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RESUMO

As malformagGes congénitas pulmonares englobam um conjunto de patologias
raras tais como malformacdo adenomatéide quistica ou malformacao congeénita das vias
aéreas pulmonares (MCVA), sequestro pulmonar e quisto broncogénico,
maioritariamente diagnosticadas in utero. As MCVA séo as mais frequentes e uma vez
diagnosticadas é dificil prever a sua evolucdo natural, podendo ocorrer manifestacdes
clinicas logo ap6s 0 nascimento ou manterem-se assintomaticas por longos periodos de
tempo. O tratamento das lesdes sintomaéticas € inequivocamente cirtrgico. No entanto
ainda ndo existe consenso sobre qual a atuacdo mais adequada perante uma leséo
assintomatica. A maioria dos autores defende a excisdo cirdrgica das MCVA,
independentemente da sintomatologia, tendo em conta o seu potencial infeccioso e
maligno. Contudo, alguns defendem a cirurgia apenas nos casos sintométicos e a
vigilancia das lesbes assintomaticas, baseando-se na possibilidade de regressdo e/ou
resolucéo espontanea das mesmas.

O objetivo deste trabalho é rever os estudos publicados sobre a terapéutica de
MCVA assintomaticas, focando os argumentos utilizados e outcomes do tratamento
aplicado. A estes dados juntam-se os de casos seguidos nos Gltimos 15 anos, no Hospital

Pediatrico de Coimbra (HP), com esta patologia.

PALAVRAS-CHAVE: Malformacdo Adenomatdide Quistica, Malformacado Congeénita

Pulmonar, Terapéutica, Cirurgia



ABSTRACT

Congenital pulmonary malformations are rare, mainly diagnosed in utero. It's
difficult to predict the evolution of these lesions, with some being symptomatic after birth
and some being asymptomatic for long periods of time.

The treatment of the symptomatic lesions is undeniably surgical. However, there
IS no agreement amongst authors on how to perform it in an asymptomatic lesion. Most
authors perform the surgical removal of all congenital pulmonary malformations,
symptomatic and asymptomatic, based on the fact that there is a high probability of
infections and because of the malignancies associated with these lesions. Contrarily, some
authors only remove the symptomatic lesions and manage expectantly the asymptomatic
ones, because there is a chance of regression and/or resolution.

The aim of this paper is to review the studies published about the therapy of the
asymptomatic lesions, focusing on the arguments used and the outcomes of the chosen
procedure. A retrospective study with the cases followed in the Pediatric Hospital of
Coimbra in the last 15 years is also made, comparing the results with the ones obtained

in the review.

KEYWORDS: Adenomatoid Cystic Malformation, Congenital Lung Malformation,

Therapy, Surgery



ABREVIATURAS

Angio-TC — Tomografia Computorizada com angiografia

C — Complicagdes pos-operatorias

CF — Complicagdes durante o tempo de follow-up

EUA — Estados Unidos da América

EXIT — Procedimento intraparto extrauterino

F — Tempo de follow-up, em meses

FMUC - Faculdade de Medicina, Universidade de Coimbra, Portugal
HP — Hospital Pediatrico de Coimbra

IdC — Idade, em meses, aquando da cirurgia

Int — Duracdo, em dias, da estadia hospitalar

MCVA — Malformagdo Congénita das Vias Aéreas Pulmonares
N — Total de doentes

NR — N&o referido no estudo

RM — Ressonancia Magnética

SDR - Sindrome de Dificuldade Respiratoria

SP — Sequestro Pulmonar

TC — Tomografia Computorizada
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INTRODUCAO

As malformacdes congénitas pulmonares sdo um grupo heterogéneo de patologias
raras, com uma incidéncia estimada de 4,85 por cada 10000 gestacdes.*

Embora existam diversas malformagdes que se apresentem sob a forma quistica
(MCVA, SP e quisto broncogeénico), esta revisdo foca as MCVA, tendo em conta a sua
maior incidéncia (de 1 em 8000 a 1 em 35000 nascimentos vivos).t”

Atualmente, gracas ao avango das técnicas ecogréaficas, a maioria é diagnosticada
no periodo pré-natal, permitindo documentar a progressdo da lesdo e orientar estes
doentes para centros especializados com uma otimizacdo do acompanhamento e
consequente melhoria prognostica.?389

A MCVA ¢, como referido anteriormente, a malformacdo congénita pulmonar
mais comum e cuja etiologia n&o esta elucidada.>° In utero, a MCVA pode conduzir ao
desenvolvimento de hidropsia, hipoplasia pulmonar, anomalias cardiacas e renais e
prematuridade, podendo ser necessaria terapéutica especifica durante a gestacdo. A
evolucdo in utero destas lesdes € variavel, podendo existir um aumento réapido de
tamanho, diminuicdo das suas dimensdes ou até manter-se constante.!

