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MALFORMACAO CONGENITA DAS VIAS AEREAS
PULMONARES: CARACTERISTICAS, DESFECHO
NEONATAL E PROPOSTA DE PROTOCOLO DE
SEGUIMENTO NA MEDICINA FETAL DO HOSPITAL
MATERNO INFANTIL PRESIDENTE VARGAS.

CONGENITAL PULMONARY AIRWAY MALFORMATIONS: CHARACTERISTICS,
NEONATAL OUTCOME AND PROPOSED FOLLOW-UP PROTOCOL ON THE FETAL
MEDICINE SERVICE AT HOSPITAL MATERNO INFANTIL PRESIDENTE VARGAS.

MARINA DOMINGUES', JORGE ALBERTO BIANCHI TELLES'

RESUMO

OBJETIVO: Avadliar as caracteristicas e desfechos das gestacdes acometidas por malformagéo congénita da via aérea pulmonar (MCVAP) na
Medicina Fetal do Hospital Materno Infantil Presidente Vargas (HIMPV), em Porto Alegre - RS.

METODOS: Estudo documental, descritivo, de coorte retrospectivo. Foram avaliadas todas gestacées com diagnéstico de MCVAP no periodo de
2013 a 2019. Foi realizada andlise de prontudrios. A amostra final foi constituida de nove pacientes.

RESULTADOS: Todas gestagdes foram até o termo, os bebés nasceram com peso adequado, com Apgar acima de 8 no 1° e 5° minuto. Observou-
se uma incidéncia maior de lesées acometendo o lobo inferior esquerdo e o sexo masculino. Alguns casos evoluiram com desvio do mediastino,
porém nenhum evoluiu para hidropsia fetal ndo imune. Corticoterapia foi realizada em todas gestantes a partir de 2015. Nos casos em que foi
possivel avaliar a CVR (congenital cystic volume ratio) observou-se uma tendéncia a diminuicéo no terceiro trimestre. Nenhuma paciente cursou
com CVR >1,6. Houve um caso de regressdo espontdnea da MCVAP. Todos os casos que foram confirmados no pds natal foram para cirurgia
(lobectomia) entre 3-6 meses de vida.

CONCLUSOES: A MCVAP é uma malformacgéo rara, com evolucdo e progndsticos varidveis. A terapia fetal estd indicada nos casos graves
complicados por hidropsia ou com alto risco de desenvolver esta condicéo. Diante desse amplo espectro de possibilidades um protocolo
assistencial no servico auxilia na padroniza¢éo do seguimento e manejo dessa patologia.

PALAVRAS-CHAVE: MALFORMAGCAO CONGENITA DA VIA AEREA PULMONAR, CVR,
HIDROPSIA FETAL NAO IMUNE, LOBECTOMIA.

ABSTRACT

OBJECTIVE: To evaluate the characteristics and outcomes of pregnancies affected by congenital pulmonary airway malformation (CPAM) on a
Fetal Medicine Service in Porto Alegre-RS.

METHODS: Documentary, descriptive, retrospective cohort study. All pregnancies diagnosed with CPAM were evaluated from 2013 up to 2019.
Analysis of medical records was performed. The final sample consisted of nine patients.

RESULTS: All babies were delivered at term, with adequate weight, and Apgar above 8 in the 1st and 5th minute. There was a higher incidence of
lesions affecting the left lower lobe. Was also noted a higher prevalence on males. Some cases evolved with mediastinal shift, but none evolved
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to non-imune fetal hydrops. Corticosteroid therapy was performed in all pregnant women since 2015. In cases where it was possible to access the
CVR (5/9) a tendency to decrease in the third trimester was observed. There was no patient witch CVR > 1,6. There was one case of spontaneous
regression of CPAM. All postnatal confirmed cases went to surgery (lobectomy) between 3-6 months of life.

CONCLUSIONS: MCVAP is a rare malformation with a variable outcome and prognosis. Fetal therapy is indicated in severe cases complicated by
hydrops or at high risk of developing this condition. Given this broad spectrum of possibilities, it is necessary to develop a care protocol for the
service to standardize follow-up and the conduct to be adopted for each case.

KEYWORDS: CONGENITAL PULMONARY AIRWAY MALFORMATION, CVR, NON-IMUNE FETAL HYDROPS,
CORTICOSTEROIDS, LOBECTOMY.

