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RESUMO

Introducido: A Malformagdo Adenomatosa Pulmonar Congénita (MAC) consiste em uma
anomalia rara do desenvolvimento pulmonar, caracterizada por dareas cisticas ou
adenomatosas nos pulmdes que resultam em tecido pulmonar disfuncional (1,2). Estima-se
que MAC represente a forma mais comum de malformag¢do pulmonar congénita, com
incidéncia aproximada de 1 para 10.000-35.000 nascimentos (3). A disponibilidade crescente
de ultrassonografia pré-natal e exames de imagem pos-natais ampliou a detec¢do precoce
dessas lesdes, embora apresentagdes clinicas possam variar de sintomdticas logo ao
nascimento até achados incidentais em criangas mais velhas (4). Clinicamente, pode se
manifestar como desconforto respiratorio, infeccdes pulmonares de repeticdo e, em alguns
casos, massa toracica que causa desvio mediastinal; muitas vezes, a tomografia
computadorizada (TC) de torax € essencial para caracterizar a morfologia e extensdo das
lesdes (5). Este espectro clinico e radiologico torna o estudo de MAC relevante para
aprimorar o manejo diagndstico e terapéutico em pediatria (6). O Instituto de Pediatria
Martagdo Gesteira (IPPMG) da Universidade Federal do Rio de Janeiro (UFRJ) atende a uma
populacdao pediatrica diversa, e a avaliagdo de casos dos pacientes portadores de
Malformagdo Adenomatosa Pulmonar Congénita pode fornecer informagdes valiosas para
melhor conhecimento do perfil dos pacientes atendidos na regido.

Objetivo: Este estudo tem como objetivo descrever o perfil clinico e radioldgico, além do
desfecho, dos pacientes pediatricos diagnosticados com MAC acompanhados no servigo de
Pneumologia Pediatrica do IPPMG/UFRIJ no periodo de 2015 a 2025, por meio de uma série
de casos descritiva. Metodologia: Consiste em uma série de casos de MAC Ambulatério de
Pneumologia Pediatrica do IPPMG-UFRJ. A coleta de dados foi feita por meio da revisdo dos
prontuarios médicos, com foco em informacdes clinicas e de imagem. Resultados: Foram
incluidos cinco pacientes pediatricos com MAC, sendo trés masculinos e dois femininos. Trés
casos tiveram diagnostico pré-natal e dois pds-natal. As lesdes envolviam principalmente
lobos inferiores e superiores, variando de cistos unicos a multiplos cistos complexos. Todos
os pacientes que evoluiram para cirurgia foram submetidos a lobectomia por
videotoracoscopia, com auséncia de intercorréncias intraoperatorias significativas. Os casos
pOs-natais sintomaticos apresentaram complicagdes leves no pds-operatério, resolvidas com
manejo clinico. O seguimento ambulatorial mostrou expansdo pulmonar adequada, auséncia
de infecg¢des recorrentes e evolugdo satisfatdria em todos os pacientes. Discussao: Os casos

analisados refor¢cam a importancia do diagndstico precoce, acompanhamento multidisciplinar
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e cirurgia eletiva em MAC. Pacientes com diagnostico pré-natal permaneceram
assintomaticos, enquanto os pods-natais apresentaram sintomas respiratorios e infecgdes
recorrentes. A TC foi essencial para caracterizar as lesdes e planejar a cirurgia. Todas as
lobectomias por videotoracoscopia apresentaram boa evolugdo clinica e radiolodgica,
manuten¢do da expansao pulmonar e minima complicagdo a longo prazo. O acompanhamento
continuo ¢ fundamental para detec¢do precoce de complicagdes e monitoramento funcional

pOs-resseccao.

Palavras-chave: pediatria, anormalidade congénita, pneumopatia, pneumologia
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1. INTRODUCAO

As malformagdes pulmonares congénitas compreendem um grupo heterogéneo de
alteragOes estruturais resultantes de falhas no desenvolvimento embrionario do sistema
respiratorio, ocorrendo predominantemente entre a 5* e a 17* semana de gestagdo (2,7). Entre
essas entidades, incluem-se a Malformacdao Adenomatosa Pulmonar Congénita (MAC), o
sequestro pulmonar, o enfisema lobar congénito e os cistos broncogénicos. Dentre essas, a
MAC ¢ a mais frequente, sendo responsavel por uma parcela significativa dos diagndsticos de

massas pulmonares congénitas na infancia (3).