Também no periodo poés-natal a clinica tem um espetro variado podendo existir
desde lesbes assintomaticas até lesdes que condicionam sintomas respiratorios
decorrentes de infecdo, pneumotérax e, raramente, de hemotdrax.*? Estudos recentes
demonstram existir, a longo prazo, um risco de transformacdo maligna de
aproximadamente 2 a 4%.3

Apds o nascimento é crucial proceder a um exame de imagem mais especifico [TC
(tomografia computorizada) ou RM (ressonancia magnética)] de modo a permitir uma
melhor caracterizacdo anatdmica e dimensional da lesdo e garantir um esclarecimento

diagndstico muitas vezes dificil pela ecografia pré-natal.!* O principal diagnostico
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diferencial das MCVA ¢é o sequestro pulmonar, sendo a realizacdo da Angio-TC
(tomografia computorizada com angiografia) fundamental, visto que o sequestro, ao
contrério da MCVA, apresenta uma vascularizacdo arterial independente e proveniente
da circulagéo sistémica.’>!® Mesmo assim, nalgumas situagGes, o diagnostico definitivo
destas lesbes s6 é possivel apds anélise anatomopatoldgica e, para tal, é necessaria a
excisdo.!’

O tratamento das MCVA esta dependente da clinica, sendo o tratamento primario
o da manifestacdo clinica, nomeadamente antibioterapia no caso de uma infec¢do ou
oxigenoterapia e outras medidas de suporte ventilatorio nas situacdes de sindrome de
dificuldade respiratoria (SDR).

Do ponto de vista cirdrgico, é inequivoca a necessidade de intervencdo
(segmentectomia ou lobectomia) de todas as lesdes sintomaticas.'® No entanto, a conduta
terapéutica a adotar perante uma lesdo assintomatica é alvo de muita discussdo na
literatura e, com o advento das técnicas minimamente invasivas, o debate intensificou-se
gracas as vantagens comprovadas desta via de abordagem e a diminuicdo dos riscos
cirargicos face a cirurgia convencional. O debate prende-se com as duas formas de
atuacdo possiveis perante uma lesdo que ndo provoca sintomatologia: a cirurgia ou a
vigilancia.>9101417.1920 554 diversos os argumentos utilizados, sendo os mais referidos na
literatura, pelos autores que defendem a excisdo cirdrgica, o risco de complicacdes
infecciosas e o risco de transformacdo maligna a longo prazo. Os autores que advogam a
terapéutica expectante argumentam a possibilidade de resolucéo espontanea da leséo e o
baixo risco de complicacbes das MCVA.

O objetivo deste trabalho de revisdo é avaliar e sintetizar os resultados e
conclusdes de estudos publicados na literatura sobre a terapéutica a aplicar face a uma

lesdo assintomética, focando, igualmente, os argumentos utilizados, quer pelos



proponentes da remog&o cirtrgica, quer pelos oponentes dessa conduta. As informagcdes
recolhidas na literatura, sdo acrescentados dados de um estudo retrospetivo sobre 0s casos

de malformacdes congénitas pulmonares seguidas no HP nos ultimos 15 anos.



MATERIAIS E METODOS

Realizou-se uma pesquisa da literatura sobre malformagdes congénitas
pulmonares, utilizando a PubMed e a base de dados ScienceDirect.

Utilizaram-se as palavras-chave “congenital cystic adenomatoid”, “lung
malformation”, “therapy” e “surgery”, obtidas através da funcionalidade MESH da
PubMed, juntamente com os filtros species: humans, language: english, language:
portuguese, publication dates: 10 years.

Todos os abstracts publicados em inglés e portugués entre janeiro de 2005 e
novembro de 2015 foram revistos. Consideraram-se as publicacbes nas quais era
contraposta a terapéutica realizada em dois subgrupos distintos, isto é, artigos que
confrontaram o tratamento utilizado nas lesdes sintomaticas e nas lesdes assintomaticas
ou artigos que focavam diferentes tratamentos utilizados apenas em lesGes
assintomaticas. Esta analise foi, portanto, direcionada para o tratamento aplicado apés o
diagnéstico de uma malformacdo quistica pulmonar, especialmente quando esta lesdo néo
provoca qualquer sintomatologia.

Consoante o tipo de tratamento adotado, foram colhidos diferentes dados. Nos
artigos em que se preconizou a intervengédo cirurgica recolheram-se dados relativos a
clinica, idade dos doentes, complicacGes pds-operatdrias e duragdo do internamento. Nos
artigos que focaram a vigilancia sem cirurgia, colheram-se dados acerca do tempo de
follow-up e complicagdes durante esse periodo.

Realizou-se, igualmente, um estudo retrospetivo dos casos de lesGes quisticas
seguidas no Hospital Pediatrico de Coimbra, desde dezembro de 2005 até dezembro de
2015. Analisaram-se dados demograficos, exames realizados no periodo pré e pos-natal,

manifestacdes clinicas, caracteristicas imagioldgicas das lesGes, tratamento e outcomes.
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A anélise descritiva dos dados foi efetuada no programa IBM SPSS Statistics 20, para
avaliacdo das frequéncias.
Importa realcar que este estudo foi aprovado pela Faculdade de Medicina da

Universidade de Coimbra e que foram asseguradas as normas éticas e de

confidencialidade médica.