INTRODUCAO

A malformacao congénita das vias aéreas pulmonares
(MCVAP), classicamente chamada na literatura de malfor-
macao adenomatoide cistica, consiste em uma rara anoma-
lia no desenvolvimento do trato respiratorio inferior, que
resulta provavelmente de uma interrupgao do desenvolvi-
mento pulmonar entre a 7* e a 15% semana de gestagao,
durante o estagio pseudo-glandular'?. E caracterizada pelo
crescimento excessivo de bronquiolos terminais sem os al-
véolos correspondentes'. A lesao tem o suprimento vas-
cular proveniente da circulacao pulmonar. Estima-se que
a incidéncia seja de aproximadamente 1 a cada 10.000 —
35.000 nascidos vivos**.

Atualmente o amplo uso da ultrassonografia tem levado
a um aumento no diagnostico pré-natal dessas leses’. Em
associacao, a ressonancia magnética fetal melhora a avaliacdo
da anatomia pulmonar, o que pode ajudar a confirmar ou ex-
cluir o diagnostico suspeito, e fornece informagGes adicionais
Uteis para aconselhamento e tratamento obstétrico®. Dessa
maneira, as principais malformagoes pulmonares sao, em tese,
passiveis de serem detectadas antes do nascimento®.

O principal diagnostico diferencial da MCVAP € o se-
questro broncopulmonar (SBP), que consiste em uma massa
de tecido pulmonar anomalo que nao se comunica com a
arvore traqueobronquica e recebe suprimento sanguineo da
circulagao sistémica (geralmente aorta abdominal ou tora-
cica)”. Ha também a possibilidade de ocorrerem lesoes “hi-
bridas” que tem caracteristicas histopatologicas de MCVAP,
porém com suprimento vascular proveniente da circulagao
sistémica. Isso indica uma provavel origem embrioldgica
unica das MCVAP e do SBP”8. Outros diagnosticos diferen-
ciais incluem cistos broncogénicos ou neuroentéricos, hérnia
diafragmatica, enfisema lobar congénito e atresia bronquica
periférica’.

Existem atualmente duas classificagoes para as MCVAP.
Uma delas, proposta por Stocker em 1977, classifica as le-
soes em trés tipos de acordo com as suas caracteristicas his-
tologicas'®. Esse sistema de classificacdo, embora seja atil em
termos prognosticos no pos-natal, € menos apropriado no
pré-natal, uma vez que o tecido ndo esta disponivel para
analise. No pré-natal, utiliza-se a classificacdo de Adzik, mais
simplificada, que divide as MCVAP em macrocisticas, quan-
do existem um ou multiplos cistos com pelo menos 5Smm de

diametro, e microcisticas, quando a lesao aparece como uma
massa ecogénica com cistos menores que Smm'!!,

O prognostico dos fetos acometidos depende do volu-
me da massa pulmonar e dos efeitos fisiopatologicos secun-
darios: uma massa volumosa causa desvio do mediastino,
hipoplasia pulmonar, polidramnio e comprometimento
cardiovascular, levando a hidropsia e morte'?. Com rela¢ao
a avaliacao da evolugao e predicdo do risco de desenvol-
vimento de hidropsia, utiliza-se a medida do volume da
massa (cm?3) / circunferéncia cefalica (cm) - sigla em inglés:
CVR - congenital cystic malformation volume ratio. Lesces
de MCVAP pode serem medidas por via ultrassonografica
usando a formula de volume de uma elipse (comprimento x
altura x largura x 0,52). S3o consideradas de alto risco para
o desenvolvimento de hidropsia quando a CVR for maior
ou igual a 1,613.

O seguimento dessas lesoes pode variar desde apenas
acompanhamento ultrassonografico com parto a termo
e resseccao da lesao no periodo pods-natal até cirurgia in-
tradatero, que pode incluir toracotomia e lobectomia, shunt
toraco-amniotico e procedimento EXIT com realizacao de
toracotomia e lobectomia no momento do parto?.