A MAC ¢ caracterizada por uma proliferacdo andmala das vias aéreas terminais, com
formacdo de estruturas cisticas ou solidas que substituem o parénquima pulmonar normal
(1,8). Essa alteragdo resulta em tecido pulmonar ndo funcional, com potencial impacto

respiratdrio varidvel conforme o tamanho, localizagdo e tipo da lesao.

Quanto a etiopatogénese, esta ainda nao foi completamente elucidada, porém estudos
sugerem um disturbio da diferenciagao bronquiolar durante o desenvolvimento pulmonar
fetal. Evidéncias recentes apontam para alteragdes na sinalizagdo molecular envolvida na

ramificagdo das vias aéreas, como vias do fator de crescimento fibroblastico (FGF) (2,7).

A classificacdo mais aceita da MAC ¢ a proposta por Stocker, que divide a entidade
em cinco tipos (0 a 4), com base nas caracteristicas histologicas, tamanho dos cistos e origem

anatomica das vias aéreas afetadas (1):

e Tipo 0: raro, cistos sem tecido muscular e diminutos, pode ser incompativel com a

vida;

e Tipo 1: 0 mais comum, caracterizado por cistos grandes (>2 cm), menor risco de

malignizacao;

e Tipo 2: maultiplos cistos pequenos (<2 cm), frequentemente associado a outras

malformagdes congénitas;



e Tipo 3: les@o solida ou microcistica, associada a maior morbimortalidade neonatal;

e Tipo 4: grandes cistos periféricos, sintomaticos ou assintomaticos, com potencial

associacdo a malignidade.

A apresentagdo clinica da MAC ¢ variavel e depende de fatores como o tamanho da
lesdo e a idade do paciente. No periodo neonatal, os casos sintomaticos podem cursar com
desconforto respiratorio grave, insuficiéncia respiratdria e desvio mediastinal. Em lactentes e
criangas maiores, manifestacdes comuns incluem infecg¢des respiratdrias de repeti¢do, tosse
cronica, sibilancia e, ocasionalmente, achado incidental em exames de imagem realizados por

outros motivos (9,3).

Para diagnostico, a radiografia de térax costuma ser o primeiro exame realizado no
contexto pods-natal, podendo revelar imagens cisticas, consolidagdes recorrentes ou
hiperinsuflagdo lobar. No entanto, sua sensibilidade ¢ limitada, especialmente em lesdes

pequenas ou complexas (10).

Na pratica clinica pediatrica, a TC de térax ¢ considerada o método padrdo-ouro para
a caracterizagdo radiologica da MAC, permitindo avaliar o padrdo cistico, extensdo da lesdo,
envolvimento lobar e possiveis complicagdes, como infec¢do, hemorragia ou pneumotdrax,
além de auxiliar na diferenciagdo com outras malformacdes pulmonares e no planejamento
cirargico quando indicado (5,4). A literatura de maior nivel de evidéncia refor¢a a TC como

exame essencial na avaliacdo completa da MAC apds o periodo neonatal.

A evolugdo dos pacientes com MAC ¢ heterogénea. Estudos observacionais e séries
de casos demonstram que uma propor¢do significativa dos pacientes pode permanecer
assintomatica nos primeiros anos de vida, o que gera dividas quanto ao manejo conservador
versus cirirgico em determinados cendrios clinicos (11). No contexto dos pacientes
assintomaticos, a indicacdo cirirgica ¢ controversa, pois existe o risco, mesmo nestes, de
evolucdo para malignizacdo, mesmo que sua probabilidade seja incerta. Dentre tais tumores,
o principal tipo ¢ o blastoma pleuropulmonar, sejam os pacientes sintomaticos ou nao (27).
Atualmente, a cirurgia por via videotoracoscOpica vem cada vez mais sendo utilizada, em
consonancia com técnicas minimamente invasivas. Ainda, nos casos de maior gravidade, com

indicacdo de intervencdo, ha relatos de complicacdes tardias pos cirurgicas, como infecg¢des
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recorrentes e, raramente, transformacao maligna, embora muitos apresentem bom progndstico

apos ressecc¢ao cirurgica (1).

Nesse contexto, a descricdo do perfil clinico e radioldégico em séries institucionais
torna-se fundamental para ampliar o conhecimento sobre a apresentacdo da doenca em
diferentes populagdes, identificar padrdes de diagnodstico e contribuir para o aprimoramento
das estratégias de acompanhamento e manejo em servigos de referéncia em pediatria, como o
IPPMG - UFRJ (Instituto de Puericultura e Pediatria Martagdo Gesteira - Universidade

Federal do Rio de Janeiro).