11



REVISAO DA LITERATURA

1. Definicdo e Epidemiologia

As malformacgdes congeénitas das vias aéreas pulmonares (MCVA) sdo lesdes
hamartomatosas raras decorrentes de alteracfes na embriogénese, com uma incidéncia
estimada de 4,85 por cada 10000 gestacdes e ligeiro predominio no sexo masculino.t?22
As alteracdes consistem num crescimento excessivo dos bronquiolos terminais e
supressdo do desenvolvimento alveolar, formando quistos de diversos tamanhos, que
comunicam com a arvore brbnquica e cuja vascularizagdo provém da circulacdo
pulmonar.?®?* Importa referir que 10 a 20% das MCVA estdo associadas a outras
anomalias, nomeadamente geniturinarias, cardiacas, gastrointestinais ou esqueléticas,

sendo as primeiras as mais frequentes.?>2

2. Fisiopatologia

No que concerne a fisiopatologia das MCVA, esta ainda ndo se encontra
totalmente esclarecida, no entanto importa mencionar que a embriogénese pulmonar pode
ser dividida em 5 periodos distintos baseados em diferentes alteracGes anatdémicas:
periodo embrionario, pseudoglandular, canalicular, sacular e alveolar.'417:19.2023-26,28.29
Relativamente ao desenvolvimento das MCVA, alguns autores defendem que no periodo
pseudoglandular ocorre uma modulacdo andmala das vias aéreas resultando numa diviséo

anormal de bronquiolos imaturos.**° Por sua vez, outras publicacdes mencionam que as
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MCVA resultam de uma assincronia entre as interagdes epiteliais-mesenquimais durante

o periodo canalicular, levando a alteragGes na proliferacéo celular e apoptose.3!

3. Classificacao

Existem diversos sistemas de classificacdo das MCVA, com valor prognostico,
sendo os mais utilizados baseados em critérios ecograficos ou histologicos, conforme

descrito na Tabela 1.

4. Evolugéo

A evolucao natural das MCVA é imprevisivel, podendo ocorrer um aumento no
tamanho, estabilidade da lesdo durante toda a gestacdo ou até diminuicdo e/ou
desaparecimento da mesma.® Tem sido descrito, durante o periodo pré-natal, um aumento
de tamanho até a 25%-28? semanas de gestagdo, seguido de uma regressao parcial durante
o terceiro trimestre.®>%2 E importante mencionar que nem todas as lesdes seguem este
padrdo, sendo desconhecidos os mecanismos condicionantes desta variabilidade.

A completa involugdo de lesdes detetadas no periodo fetal tem sido descrita como
rara (até 15%%*) e, na maioria dos casos, ¢ possivel identificar alteragdes na TC pds-natal,
mesmo que clinica e radiologicamente (radiografia simples do térax) ndo haja evidéncia
de lesdo.®!

A longo prazo existem casos descritos de transformagdo maligna de
aproximadamente 2 a 4%, com desenvolvimento de rabdomiossarcoma, blastoma

pleuropulmonar e carcinoma bronquioalveolar.®
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Tabela 1. Classificagcdo das MCVA, segundo critérios histologicos e ecograficos

Classificacdo Histoldgica (Stocker®34)

Tipo Caracteristicas histoldgicas Prevaléncia
0 Envolvimento de todos os lobos pulmonares, <2%
incompativel com a vida
1 Quistos simples ou multiplos, de tamanho > 2cm, 60-70%

revestidos por epitélio cilindrico pseudoestratificado e
parede celular com tecido fibromuscular e cartilagineo

2 Quistos simples ou multiplos (<2cm) revestidos por 15-20%
epitélio cuboide ou cilindrico simples
3 LesBes predominantemente sélidas, com quistos 5-10%
pequenos (<0,5cm), revestidos por epitélio cuboide
4 Quistos grandes preenchidos por ar, revestidos por <10%

epitélio pavimentoso
Classificacdo ecografica (Adzick et al.>®)

Tipo Caracteristicas ecograficas Prevaléncia
Macroquistico Quistos simples ou multiplos >5mm 58%
Microquistico Quistos ecogénicos <5mm 42%

Classificacdo de Stocker revista (Yousem et al.®6:37)
Tipo Localizacdo da modulagdo anomala da via aérea  Prevaléncia
0 Nivel traqueobrénquico <2%
1 Nivel brénquico/bronquiolar 60-70%
2 Nivel bronquiolar 15-20%
3 Nivel bronquiolar/ductos alveolares 5-10%
4 Nivel acinar distal <10%

MCVA: Malformacéo Congénita das Vias Aéreas Pulmonares

5. Clinica

A presencga de uma MCVA durante o periodo fetal traduz-se numa massa toracica
anomala que pode interferir com a degluticdo, originando um polihidramnios em 15 a
35% dos fetos, ou provocar um efeito de massa, que podera restringir o desenvolvimento
pulmonar com subsequente hipoplasia e desvio mediastinico até 45% dos casos.'®% Estas

lesGes podem igualmente originar alteracGes no retorno venoso e compressdo cardiaca,
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podendo em dltima instancia ocasionar hidropsia ou morte fetal (<4%).1%8%° No entanto,
a maioria das lesdes ndo provoca sintomatologia durante o periodo fetal e mais de 90%
dos fetos sobrevivem ao periodo pré-natal e ao parto.384°