Na maioria dos casos nao € necessario realizar nenhum
tipo de intervencao intrautero. Os bebés tem boa evolugao
no pos parto e permanecem assintomaticos por um longo
periodo. Entretanto complicagoes podem ocorrer além da
infancia, inclusive na adolescéncia e na idade adulta’. Além
de recorrentes quadros de infecgOes respiratorias, as lesdes
tém potencial de maligniza¢ao'. Portanto, quando nao € re-
alizado o diagnostico pré-natal, pode haver implicagbes mais
dificeis para o tratamento e planejamento cirdargico futuro.

Esse estudo teve como objetivo avaliar as caracteristicas e
o desfecho das gestagGes acometidas por MCVAP no servico
de Medicina Fetal do Hospital Materno Infantil Presidente
Vargas e propor um modelo de protocolo assistencial para
0 servigo.

METODOS

Trata-se de um estudo documental, descritivo de coorte
retrospectivo. Foram incluidas todas as gestagoes com diag-
nostico de malformacdo congénita das vias aéreas pulmo-
nares que foram atendidas no servico de Medicina Fetal do
HMIPV no periodo de 2013 a 2019. A amostra final foi de
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nove pacientes.

Os dados foram obtidos através de pesquisa em pron-
tuarios médicos e registros assistenciais e os dados foram
compilados em tabelas contendo variaveis demograficas e
assistenciais do bindbmio materno-fetal. As variaveis maternas
analisadas sao apresentadas na tabela 1.

Varkiveis e
ldade materna

Tipo de gestacho 1 Linica

Mulipla
ldade gestachonal no disgnistico
Mallarmaghies assacislay

Via de paris 1 Mammal

I Cesanana
Idade gesiscional no paris
P Tetnl ao nascer

Apgar mo 1° ¢ no 5° minute

Sevo do RN 1 Masculing
z Femaning
Lado s lesdo 1 Esquerda
Diresto
Balateral
Tipo da lesdio 1 Macrocistica
1 Microcisia
Desviio do mediasting | Sim
bt 5
Hidrapsis 1 Sim
2 Mo

L'so de corteedde 1 Sam

Mo

CVR com 22 semanas

CVR apis M0 semanas

Diagmistico pos-natal por tomografia | MOWVAP
computadorizada 1 SBP
3 Lesda Hibrida
4 Dutras lesdes

5. Auséncaa de leslo

Tipos de procedimenios realizados mo | Cirurgia

phs-maial 2 Tratamenio expecianie

Tabela 1 - Varidveis maternas
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Meétodos de processamento e analise dos dados foram
realizados utilizando o programa Microsoft Excel. O projeto
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do
Hospital Materno Infantil Presidente Vargas. Numero do
parecer: 3.791.926.

Devido a natureza retrospectiva do estudo encontramos
algumas limita¢oes relacionadas principalmente a auséncia
de alguns dados nos prontuarios estudados e ao numero
pequeno de casos que nao possibilitaram realizar analises
estatisticas entre as variaveis.

RESULTADOS

Entre os anos de 2013 e 2019 foram acompanhadas
nove gestacoes acometidas por MCVAP no Servigo de Me-
dicina Fetal do Hospital Materno Infantil Presidente Vargas,
em Porto Alegre. A mediana da idade materna na gestacao
acometida foi de 24 anos (18-34). A mediana da idade ges-
tacional no diagnostico foi de 23 semanas (20-32). Houve
um caso de acometimento em gestacao multipla (gemelar
dicorionica e diamnidtica), onde um dos fetos foi diagnosti-
cado com a patologia.

Em um caso houve associacao da MCVAP com ence-
falocele frontal, o cariotipo foi normal (46,XY). Nao foram
observadas malformacoes associadas em outros fetos.

Sobre a via de parto, observou-se que 37,5% dos bebés
nasceram de parto normal contra 62,5% de cesariana. Todos
os bebés nasceram a termo com a mediana da idade gesta-
cional no parto de 39 semanas e 1 dia. Nenhuma gestagao
precisou ser interrompida devido a MCVAP. A mediana do
peso fetal ao nascer foi de 3143g (2860g - 4100g). A me-
diana do Apgar no 1° minuto foi de 8 (8-9) e no 5° minuto
de 9 8% Na analise do sexo, 78% dos fetos eram do sexo
masculino e 22% do sexo feminino.