2. OBJETIVOS
2.A OBJETIVO GERAL

Descrever o perfil clinico e radiologico dos pacientes pediatricos diagnosticados com
MAC acompanhados no servico de Pneumologia Pediatrica do IPPMG/UFRJ no periodo de
2015 a 2025.

2.B OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Identificar o perfil epidemiologico dos pacientes
2 . Descrever suas manifestagoes clinicas

3. Analisar os achados radiologicos

4. Relatar a conduta terapéutica e desfechos

3. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo descritivo retrospectivo, do tipo série de casos, realizado no
Ambulatorio de Pneumologia Pediatrica do IPPMG da UFRJ, abrangendo o periodo de 2015
a 2025. Foram incluidos pacientes pediatricos com diagnostico confirmado de MAC,
estabelecido por exames de imagem pré-natais ou pds-natais; e excluido 1 paciente por
mudanga de diagnostico apods investigacdo completa. A coleta de dados foi realizada por

revisdo detalhada de prontudrio eletronico, exames de imagem, relatdrios cirirgicos e
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prontudrio fisico. Foram analisadas variaveis epidemioldgicas (sexo, idade, antecedentes
neonatais), clinicas (apresentagdo, sintomas), radiologicas (localizagdo e tipo de lesdo),
conduta cirtrgica (tipo de procedimento, via de acesso, intercorréncias) e desfecho clinico,

incluindo evolugao pos-operatoria € acompanhamento ambulatorial.

Os dados foram organizados de forma descritiva, com apresentacdo em frequéncias
absolutas, para fins de comparagio. O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
do IPPMG-UFRJ e submetido a Plataforma Brasil, com CAAE de namero

95134626.4.0000.5264.

4. DESCRICAO DOS CASOS

Caso 1

R.M.C., masculino, avaliado pela primeira vez no IPPMG aos 3 meses de vida. Foi
encaminhado com diagnéstico de MAC aventado na Unidade de Terapia Intensiva (UTI)
Neonatal. Paciente nascido de mae previamente higida, que fez pré natal, sem intercorréncias
gestacionais, com parto vaginal a termo (39 semanas). Apresentou boa vitalidade ao nascer,
APGAR 9/9, classificado como adequado para idade gestacional. Evoluiu, ainda no primeiro
dia de vida, com desconforto respiratorio, sendo encaminhado a UTI neonatal. Realizada
radiografia de torax que identificou imagem compativel com MAC em lobo inferior direito.
Permaneceu na UTI neonatal por 6 dias, sem necessidade de suporte ventilatorio.

Iniciou acompanhamento nos ambulatorios de Pneumologia e Cirurgia Pediatrica,
sendo realizados nova radiografia de térax (Fig 1) e TC térax (Fig 2) . Evidenciados achados
tipicos de MAC, incluindo hipertransparéncia pulmonar localizada, e em exames de controle,
efeito de massa com desvio do mediastino, compativel com lesdo expansiva pulmonar
congénita. Nos primeiros meses de vida, o paciente evoluiu com episodios de dessaturagao

associados ao choro e internagdes por desconforto respiratorio, nas quais houve necessidade
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de oxigenoterapia e broncodilatadores. Deste modo, foi indicada abordagem -cirurgica.

Realizada lobectomia inferior direita por videotoracoscopia, aos cerca de 4 meses de idade.

Figura 1. Radiografia de torax em PA evidenciando hipertransparéncia ocupando quase em
totalidade o hemitérax direito, com visualizagcdo de formagdes cisticas em seu conteudo,
apresentando efeito de massa, rechagando mediastino para a esquerda. Fonte: base de dados

de exames de imagem IPPMG
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Figura 2. TC de torax evidenciando area de hipoatenuaciao em regido posterior de lobo médio

direito. Fonte: base de dados de exames de imagem IPPMG

No pos-operatorio, o lactente apresentou complicagdes respiratorias, incluindo
pneumatocele/pneumotorax a direita, com achados radioldgicos de hipertransparéncia nos
lobos médio e inferior direitos e desvio mediastinal contralateral, necessitando de
toracostomia com drenagem em selo d’dgua. Evoluiu com melhora clinica e radiolégica
progressiva, sem necessidade de reabordagem cirdrgica, culminando em retirada do dreno

toracico e alta hospitalar.