Apos o nascimento ¢é dificil prever, tal como referido anteriormente, a evolugédo
destas lesbes sendo a clinica dependente, muitas vezes, do tamanho, extensdo e
localizacdo das mesmas. Algumas mantém-se assintomaticas e outras podem originar
compromisso cardiorrespiratério significativo.}41"4 A forma de apresentacio mais
frequente no periodo neonatal é SDR com pneumotérax.°344142 posteriormente, apds o
primeiro ano de vida, surgem principalmente infeccOes de repeticdo.®%4142 Raramente
manifestam-se por hemoptise, compressao cardiaca e instabilidade hemodinamica. Nos
artigos incluidos na dissertagdo, € descrito por Wong et al.** que 86% dos casos
inicialmente assintomaticos desenvolveu sintomas por volta dos 2 de idade. Por sua vez,
Hammond et al.** reportam que 45% dos seus doentes se mantém assintomaticos e no
estudo de Ng et al.*® 81% dos doentes permanecem sem sintomas ap6s um follow-up de
5 anos.

Uma das principais complicagdes a longo prazo consiste na transformacéo
maligna destas lesdbes em tumores do tipo carcinoma bronquioalveolar,
rabdomiossarcoma ou blastoma pleuropulmonar, facto que coloca discordancia na
conduta terapéutica a adotar perante uma lesdo assintomatica,2024:33.37,51-53

Relativamente aos principais diagndsticos diferenciais, a clinica mais comum do
sequestro broncopulmonar intralobar é a pneumonia e do sequestro broncopulmonar

extralobar é a tosse crénica.*
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6. Diagndstico

Atualmente, e gracas ao avanco das técnicas imagiol6gicas, & possivel
diagnosticar a maioria das MCVA no periodo pré-natal, sendo o método de imagem
standard a ecografia.?®>4%°0

Ecograficamente, as lesbes sdo muito varidveis em tamanho e podem
comprometer um lobo pulmonar ou parte dele*!, ocorrendo com maior frequéncia nos
lobos inferiores e, raramente, afetando mais do que um lobo.*

Durante o periodo pré-natal o diagndstico diferencial com as outras malformacoes
quisticas, nomeadamente sequestro broncopulmonar e quisto broncogénico, pode ser
dificil. Assim, a ecografia Doppler é fundamental, ao permitir muitas vezes o diagndstico
entre MCVA e sequestro.®! Contudo, face a existéncia de lesdes hibridas com
carateristicas que ndo permitem um correto diagnéstico no periodo pré-natal e as
limitacdes da ecografia, pode ser necessaria a realizacdo de uma RM para melhor
visualizacéo e diagndstico da lesdo.>?

Face a possibilidade de malformacdes concomitantes nos doentes com MCVA é
importante realizar um estudo cuidado e extensivo para despiste dessas malformacoes,
paralelamente alguns autores recomendam a realizacdo de um cariétipo fetal para um
correto aconselhamento aos progenitores, e orientacdo do parto para um centro com
cuidados perinatais diferenciados.?®3

O estudo imagioldgico seriado é fundamental na caraterizagdo da evolugédo da
lesdo e consequente progndstico, permitindo uma avaliacdo adequada da necessidade ou
n&o de tratamento durante o periodo pré-natal.>* Tendo em conta o elevado valor de falsos

negativos associados a ecografia pré-natal é recomendado um acompanhamento durante
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varios meses apds o nascimento e a realizagdo de um exame imagioldgico, nomeadamente

uma TC toracica, mesmo perante lesdes assintomaticas 811:21:31:3851

7. Tratamento

N&o existe um tratamento especifico para as MCVA, estando este dependente da
evolugdo. In utero, o desenvolvimento de hidropsia constitui uma indicagdo para cirurgia
fetal, sendo que existem outras alternativas terapéuticas tais como a cesariana eletiva em
funcdo da idade gestacional, toracocentese, shunt toracoamniético, procedimento EXIT
(intraparto extrauterino), ablagdo por laser ou radiofrequéncia da vascularizagio, 4415254

Segundo Parikh et al.® uma lesdo que no periodo pré-natal origine hidropsia fetal,
0 que pode ocorrer até 10% dos casos, apresenta, sem a aplicacdo de uma terapéutica,
uma taxa de mortalidade associada de 68 a 89%.

Apbs 0 nascimento, perante lesdes sintomaticas o tratamento primario é o das
manifestacdes clinicas e/ou das complicacfes, seguido de intervencdo cirdrgica, conduta
unanime entre os diferentes autores.'%°%% QO tipo e timing da cirurgia esta dependente da
idade do doente, da clinica, do tamanho da lesdo e da imagiologia.! Na presenca de uma
lesio assintomatica ainda ndo ¢ clara qual a melhor conduta.l#3%°6-%8 S50 varios os
argumentos utilizados, sendo que os defensores do tratamento expectante apoiam-se na
possibilidade de resolucdo espontinea, na baixa taxa de episodios sintomaticos e
complicacdes a longo prazo e nos riscos associados a uma cirurgia. Por sua vez, 0s
proponentes da opg¢éo cirdrgica argumentam com base: na incerteza diagndstica, no risco
de transformacé&o maligna, na possibilidade de crescimento compensatorio do parénquima

pulmonar saudavel apos a excisdo de parénquima lesado (ineficaz nas trocas gasosas), na
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necessidade de um follow-up prolongado e dos riscos associados a este (nomeadamente
risco cumulativo de radiacdo ionizante e impacto psicoldégico de uma vigilancia
prolongada).1'6'13'27’50'57'59