Com relagao a localizagao das lesoes: 62,5% (cinco ca-
sos) acometiam o lobo pulmonar esquerdo, 25% (dois ca-
sos) o lobo pulmonar direito e um caso (12,5%) teve aco-
metimento bilateral. Entre os tipos de MCVAP 55,6% foram
macrocisticas e 44,4% microcisticas. Em 55,6% dos casos a
lesdao causou desvio do mediastino, porém em nenhum caso
ocorreu hidropsia. Foi utilizado corticoide (betametasona, na
dose de 12mg, IM, 2x) em 77,8% dos casos.

Em cinco casos foi possivel obter as medi¢oes de CVR
com 25 semanas e apos as 30 semanas. Em um caso a CVR
foi =1,6 com 25 semanas e em um caso a CVR foi =1,6 apos
as 30 semanas.

O resultado do diagndstico por imagem através de tomo-
grafia computadorizada (TC) realizado no periodo pos natal
foi obtido em cinco casos: trés deles (60%) confirmaram o
diagnostico pré-natal de MCVAP. Em um caso foi feito o diag-
nostico de lesdo hibrida e em um caso nao foi visualizado ne-
nhuma altera¢ao na TC. No caso em questao, a ultima ecogra-
fia realizada no servico também nao evidenciou mais a lesao.
Nos quatro casos com lesao confirmada o tratamento cirdr-
gico (lobectomia) foi realizado entre os 3-6 meses de idade.
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DISCUSSAO

O diagnostico ultrassonografico pré-natal de anorma-
lidades fetais nao melhora apenas o manejo do feto e do
neonato, mas também ajuda a definir a historia natural
e a fisiopatologia de algumas malformagoes congénitas'®.
No caso das MCVAP, com o aumento da experiéncia
e do conhecimento dos profissionais e da melhora dos
aparelhos de ultrassom € possivel definir com mais pre-
cisdo as lesoes e classifica-las como solidas ou cisticas,
avaliar vascularizacao, predizer riscos e indicar procedi-
mentos que podem ser fundamentais para manutencao
da gestagao.

As lesoes de MCVAP acometem de maneira igual
ambos os pulmoes, preferencialmente os lobos inferiores
e observa-se uma predominancia discreta no sexo mas-
culino'®. Em nosso trabalho observou-se acometimento
maior em lobo pulmonar inferior esquerdo e uma pre-
valéncia maior no sexo masculino. Qutras variaveis so-
ciodemograficas ndo parecem ter associagdo com essa
patologia.

Tipicamente essas lesGes crescem até as 25 semanas,
quando em geral atingem o seu maior volume, e apos
as 30 semanas tendem a reduzir de tamanho ou mesmo
desaparecer espontaneamente>. Um estudo canadense
publicado por Laberge et al®> em 2001, mostrou uma
taxa de regressdo espontanea intrautero de 56%, com
apenas 5% dos fetos evoluindo com hidropsia e uma
taxa de 10% de obito pos-natal (incluindo um feto com
trissomia do 18). Em contrapartida, Nicolaides et al® pu-
blicou uma série de 132 casos nos quais a incidéncia de
regressao espontanea ocorreu em apenas 9% dos casos,
com uma taxa de 43% dos fetos evoluindo para hidropsia
e 24% para obito. Portanto, observa-se que a evolucao
dos casos possui grande variacao. Em nosso servigo,
foi observado o desaparecimento da lesao em um caso
(12,5%), de MCVAP microcistica, e nao houve casos de
hidropsia ou oObito fetal/neonatal.

O controle ultrassonografico com a medida da CVR
€ um importante preditor de desfecho nos fetos com
MCVAP". Em 86% dos casos, fetos com CVR <1,6 nao
irdo evoluir para hidropsia'®. Dentre os casos do estudo,
89% apresentaram CVR<1,6 e em nenhum deles houve
evolu¢do com hidropsia, corroborando assim a eficacia
desse parametro como preditor de gravidade. Nos casos
em que foi possivel obter a CVR com 25 semanas e
apos 30 semanas, observou-se, em concordancia com a
literatura, uma tendéncia a reducao da CVR apés as 30
semanas’.

Nos trés casos que foram realizadas medidas seriadas
da CVR, notou-se uma disparidade do volume da massa
pulmonar ao longo das semanas, com medicoes alter-
nando entre maiores e menores, € nao uma constante
no crescimento (ou diminuicao) da lesao, conforme a
figura 1.
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Figura 1. Variagdo do volume da massa pulmonar de acordo com a
evolucao da gestacao.