Em seguimento ambulatorial, encontrava-se clinicamente estavel, em ar ambiente,
com crescimento ponderoestatural abaixo do esperado, sem novas intercorréncias infecciosas
graves. Exames radiologicos de controle demonstraram resolugdo das areas de escape aéreo,

sendo o Unico achado atelectasia de lobo médio, atribuida a abordagem cirargica (Fig 3).
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Figura 3. Radiografia de térax em PA evidenciando atelectasia em lobo médio/inferior

direito. Fonte: base de dados de exames de imagem [PPMG.

Caso 2

M.M.C., masculino, nascido em 28/05/2025, com diagnéstico pré-natal de MAC,
identificado em ultrassonografia (US) obstétrica de segundo trimestre, que evidenciou
formagdo cistica intrapulmonar localizada no lobo superior do pulmao esquerdo. Em razao do
achado antenatal, foi programado parto cesdreo eletivo com 37 semanas de gestagdo. O
recém-nascido apresentou boas condigdes ao nascimento (APGAR 9/9), sem necessidade de

reanimagao neonatal.
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Permaneceu internado em unidade de UTI neonatal por aproximadamente 15 dias,
sem necessidade de intubacdo orotraqueal ou oxigenoterapia, evoluindo de forma estavel.
Realizada realizou TC de térax, que confirmou o diagnostico de MAC, sendo entdo
encaminhado para acompanhamento ambulatorial pela Cirurgia Pediatrica (CIPE) e pela

Pneumologia Pediatrica no IPPMG.

A primeira consulta especializada no IPPMG ocorreu aos cerca de 3 meses de idade,
quando o paciente encontrava-se em Otimo estado geral, sem sinais de desconforto
respiratorio, mantendo saturagdo adequada em ar ambiente e sem historico de infecgdes
pulmonares. Solicitados exames de imagem, com realiza¢do de radiografia de torax (Fig 4) e
angiotomografia computadorizada de torax (Fig 5) aos 4 meses de vida. Esta ultima
demonstrou volumosa lesdo cistica aérea de paredes finas, medindo cerca de 6,5 x 4,8 cm,
localizada no lobo superior esquerdo, com efeito compressivo sobre estruturas mediastinais e
areas adjacentes de perfusdo em mosaico, achados considerados tipicos de MAC

macrocistica. Deste modo, foi iniciada programacao cirurgica eletiva.

Figura 4. Lesdo hipertransparente de aspecto cistico em lobo superior esquerdo, rechagando

lobo inferior ipsilateral e mediastino. Fonte: base de dados de exames de imagem IPPMG.



Figura 5. Lesdo cistica com conteido formando nivel hidroaéreo em seu interior, de paredes
finas, medindo cerca de 6,5 x 4,8 cm, localizada no lobo superior esquerdo, com efeito
compressivo sobre estruturas mediastinais e areas adjacentes com perfusdo em mosaico.

Fonte: base de dados de exames de imagem IPPMG.

Neste periodo, aos 6 meses de idade, foi admitido na emergéncia do IPPMG por
quadro de broncoespasmo associado a sintomas de infeccdo respiratoria viral, iniciado cerca
de cinco dias antes da internacdo. Apresentava esforco respiratorio leve a moderado, tosse e
sibilancia, sem dessaturagdo em ar ambiente. Painel viral ampliado foi positivo para
Metapneumovirus. Mediante o quadro infeccioso, evoluiu com piora radiologica. A
radiografia de térax (Fig 6) evidenciou imagem cistica ocupando aproximadamente dois
tercos do hemitérax esquerdo, associada a desvio do mediastino para a direita. Pela presenga
de broncoespasmo ativo no contexto de infec¢do respiratdria, o procedimento cirurgico foi
postergado por contraindica¢do anestésica. Optou-se por manejo clinico conservador naquele

momento.



Figura 6. Imagem cistica ocupando aproximadamente dois ter¢cos do hemitdrax esquerdo,
associada a desvio do mediastino para a direita. Fonte: base de dados de exames de imagem

IPPMG

Evoluiu com melhora progressiva do padrio respiratorio sob assisténcia
medicamentosa, mantendo-se estavel hemodinamicamente, em ar ambiente, sem necessidade
de suporte ventilatorio. Recebeu alta hospitalar, mantendo seguimento ambulatorial conjunto
pela Pneumologia e pela Cirurgia Pediatrica, permanecendo com lobectomia pulmonar

eletiva pendente.