Embora existam diversos casos descritos na literatura de resolucdo esponténea,
desconhece-se a percentagem exata de lesbes que passa por este
fendmeno.12471028:31,3342505560-65 N estudo retrospetivo publicado por Ng et al.*® é
descrita a regressdo completa da lesdo em 11,1% dos casos. No entanto, este dado néo é
constante nos varios estudos publicados, tendo sido descritas taxas de 4%8, 6%°! e 8%°%.
Os proponentes da cirurgia em lesdes assintomaticas consideram estes casos irrisorios,
uma vez que muitas lesdes ainda sdo visiveis ha TC mesmo sem qualquer repercussdo
clinica, ndo sendo adequada a vigilancia como tratamento.2%:66:67

Quanto ao aparecimento de sintomas e complicagdes associadas as MCVA, tendo
em conta a imprevisibilidade da evolucgdo clinica ndo é possivel estabelecer um algoritmo
terapéutico, visto que as percentagens de desenvolvimento de clinica sdo muito dispares.
Dos artigos estudados, Sueyoshi et al.®® descrevem um estudo retrospetivo no qual
reportam que 6 doentes eram assintomaticos ao nascimento e mantiveram o quadro
clinico, ndo apresentando, igualmente, alteracdes imagioldgicas, ap6s um follow-up de
cerca de 21 meses. Por sua vez, Hammond et al.** publicaram um estudo retrospetivo no
qual referem que 45% dos casos incluidos no seu estudo se mantiveram assintomaticos.
Ng et al.*® apds estudarem os casos de MCVA de um hospital terciario reportam que 81%
dos casos eram assintomaticos ao nascimento e, apés um follow-up de 5 anos, se
mantiveram sem clinica, o que demonstra a baixa taxa de MCVA sintomaticas a médio e
longo prazo. Pelo contrario, no estudo retrospetivo de Wong et al.*, apés a analise de 34
casos, a percentagem de doentes assintomaticos ao nascimento que desenvolveu sintomas

foi de 86%, sendo que 38% requereu mais do que uma admissdo hospitalar para
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tratamento de sintomas relacionados com a lesdo, sugerindo que as complicagdes
associadas as MCVA séo diversas e podem ser graves, razdo que justifica a excisdo
cirdrgica.

No que respeita a transformacdo maligna, este continua a ser um dos principais
argumentos a favor da cirurgia, contudo existem estudos que contrapdem esta
conduta.®®™ Sueyoshi et al.® no seu estudo afirmam que a incidéncia de
rabdomiossarcoma, blastoma pleuropulmonar e carcinoma bronquioalveolar &
semelhante entre os doentes que apresentam MCVA e os que ndo apresentam qualquer
patologia, sendo portanto dificil precisar o risco exato de transformacdo maligna
associado a leses quisticas pulmonares. E igualmente mencionado por varios autores o
facto da ressecdo cirargica poder ndo prevenir o desenvolvimento de um carcinoma, a
longo prazo.”"3 Além disso, Ng et al.*> mencionam, igualmente, que se ndo existirem
fatores de risco para malignidade, é seguro realizar tratamento expectante.
Contrariamente, Wong et al.*® defendem que, apesar de baixo, o risco de malignidade
existe e que € necessario té-lo em consideracdo, razao pela qual advogam a excisao
cirargica.

Os riscos inerentes ao procedimento cirdrgico, tais como, dor, hemorragia,
derrame pleural, empiema pleural, pneumonia, hemotdrax, fistula persistente,
deformidades da parede toracica e internamento prolongado, reforcam a conduta de uma
atitude expectante em lesdes assintomaticas.'>’*"> Kotecha® considera que os argumentos
utilizados para justificar uma intervencdo cirdrgica num doente com uma lesdo
assintomatica ndo séo suficientes face aos riscos da intervencdo, facto reiterado por
diversos autores.>>>61717276 por sya vez, Lo et al.®? e Barikbin et al.! relembram que a
realizacdo da cirurgia implica anestesia geral e que esta ndo é inocua, podendo induzir

alteracdes associadas ao neurodesenvolvimento.
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As sequelas a longo prazo na funcdo ventilatoria condicionadas pela area do
pulmé&o envolvida pela MCVA e a capacidade, em idades precoces, de readaptacdo da
expansao pulmonar do restante érgdo apos a cirurgia tem sido reiterada pelos defensores
do tratamento cirdrgico. Na verdade, estudos tém demonstrado alteracGes na funcédo
pulmonar em recém-nascidos com MCVA no que toca a complacéncia e padrdo
respiratorio.?2’* Contrariamente, Barikbin et al.!, apds um estudo retrospetivo de 26
doentes, referem que a fungdo pulmonar entre os doentes que realizaram resse¢édo
cirirgica e 0s que se mantiveram em observacdo, ndo apresentava diferencas
estatisticamente significativas. Por sua vez, Feinberg et al.®® consideram que o
crescimento compensatdrio do parénquima pulmonar ndo € universal a todos os estudos
feitos apos um follow-up de longo prazo. Ja& Komori et al.”” publicaram um estudo
demonstrando que o0s doentes submetidos a cirurgia com idade inferior a 1 ano
apresentavam melhor fungdo pulmonar que o grupo submetido a cirurgia apos esta idade.
Este facto sugere que apds a excisdo da lesdo ocorre multiplicacdo alveolar do pulméo
remanescente originando um aumento compensatério do parénquima pulmonar.