Portanto, destaca-se a necessidade de aprimoramento
na padronizagao da medida do volume das lesoes. Segundo
Crombleholme et al !, a maneira adequada para medicao
envolve os cortes sagital e transversal. Deve-se obter o com-
primento maximo no corte sagital €, apos, a altura e largura
maximas no corte axial. O volume aproximado sera calcu-
lado utilizando-se a formula de uma elipse: comprimento x
altura x largura x 0,52 (Figura 2).

ApOs obter o volume da lesao pulmonar pode-se cal-
cular o CVR através da formula:

Volume da massa (em®)

CVR = Circunferéncia cefilica (cm)
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A terapéutica fetal intradtero esta sempre indicada nos
casos de alto risco para desenvolvimento de hidropsia
(CVR = 1,6) ou quando este quadro ja esta instalado®”,
uma vez que se nao tratada essa condicao, se torna letal
em 100% dos casos'?. O tratamento para as lesdes macro-
cisticas consiste em aspiragao dos cistos ou colocagao de
shunt toraco-amniodtico. Entretanto o tratamento para as
lesdes microcisticas continua sendo um desafio®. Recente-
mente o uso de betametasona baseado em pequenas sé-
ries de casos comegou a ser discutido. Nao se sabe qual o
mecanismo exato de acdo da medicacao para essas lesoes,
alguns autores hipotetizam que as células pulmonares na
MCVAP sao imaturas e que o corticéide poderia estimular
a maturagao, reduzindo assim o volume da massa e con-
tribuindo para a melhora da hidropsia'®"°.

A literatura indica terapia fetal apenas nos casos de
alto risco®®, porém, no HMIPV, assim como em alguns
outros centros de referéncia em medicina fetal no Brasil,
optou-se por realizar corticoterapia em sete dos nove ca-
sos (78%), independente da gravidade e da idade gesta-
cional. Nenhum caso evoluiu para hidropsia, inclusive os
dois que nao haviam feito corticoide. Um numero maior
de pacientes seria necessario para realizar uma melhor
analise e conclusoes, mas o uso do corticoide nao pareceu
afetar este desfecho neste grupo de pacientes.

Apesar de alguns autores defenderem o tratamento
expectante para alguns casos de MCVAP que evoluem
assintomaticos no pos natal'?%?!, em nosso servico todos
0s casos que tiveram o diagnostico pds natal confirmado
foram para cirurgia. Este achado esta de acordo com
Laberge et al> em 2001, que afirma que as MCVAP nao
sao variantes da normalidade e que todos os bebés com
diagnostico confirmado devem ir a cirurgia, mesmo os
assintomaticos. A auséncia de tratamento pode levar tan-
to ao aumento do risco de infecgOes respiratorias de re-
peticdo quanto a posterior malignizagao dessas lesdes??.

Diante do exposto acima resolveu-se criar uma pro-
posta de protocolo de seguimento do servico de Medi-
cina Fetal do HMIPV para essa patologia, com base na
literatura atualizada®'®?° e com os recursos disponiveis
no servico (Figura 3).
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Figura 3. Fluxograma para seguimento e tratamento dos casos de
MCVAP no servico de Medicina Fetal do HMIPV. *Idade gestacional
adequada para realizacdao de ecocardiograma fetal a partir de 24
semanas e para realizacao de RNM fetal de a partir de 26 semanas.
** Planilha para insercao do volume da MCVAP e da circunferéncia
cefalica fetal, com calculo da CVR e plotagem em gréfico, desenvolvida
pela autora (figura 3).

Para tornar o seguimento pré-natal mais uniforme e
ilustrativo criou-se uma planilha no software Excel para
insercao do volume da MCVAP e da circunferéncia ce-
falica, que calcula automaticamente a CVR e insere este
dado em um grafico para acompanhamento (Figura 4).
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Dessa maneira, conclui-se que A MCVAP € uma mal-

formacao rara, com evolugao e progndsticos variaveis. A
terapia fetal esta indicada nos casos graves complicados
por hidropsia ou com alto risco de desenvolver esta con-
dicao. A elaboragao de um protocolo assistencial do ser-
vigo tem como objetivo melhorar o acompanhamento e
a terapéutica mais indicada para cada caso.
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