Caso 3

M.J.E.S., Paciente feminina, encaminhada com diagndstico realizado ainda no periodo
pré-natal. Durante a gestacdo, US morfologica realizada com 20 semanas de idade
gestacional evidenciou imagem cistica pulmonar anecoica, com crescimento progressivo em

exames subsequentes, associada a desvio mediastinal significativo. Diante da evolucao
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volumétrica da lesdo, foi realizada toracocentese intrauterina com 34 semanas de gestacao,

com aspiragao do conteudo cistico, visando reducao do efeito compressivo.

O nascimento ocorreu por cesariana eletiva, com 39 semanas e 2 dias de idade
gestacional, Apgar 8/9 e peso adequado para a idade gestacional. A recém nascida
manteve-se em ar ambiente desde o nascimento, sem necessidade de ventilacdo mecanica ou
oxigenoterapia. Radiografia de torax neonatal demonstrou pulmdes bem expandidos, com
hipotransparéncia e imagem cistica no hemitoérax direito, compativeis com o diagndstico
antenatal. Recebeu alta hospitalar no sexto dia de vida, sendo encaminhada para seguimento

especializado no [IPPMG.

A primeira consulta no IPPMG ocorreu aos 9 dias de vida, a paciente encontrava-se
assintomatica, com radiografia de torax (fig 6) evidenciando volumosa imagem cistica
ocupando todo hemitorax direito com desvio mediastinal contralateral. Foi optado por
acompanhamento clinico e radiolégico seriado. Durante o seguimento ambulatorial ao longo
do primeiro ano de vida (9 meses, 10 meses € 1 ano e 1 més), manteve-se sem sintomas

respiratorios, com crescimento e desenvolvimento adequados.

A tomografia computadorizada de toérax, realizada em 26/10/2020, evidenciou
volumosa formagdo cistica aérea, de paredes finas, ocupando cerca da metade anterior do
hemitorax direito, associada a acentuado efeito compressivo sobre o parénquima pulmonar
adjacente e desvio mediastinal, achados considerados tipicos de CPAM macrocistica,

compativel com o tipo I da classifica¢ao de Stocker.
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Figura 6. Volumosa imagem cistica ocupando todo hemitérax direito com desvio mediastinal
contralateral. Fonte: base de dados de exames de imagem [PPMG

Apesar da estabilidade clinica, foi indicada abordagem cirtrgica eletiva, em
consonancia com a conduta recomendada na literatura para lesdes volumosas, mesmo em
pacientes assintomaticos. A paciente foi internada em julho de 2023, aos 3 anos de idade,
para realizacdo de procedimento cirurgico programado, sendo submetida a lobectomia do

lobo superior direito por via videotoracoscopica, sem intercorréncias intraoperatorias.

O seguimento ambulatorial pds-cirurgico demonstrou boa evolucdo clinica e
radiologica, com expansdo pulmonar adequada do hemitorax direito e cicatrizacdo satisfatoria
da ferida operatoria. Em consultas subsequentes, a paciente manteve-se assintomatica,
eupneica em ar ambiente, com expansao tordcica simétrica. Radiografias de térax de controle
evidenciaram hemitérax direito completamente expandido, sem alteracdes significativas da
transparéncia pulmonar, sendo descrito apenas discreto pincamento diafragmatico em exame
isolado, sem repercussdo clinica. Mantém seguimento anual programado pela Cirurgia

Pediatrica.
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Caso 4

E.V.R.F.,, feminina, encaminhada por diagnoéstico realizado no periodo pré-natal, a
partir de US obstétrica que evidenciou formagdes cisticas no hemitorax direito. O nascimento
ocorreu por parto vaginal, a termo (39 semanas), com boas condi¢des neonatais (APGAR

8/9) e peso adequado para a idade gestacional.

Encaminhada ao IPPMG, realizou a primeira consulta aos 15 dias de vida. A paciente
encontrava-se assintomatica, eupneica em ar ambiente, sendo optado por acompanhamento
clinico e radiologico seriado. A radiografia de torax mostrava imagens hipertransparentes
discretas no terco médio e inferior do pulmao direito. A TC de torax inicial demonstrou
multiplas formagdes cisticas aeradas confluentes, de volumes variados, localizadas no tergo
médio do pulmao direito, associadas a estruturas vasculares anOmalas, achados tais

compativeis com MAC.