Outro argumento utilizado pelos oponentes do tratamento expectante em lesdes
assintomaticas é o da incerteza diagnostica. Davenport et al.*? publicaram no seu estudo
que a certeza do diagndstico diferencial entre a MCVA tipo 4 de Stocker e o blastoma
pleuropulmonar tipo | (puramente quistico) é muito dificil, a nivel imagioldgico, e que
essa incerteza justifica a ressecéo cirdrgica, 10175078

Os defensores da cirurgia consideram que a vigilancia a longo prazo pode ser
indutora de maiores riscos (tal como referido anteriormente, relacionados com a dose de
radiacdo e com efeitos psicoldgicos). Alem disso, afirmam que este follow-up ndo é
seguro nem validado,®>® existindo mesmo alguma controvérsia sobre o intervalo de

realizacdo de exames imagioldgicos (radiografia toracica ou TC).”® Bagrodia et al.'®
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recomendam que 0s exames sejam realizados a cada 6-12 meses, sendo defendido por
Priest et al.®® que um intervalo de 4-6 meses entre estudos imagioldgicos pode ser
excessivo, perdendo-se a oportunidade de detecdo precoce de alteracdes. Relativamente
aos riscos a que um doente esta sujeito cada vez que realiza um exame imagiolégico com
radiacéo ionizante, Davenport et al.*? referem que com os avangos tecnoldgicos, a melhor
protecdo e uma maior focalizacéo, reduzem a dose de radiacdo global. Chen et al.>! para
além do controlo imagioldgico aconselham a administracéo periodica de vacinas contra
Haemophilus influenza tipo B e Streptococcus pneumoniae, de modo a diminuir o risco
infeccioso, reforcando a disparidade de opcdes de vigilancia sem normas devidamente
validadas.

Nos casos em que se opta pela cirurgia, existem diversos tipos de ressecgdes
possiveis ndo havendo igualmente consenso sobre que método utilizar, segmentectomia
ou lobectomia, por via toracoscopica ou por toracotomia, 113467

Atualmente a toracoscopia € a via de abordagem globalmente aceite, face aos
melhores resultados estéticos e menos complicagdes musculoesqueléticas a longo prazo,
comparativamente & abordagem por toracotomia.®8%82 As complicacges a longo prazo
da toracotomia tais como escoliose, deformidades da parede toracica e atrofia do musculo
latissimus dorsal ou serratus anterior, reforcam a importancia da toracoscopia. 3184683
Além disso, a toracoscopia permite uma melhor visualizacdo, permitindo uma
discriminacdo adequada da lesdo bem como das cisuras e estruturas vasculares
pulmonares.%2 Contudo, esta via de abordagem n&o ¢ isenta de desvantagens sendo as
principais um maior tempo cirdrgico e 0s maiores custos, que gracas ao desenvolvimento
das competéncias cirtrgicas tém sido colmatadas.'>188* Além disso, um caso de infecio
prévia provoca um incremento nas complicacdes cirdrgicas e uma maior taxa de

conversao para a toracotomia, segundo alguns autores, pelo que esta abordagem pode ser
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reservada para situacoes sem infecdes prévias.**>28 Contudo, Rothenberg et al.®®, no seu
estudo, demonstram ndo existir diferencas entre a técnica utilizada, as complicacdes
associadas ou diferencas nos tempos cirurgicos, gracas a curva de aprendizagem dos
cirurgides. Apesar disso, no seu estudo, o tempo de internamento foi superior na
toracotomia relativamente a toracoscopia.

Quanto a extensdo da resse¢do, alguns autores ainda recomendam a lobectomia
para a maioria das MCVA de maneira a prevenir fistulas e diminuir a persisténcia de
doenca residual, que pode evoluir para lesdo maligna.>3941:425281 Além disso, defendem
que as caracteristicas imagioldgicas ndo sdo preditivas da extensdo lesional nos restantes
lobos pulmonares e que, portanto, a realizacdo de uma lobectomia subtotal ou
segmentectomia pode ndo permitir a excisdo completa da lesdo, com consequente
recidiva.®®728187.88 Segundo os mesmos autores, a segmentectomia é reservada para
doentes com lesGes multifocais (bilobares ou bilaterais), face ao seu pior progndstico, que
necessitariam de pneumonectomia para excisdo radical da lesdo com consequente
limitagdo da capacidade respiratoria, 8468789

