmonar?.

Antesdo 1.°ano devida, aapresentaco clinica
égeralmente como SDR e, quando diagnosticadas
ap0s 0 1.°ano, seguem-seinfeccdes de repeticao®®.

Podem aindamanifestar-se por hemoptise, pneu-
motorax, piopneumotdrax, hemopneumotorax, hi-
pertensdo pulmonar, desvios do mediastino, com-
pressdo cardiaca e alteragbes hemodinamicas 141,

A gravidade dos sintomas depende do ta-
manho das lesdes e do tamanho dos quistos®?.

O diagnostico pré-natal tornou-se mais fre-
guentecom aecografiaea TAC e til naavaiacdo
da regressdo 1226, Tém sido descritos casos de
regressao e de diminuicdo de dimensdes das éreas
quisticast 162627,

As principais complicagdes sdo o desenvolvi-
mento de tumores malignos, nomeadamente de
carcinoma bronquioloalveolar, rabdomiossar-
coma e blastoma pulmonar© 2835,

Osfactores de pior prognéstico séo ahidropsia
fetal e as lesBes microquisticas, geramente in-
compativeis com a vida devido a auséncia de
superficie de troca gasosa alveolar 3%,

As classificages morfoldgicas de Stocker e
Yousem tém valor progndstico e podem ser
morfol ogicamente bem caracterizadas® .

MATERIAL E METODOS

Foram seleccionados 6 casos registados nos
ultimos 9 anos no Arquivo do Servigo de Anato-
mia Patol6gica dos HUC gque foram estudados
aplicando técnicas histoquimicas (HE, PAS,
€lastina e pentacrémico de Movat) e deimuno-his-
toquimica(CK7eTTFL1), paraarespectivacarac-
terizagcdo morfol bgica.

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 etrés
em individuos do sexo masculino.

A localizacdo das lesbes foi varidvel, com
predominio ligeiro para oslobos superiores. Um
caso interessava 0s lobos superior e médio
direitos.

Do ponto de vista histol 6gico identificaram-
-se 3 casos detipo 1, 2 de tipo 3 e 1 de tipo 2
(Quadrosl ell). A técnicade MacMannus (PAS)
permitiu pdr em evidéncia células produtoras de
muco, no tipo 1.

O pentacromico de Movat ea€lastinademons-
traram a auséncia da rede elastica alveolar ha-
bitual na quase totalidade dos casos, excepto no
caso detipo 2, deformafocal. A CK7 foi util na
identificagéo da distribuicdo epitelial, sendo
positiva em todos 0s casos.

O anticorpo anti-TTFL1 foi identificado nostipos
1 e 2 e esta aparentemente ausente no tipo 3, onde
asuaexpressdo foi focal eténue. A suaexpresso
€ mais intensa no parénquima com alteraces
inflamatorias cronicas (Quadro I11) (Figs. 1 e 2).

N&o seidentificaram outras|esdes ou malfor-
magdes associ adas.

DISCUSSAO

A malformagéo adenomatdide quistica con-
génitado pulméo apresenta-se sob o ponto devista
morfoldgico 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 didmetro, o tipo 2 por quistos
menores (< 1 .cm) eotipo 3 ndo apresentaquistos'.
Também a ocupagdo quistica do volume de cada
lobo pulmonar é progressiva do tipo 1 ao tipo 3,
neste Ultimo sob a forma de pequenas cavidades
substituindo todo o parénquima pulmonar®=,

A presentamos casos diagnosticados apdso 1.°
ano devida, 0 mesmo nimero em ambos 0S Sexos
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Fig. 1 — Malformagao congénita das vias aéreas pulmonares tipo 2 se Stocker/Yousem.
Hematoxilina— Eosina X 100

Fig. 1 — Malformacao congénitadasvias aéreas pulmonarestipo 2 se Stocker/Yousem. Marcacdo decélulasepiteliais
com anticorpo anti-TTF1 X 200
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QUADRO |
Malformag&o congénita das vias aéreas pulmonares

Sexo Idade Local Tipo
N156/91 F 27 sem LIE 3
N254/98 M 25sem 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 51A LIE 1

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

e houve ligeiro predominio de localizagdo nos
lobos superiores. Estes casos podem passar
despercebidos devido a sequéncia de infeccbes
gue destroem a morfol ogia subjacente.

As caracteristicas histol6gicas observadas
estdo de acordo com a literaturat 123839,

QUADRO I
Malformagéo congénita das vias aéreas pulmonares.
Caracteristicas morfol égicas

Quistos Epitélio Cé 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; Pg=pequenos;
Pseud=pseudoestratificado; C=cilindrico; Pos=positivo.
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A aplicacdo de PAS permitiu identificar a
ausénciade células produtoras de muco nostipos
2 e3, eapesquisadefibraselasticasfoi, nagquase
totalidade dos casos, negativa. No entanto esta
descrita a sua presenca no tipo 1.

Emboratenhasido f&cil aplicar aclassificacéo
de Stocker aos casos estudados, a classificagéo
de Yousem édereter, ndo sO paraclassificar casos
mais raros, mas também para entender diag-
nosticosdiferenciaisearelagdo com o carcinoma
bronqguiol o-alveolar® 4,

Dado que umadas manifestacBesclinicasmais
frequentes sdo as infecgles, as malformacdes
adenomatdides quisticas congénitas do pulméao
podem acompanhar-se deinflamacéo. A CK7 pbe
em evidéncia o epitélio, permitindo a avaliagdo
do dano parenquimatoso inflamatério, nomea-
damente o alargamento das paredes quisticas.

A expressao de TTF1 foi ténue e focal no
tipo 3. Assim, aCK7 demonstrou maior utilidade
na identificagdo do componente epitelial,
nomeadamente na extensdo das lesbes infla-
matorias. Aparentemente 0s pneumocitos detipo
I1, caracterizados pelaexpressdo de TTF1, estéo
presentes nas malformagdes congénitas dasvias
aéreas, Como ho parénguima pulmonar normal,
reforcando aclassificacdo de Yousem, seguindo
um espectro, do tipo 0 ao tipo 4, este ultimo
com células alveolares e pneumdcitos tipo 11
(Quadro 1V)*.

CONCLUSOES

Como regras gerais para a caracterizagao
morfolgica das malformagdes adenomatdides
quisticas congénitas do pulm&o ou malformagdes
congénitas das vias aéreas pulmonares, podemos
sistematizar:

— A raridade do diagnéstico na idade adulta
decorredasinfeccOes derepeticdo que alteram
amorfologia parenquimatosa.
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QUADRO 1
Malformagao 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

Malformagéo congénita das vias aéreas pulmonares.

Classificagdo de Yousem

Tipo 0 — Traqueobrénquica

Tipo 1 — Brénquica/Bronquiolar

Tipo 2 — Bronquiolar

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

— O PASpermiteidentificar as células pro-
dutoras de muco, no revestimento epitelial dos

quistos, no tipo 1 de Stocker.
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— Nos 3 tipos morfolégicos de Stocker ha

auséncia de rede eléastica e a sua presenca
esporédica ndo invalida o diagnoéstico. N&o
esta esclarecido se a rede elastica auxilia a
definicdo do tipo 4 de Yousem.

A CK7 identifica a distribuicdo epitelial,
permitindo avaliar deformaindirectaaexten-
sdo dalesdo inflamatoria.

Vol. IXN.°3

O anticorpo anti-TTF1 é facilmente revelado
nostipos 1 e 2 de Stocker, em relagdo com as
areas de alteracdo inflamatoria, estd 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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