Durante o seguimento ambulatorial nos primeiros anos de vida, a paciente manteve-se
predominantemente assintomatica, com crescimento e desenvolvimento adequados. Retornos
aos 3 e 10 meses de idade confirmaram estabilidade clinica, com controle radioldgico
evidenciando persisténcia das imagens cisticas, com aparente aumento volumétrico do
pulmao direito. Em episodio isolado, apresentou crises de choro associadas a cianose,
motivando investigagdo complementar e avaliagdo cardioldgica, sendo esta ultima sem

alteracdes, sem repercussoes clinicas persistentes.

Em TC de térax realizada aos 1 ano e 4 meses de idade, foram visualizados multiplos
cistos de tamanhos variados no hemitérax direito, com predominio nos segmentos posteriores
do lobo superior direito e na por¢ao superior do lobo médio, medindo até cerca de 2,6 cm,

refor¢gando o diagndstico. Exames subsequentes, incluindo tomografias realizadas em 2016,
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2018 e 2020, demonstraram estabilidade morfoldgica das lesdes, sem regressdo significativa

ao longo do tempo.

Apesar da auséncia de sintomas respiratorios relevantes, a persisténcia das alteragdes
radiologicas ao longo do seguimento, associada ao risco potencial de complicagdes

infecciosas e respiratorias, motivou a indica¢ao de abordagem cirtrgica eletiva.

Foi internada em fevereiro de 2021, aos 5 anos de idade, para realizacdo de
procedimento cirurgico programado, sendo submetida a videotoracoscopia com ressec¢ao do
lobo médio pulmonar direito, em fevereiro de 2021. O procedimento transcorreu sem
intercorréncias intraoperatérias, com boa expansao dos lobos pulmonares remanescentes.
Radiografia de torax pds-operatéria demonstrou parénquima pulmonar direito adequadamente
expandido. A evolucdo pos-operatdria foi favoravel, com alta hospitalar em boas condigdes
clinicas. O exame anatomopatoldgico da peca cirurgica revelou multiplas cavidades cisticas
intrapulmonares, algumas intercomunicantes, revestidas por epitélio colunar e
pseudoestratificado ciliado, associadas a estroma colagenizado, achados compativeis com

MAC.

No seguimento ambulatorial tardio, a paciente manteve-se em bom estado geral,
eupneica em ar ambiente, com Otima expansibilidade pulmonar bilateral e auséncia de
deformidades toracicas. Relatou apenas episodios esporadicos de dor em fisgada na regido da
ferida operatoria associada a esforco fisico, com melhora espontanea em repouso, sem
necessidade de analgesia e sem dor em repouso. Eventuais episddios de dispneia aos esforcos
foram referidos, sem limitacdo funcional significativa. Radiografia de térax de controle
demonstrou boa expansdao pulmonar, sem assimetrias ou alteragdes relevantes (Fig 7).

Mantida em seguimento ambulatorial anual pela Cirurgia Pediatrica.
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Figura 7. Radiografia apds procedimento cirurgico, j4 em acompanhamento ambulatorial,
evidenciando boa expansibilidade pulmonar bilateral, sem lesdes residuais. Fonte: base de

dados de exames de imagem IPPMG.

Caso 5

M.A.O.R.V,, masculino, com primeira consulta em pediatria geral no IPPMG aos 10
anos de idade (15/05/2019), apresentando febre e tosse produtiva. De historia prévia, referia
episodios de pneumonias adquiridas na comunidade de repeti¢do, em sua maioria tratadas
ambulatorialmente, com 1 internagdo nos 3 meses anteriores. Evoluiu com imagem residual
persistente em base pulmonar esquerda, que motivou o encaminhamento ao Hospital de

Referéncia.

Sua historia neonatal ndo apresentava intercorréncias, nascido de parto vaginal, a
termo (38 semanas de gestacdo), com peso ao nascer de 2.900 g, sem intercorréncias

neonatais relevantes relatadas e sem informacao de APGAR.
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Iniciou investigagdo, sendo aventadas como hipoteses diagnosticas MAC e
pneumatocele. A Radiografia de Torax evidenciou imagens hipertransparentes circundadas
por fino halo hipotransparente, com nivel hidroaéreo, sugestivas de formacdes cisticas, em
hemitorax esquerdo, predominantemente no lobo inferior, atingindo lobo superior (Fig 8),
sendo entdo solicitada TC de térax. A imagem, realizada em julho de 2019, evidenciou
volumosa lesdo cistica aérea septada, irregular, medindo aproximadamente 8,5 x 7,0 x 6,0
cm, localizada no lobo inferior do pulmao esquerdo, associada a septagdes internas e areas

adjacentes com componentes cisticos e solidos.