Quanto ao timing cirdrgico, é necessario ter em conta todas as caracteristicas da
lesio bem como o estado nutricional e o peso corporal da crianga.®® Conforti et al.”
descrevem que apés os 6 meses de idade existe um risco aumentado para o
desenvolvimento de sintomas respiratorios, pelo que sugerem a excisao cirargica prévia
a esta idade. Outro argumento muitas vezes utilizado é o de que a taxa de complicagdes
pos-cirargicas aumenta com a idade em que ocorre a intervengdo, o que justifica a
intervencdo precoce.®%71%0%2 Mas, alguns autores, sdo contra este principio devido a
pequena, mas real, possibilidade de regressdo espontanea.® Recentemente tém sido

descritas algumas alteracbes no comportamento, linguagem e cognicdo em lactentes
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submetidos a intervencges cirurgicas, reforcando a ideia dos autores que preconizam a

cirurgia mais tardiamente.*

Ap0s a andlise dos argumentos descritos na literatura e supracitados, realizou-se
uma tabela comparativa (Tabela 2) com os outcomes de diferentes terapéuticas obtidos

apos a selecdo dos artigos mais recentes e que apresentavam um estudo retrospetivo.

Tabela 2. Resultados de estudos avaliando os outcomes de diferentes terapéuticas em

lesbes quisticas pulmonares

Tratamento
expectante
Assintomaticos Sintomaticos Assintomaticos

N 1dC Int C N IdC Int C N F CF
8 052 15 0 15 0,08 NR 0 6 21,6 0

Tratamento cirdrgico
Estudo

Sueyoshi et al.®
(Japao, 2008)

93
(é/&:tgtl)bs) 12 67 2 2 14 NR NR 5 _
i 76
Céi?éﬁ?‘fé&'j 3 71 10 4 2 3B 255 9 i
Wong et al.*®

(Australia, 2000) 1 24 9 8 18 1 21 10 2 7 0

Hammond et al.*
(Reino Unido, 2010)
Ng et al.* (Reino
Unido, 2010)

- 10 é NR 3 13 312 0

3 10 NR NR 5 336 NR 1 57 60 11

N: Total de doentes; IdC: idade, em meses, aquando da cirurgia; Int: duracéo, em dias, da estadia
hospitalar; C: complicacGes pos-operatdrias; F: tempo de follow-up, em meses; CF: complicacdes
durante o tempo de follow-up; EUA: Estados Unidos da América; NR: ndo referido no estudo; ?:
80% dos doentes foram submetidos a cirurgia durante o primeiro ano de vida; - : Opgdo
terapéutica nao incluida no estudo.
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EXPERIENCIA DO SERVICO DE CIRURGIA PEDIATRICA DO HP

Relativamente ao estudo retrospetivo realizado com os casos do HP nos ultimos
15 anos, registaram-se 18 casos de malformacdes quisticas. Destes foram excluidos os
casos com diagndstico anatomopatolégico pds-natal de quisto broncogénico (2 casos),
sequestro broncopulmonar (5 casos) e lesdes hibridas (2 casos), por ndo se integrarem no
objetivo do nosso estudo, perfazendo um total de 9 casos incluidos na andlise. As

caracteristicas da amostra estdo descritas na Tabela 3.

Tabela 3. Caracteristicas dos casos de MCVA seguidos no HP

. Sexo Raca
Variaveis

Feminino Masculino Caucasiana
n =6 (66,7%) n = 3 (33,3%) n =9 (100%)
Total de Casos n=9

MCVA: Malformacdes Congénitas das Vias Aéreas Pulmonares; HP: Hospital Pediatrico de Coimbra

Do total da amostra, em 22,2% dos casos (n = 2) o diagnostico foi feito no periodo
pos-natal e 77,8% (n = 7) apresentavam diagnostico pré-natal de lesdo pulmonar quistica,
por volta das 22 semanas de gestacdo (mediana). As caracteristicas ecograficas das lesdes

diagnosticadas no periodo pré-natal estdo descritas na Tabela 4.

Tabela 4. Caracteristicas ecograficas das MCVA diagnosticadas no periodo pré-natal

n=4(57,1%) n=1(14,3%) n=1(4,3%) n=1(14,3%)
MCVA: Malformac6es Congénitas das Vias Aéreas Pulmonares
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Relativamente a clinica, 44,4% (n = 4) dos doentes eram assintomaticos ao
nascimento e 55,6% (n = 5) apresentaram sintomas. A manifestacdo clinica mais
frequente foi a pneumonia (60%, n = 3), seguida de pneumotorax (20%, n = 1) e SDR
(20%, n = 1). Quanto a idade da primeira manifestacdo clinica, 60% (n = 3) desenvolveu
sintomas no periodo neonatal (dos 0 aos 28 dias) e 40% (n = 2) no periodo pré-escolar
(dos 2 aos 5 anos). Importa referir que os dois casos que apresentaram sintomas apenas
no periodo pré-escolar tiveram diagndéstico pés-natal de MCVA.

Quanto as terapéuticas aplicadas, 33,3% (n = 3) dos doentes realizaram tratamento
expectante e 66,7% (n = 6) dos doentes realizaram ressec¢do cirurgica. Relativamente a
extensdo da resseccdo cirurgica, 83,3% (n = 5) realizaram lobectomia e 16,7% (n = 1)
foram submetidos a segmentectomia.