Figura 8. Imagens hipertransparentes circundadas por fino halo hipotransparente, com nivel
hidroaéreo, em hemitérax esquerdo, predominantemente no lobo inferior, atingindo lobo
superior. Fonte:base de dados de exames de imagem [IPPMG

Exames subsequentes confirmaram a persisténcia da lesdo, com caracteristicas tipicas
de MAC, incluindo paredes finas, contetdo seroso, bronquiectasias adjacentes com secre¢ao
espessa e areas de aprisionamento aéreo distal, achados descritos na tomografia de outubro de

2020, quando a lesdo media cerca de 8,4 x 8,0 x 5,0 cm.
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Diante do quadro de infecgdes respiratérias de repeticdo, iniciadas nos 2 anos
anteriores, associadas a persisténcia de volumosa lesdo cistica, foi indicada abordagem
cirrgica eletiva, em consonancia com as recomendacdes da literatura para MAC sintomatica
diagnosticada tardiamente. O paciente foi internado em novembro de 2021, aos 12 anos de
idade, para realizagdo de lobectomia do lobo inferior esquerdo por via videotoracoscopica.

Evoluiu com melhora clinica progressiva e recebeu alta hospitalar precoce.

No seguimento ambulatorial pos-operatorio, manteve-se assintomatico, sem novos
episodios infecciosos. Radiografias de térax de controle demonstraram adequada expansao
pulmonar, com discreto velamento de seio costofrénico esquerdo em exames iniciais, com
resolugdo progressiva. Em radiografia realizada em novembro de 2022, os pulmdes
encontravam-se bem expandidos, sem lesdes residuais, sendo mantido em acompanhamento

anual.

Os resultados encontrados estdo descritos na Tabela 1.
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Caso Sexo Imagem Diagnostico Sintomas Procedimento |Desfecho

1 M Hipertransparé |Pos natal | Desconforto | Lobectomia Pneumotdrax
ncia pulmonar, |precoce neonatal videotoracoscé [ pods operatorio
efeito de respiratorio pica inferior |com
massa, desvio precoce, direita necessidade de
mediastinal; dispneia, drenagem.Seg
MAC nao palidez uimento
especificada estavel

2 M Formagao Pré natal Assintomatico |Nao realizado |Estavel, em
cistica até os 6 meses, seguimento
volumosa lobo bronquiolite ambulatorial
superior por
esquerdo; metapneumovi
MAC rus
macrocistica

3 F Formagao Pré natal Assintomatica | Lobectomia Pos operatorio
cistica videotoracosco | sem
volumosa lobo pica de lobo |intercorréncias
superior superior
direito, MAC direito Seguimento
macrocistica (3 anos) ambulatorial
tipo | estavel

4 F Multiplos Pré natal Crises isoladas | Lobectomia Pos operatorio
cistos aerados de cianose | videtoracoscop | sem
lobo médio mediante ica de lobo |intercorréncias
direito, MAC choro médio direito Seguimento
nao (5 anos) ambulatorial
especificada com episodios

de dor torécica
leve ao esforco

5 M Lesdo cistica |Pos natal, | Pneumonia de | Lobectomia Pos operatorio

septada infantil tardio | repetigdo videotoracosco | sem

volumosa em
lobo inferior
esquerdo,
bronquiectasia
s;MAC nao
especificada

pica de lobo
inferior
esquerdo (12
anos)

intercorréncias

Seguimento
ambulatorial
estavel

Tabela 1 - Comparacdo de parametros de sexo, caracteristica radioldgica, momento de diagnostico,

sintomatologia, cirurgia e desfecho clinico-cirurgico. Fonte: elaboracdo propria
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5. DISCUSSAO
Os achados observados no presente trabalho refor¢am caracteristicas ja descritas na
literatura e evidenciam a importdncia do diagndstico precoce, do acompanhamento

multidisciplinar e da conduta cirargica eletiva em casos selecionados.

Entre os cinco pacientes analisados, houve predominio equilibrado entre os sexos (3
masculinos, 2 femininos), com idade de diagndstico variando desde o periodo pré-natal até a
infancia tardia, destacando a heterogeneidade temporal de apresentacdo clinica. Estudos
populacionais indicam que a CPAM nao apresenta predilegdo sexual significativa e pode ser
detectada em qualquer faixa etaria pediatrica, embora a detec¢ao pré-natal tenha se tornado

mais frequente devido ao uso rotineiro de ultrassonografia obstétrica detalhada (1)

Nos casos 2, 3 e 4, o diagnostico foi realizado antenatalmente, permitindo
planejamento do parto e acompanhamento precoce, enquanto nos casos 1 € 5, o diagndstico
ocorreu de forma poOs natal, sendo motivado por sintomas respiratorios ou achados
radioldgicos. Este padrdo corrobora dados da literatura que indicam que a apresentacdo
clinica tardia, embora menos frequente, ¢ frequentemente associada a infecgdes respiratorias

de repeticdo, como observado no caso 5 (21).

A apresentagdo clinica variou desde assintomaticos até episodios de desconforto
respiratorio, broncoespasmo ou cianose transitoria. Nos casos de diagnostico pré-natal, os
pacientes permaneceram predominantemente assintomaticos no periodo neonatal, mesmo na
presenca de lesdes volumosas, o que evidencia a relevancia da avaliagdo radiologica seriada e

cautelosa para decisdo cirargica (22).

Nos casos de apresentagdo poéds-natal (1 e 5), sintomas respiratdrios como

dessaturagdo, tosse produtiva e episodios de pneumonia foram os principais achados,
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reforgando que a MAC sintomatica pode levar a complicagdes infecciosas ou respiratorias

graves se nao abordada adequadamente (1, 23).

A analise das imagens foi central para o diagnostico e seguimento. Todos os pacientes
apresentaram lesOes cisticas, variando de volumosas formagdes unicas (casos 2 e 3) a
multiplos cistos confluentes (caso 4) e lesdes septadas complexas (caso 5). Estas
caracteristicas sao compativeis com MAC tipo I ou macrocistica, que ¢ a forma mais

frequente e geralmente associada a bom prognoéstico pos-cirurgico (1).

O uso combinado de radiografia de torax e tomografia computadorizada permitiu
avaliar expansibilidade pulmonar, efeito massa e complicagdes associadas (aprisionamento
aéreo, atelectasias e bronquiectasias adjacentes), seguindo recomendagdes internacionais para

planejamento cirurgico (24).

A via de escolha, em todos os casos que evoluiram para cirurgia, foi
videotoracoscoOpica, demonstrando a viabilidade e seguranga da abordagem minimamente
invasiva em criangas. A literatura atual recomenda ressecgdo cirurgica eletiva em casos de
MAC, independentemente da presenca de sintomas, principalmente para lesdes volumosas,
devido ao risco de infec¢dao, compressao mediastinal e, raramente, malignizacao (risco de

carcinoma bronquioloalveolar ou adenocarcinoma) (1)

O tempo cirargico variou entre os casos, com procedimentos bem sucedidos e sem
intercorréncias intraoperatorias significativas. Nos casos poOs-natais sintomaticos (1 e 5),
houveram complicagdes leves no pds-operatorio imediato, como pneumatocele/pneumotorax,

que evoluiram de forma favoravel com drenagem toracica e suporte clinico.

O seguimento ambulatorial demonstrou evolugdo clinica e radioldgica satisfatoria em

todos os pacientes, com manutencdo da expansao pulmonar e auséncia de complicagdes
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respiratdrias significativas. Episodios pontuais de dor a ferida operatdria ou dispneia durante
esfor¢o leve ndo comprometeram a fungao respiratoria, confirmando a boa tolerancia a longo
prazo da lobectomia por videotoracoscopia (24, 25). Podem existir alteragdes radiologicas
residuais (como atelectasia ou discretos velamentos pleurais), mesmo sem repercussao

clinica, porém requerem monitoramento continuo para prevencao de complicagoes (22).

Ainda, ¢ importante destacar que este estudo possui algumas limitacdes, devido a
amostra pequena de pacientes e por ser um estudo retrospectivo a partir de dados de
atendimentos em unidade saude de atengdo tercidria. Nao obstante, a importancia do

acompanhamento longitudinal deve ser destacada.

6. CONCLUSAO

Observou-se importancia do diagnostico pré-natal e do acompanhamento
especializado em parceria entre pneumologia e cirurgia pediatrica, eficacia da abordagem
cirrgica por videotoracoscopia e evolugdo pos-operatoria favoravel. O seguimento
longitudinal demonstra que a intervencao cirargica, quando indicada, mesmo em pacientes
previamente assintomaticos, promove desfecho respiratorio adequado e previne complicagdes
futuras. Estes achados refor¢cam a necessidade de protocolo estruturado de acompanhamento
clinico e radiologico para criangas com MAC, alinhado as recomendagdes internacionais,

contribuindo para a pratica baseada em evidéncia na pediatria.
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