Os outcomes das diferentes terapéuticas aplicadas no estudo retrospetivo estéo

sumariados numa tabela comparativa (Tabela 5).

Tabela 5. Resultados do estudo retrospetivo avaliando os outcomes terapéuticos

Tratamento
expectante
Assintomaticos Sintomaticos Assintomaticos
N IdC Int C N IdC Int C N F CF

2 155 35 0 4 36,2 43 1 3 60 0

N: Total de doentes; 1dC: idade, em meses, aquando da cirurgia; Int: duragéo, em dias, da estadia hospitalar;
C: complicagdes pos-operatdrias; F: tempo de follow-up, em meses; CF: complicagdes durante o tempo de
follow-up; ™: 2 doentes foram perdidos durante o follow-up.

Tratamento cirdrgico

O estudo retrospetivo efetuado revela que os doentes submetidos a cirurgia
estando assintomaticos apresentam tempo de internamento hospitalar semelhante aos
doentes sintomaticos, no entanto, o nimero de complica¢des foi menor no grupo

assintomatico.
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DISCUSSAO

Utilizando os dados da Tabela 2 e da Tabela 5, verifica-se um aumento da duracéo
do internamento hospitalar nos doentes sintomaticos relativamente aos assintomaticos.
Quanto as complicacdes pds-operatorias, foram superiores nos doentes sintomaticos nos
estudos de Conforti et al.”® e de Wong et al.**, e nos doentes assintomaticos no estudo de
Sueyoshi et al.®®, No estudo realizado com os doentes do HP, a duragdo do internamento
hospitalar € o nimero de complicacbes pds-operatdrias foi superior nos doentes
sintomaéticos, facto que suporta que se a intervencao cirurgica for realizada em doentes
sem clinica prévia, existe uma menor taxa de complicacdes e menos custos,
comparativamente a cirurgia realizada ap6s o desenvolvimento de sintomas. Isto deve-se
ao facto de na cirurgia realizada sem infec¢do prévia existir um melhor campo de viséo e
com menos aderéncias, o0 que leva a uma menor agressividade cirurgica, com diminuicéo

da probabilidade de hemorragia intraoperatéria e reducdo do tempo operatorio.
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CONCLUSAO

As MCVA sdo a malformacdo congénita pulmonar mais comum e podem ser
classificadas com base em critérios ecogréaficos e/ou histologicos. Estas lesGes tém uma
evolucdo varidvel, sendo que atualmente a maioria é diagnosticada in utero. Todas as
MCVA que tenham um diagnostico pré-natal requerem a realizagdo de um exame
imagioldgico ap6s 0 nascimento para uma melhor caracterizacdo da lesdo. Quanto a
clinica, no periodo fetal a lesdo pode manter-se assintomatica ou pode ocorrer o
desenvolvimento de polihidramnios, hidropsia fetal, desvio mediastinico ou hipoplasia
fetal. Perante uma lesdo que durante este periodo se revele sintomatica, sdo varios 0s
tratamentos disponiveis. Apds o nascimento, a lesdo pode manter-se assintomaética ou
predispor ao desenvolvimento de infe¢cdes, nomeadamente pneumonia, abcesso pulmonar
ou empiema.

Alguns autores defendem que os riscos associados as MCVA sdo baixos e que
existe a possibilidade de regressdo esponténea da lesdo, o que justifica uma atitude
expectante. No entanto, tendo em conta toda a variabilidade associada as MCVA e sendo
impossivel prever a evolucdo natural e clinica destas lesGes, a maioria dos autores
recomenda a excisao eletiva das lesdes assintomaticas, diminuindo-se o risco infeccioso
e a taxa de complicacdes intra e pds-operatorias e internamento hospitalar. Ao realizar a
cirurgia eletiva, possibilita-se igualmente a compensagdo pulmonar com melhoria da
funcdo respiratoria.

Os dados obtidos nos artigos estudados demonstram que a exciséo cirdrgica de
uma lesdo assintomatica se revela uma opc¢éo segura e com melhores resultados cirargicos

e pés-operatorios que a excisdo de uma lesdo sintomatica. Apesar disso, 0s dados
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disponiveis sobre o tratamento expectante também se revelam promissores, com baixa
taxa de complicacbes a médio prazo.

A incerteza acerca do melhor tratamento a aplicar em MCVA assintomaticas
mantém-se até ao momento. A disparidade de dados publicados pode dever-se ao facto
de todos os artigos incluidos no estudo serem retrospetivos, terem viés associados e ndo
demonstrarem a atualidade dos tratamentos em estudo. E, portanto, necessaria a
realizacdo de estudos uniformizados multicéntricos, idealmente com avaliagdo
prospetiva, de modo a esclarecer o impacto do tratamento escolhido nas lesGes
assintomaticas (excisdo cirdrgica ou observagéo clinica) a longo prazo.

No entanto, e até dados mais concretos acerca desta tematica, recomendamos a
excisdo cirurgica de todas as lesdes, independentemente da clinica, preferencialmente
prévia ao desenvolvimento sintomético, de modo a diminuir o risco infeccioso, propiciar

uma melhoria da fung¢do pulmonar e evitar o desenvolvimento de neoplasias associadas.
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