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Temos a satisfação de apresentar o quinto volume da obra “Medicina: 
Atenção as rupturas e permanências de um discurso científico”. Este novo 
volume compreende projetos desenvolvidos com acurácia científica, propondo 
responder às demandas da saúde que porventura ainda geram rupturas no 
sistema.

Pretendemos direcionar o nosso leitor de forma integrada à uma 
produção científica com conhecimento de causa do seu título proposto, o que a 
qualifica mais ainda diante do cenário atual. Consequentemente destacamos a 
importância de se aprofundar no conhecimento nas diversas técnicas de estudo 
do campo médico/científico que tragam retorno no bem estar físico, mental e 
social da população. 

Reafirmamos aqui uma premissa de que os últimos anos tem intensificado 
a importância da valorização da pesquisa, dos estudos e do profissional da área 
da saúde. Deste modo, essa obra, compreende uma comunicação de dados muito 
bem elaborados e descritos das diversas sub-áreas da saúde oferecendo uma 
teoria muito bem elaborada nas revisões literárias apresentadas, assim como 
descrevendo metodologias tradicionais e inovadoras no campo da pesquisa.  

A disponibilização destes dados através de uma literatura, rigorosamente 
avaliada, evidencia a importância de uma comunicação sólida com dados 
relevantes na área médica, deste modo a obra alcança os mais diversos nichos 
das ciências médicas. A divulgação científica é fundamental para romper com as 
limitações nesse campo em nosso país, assim, mais uma vez parabenizamos a 
estrutura da Atena Editora por oferecer uma plataforma consolidada e confiável 
para estes pesquisadores divulguem seus resultados.  

Desejo a todos uma ótima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: As malformações pulmonares 
são um conjunto de lesões cuja origem 
decorre do período embrionário. Cursam 
com sintomas respiratórios ao nascimento 
ou até permanecer assintomáticos por 
longos períodos. O diagnóstico de MACPC 
torna-se, frequentemente, difícil ao 
nascimento, uma vez que a maioria das 
lesões são assintomáticas, o que aumenta o 
interesse do diagnóstico precoce no período 
do pré-natal. A detecção pré-natal permite 
uma melhor avaliação fetal, incluindo o 
rastreio de outras anomalias congénitas e/
ou cromossômicas associadas. O presente 
estudo buscou fazer uma revisão integrativa 
sobre a dificuldade de diagnóstico nos 
casos de malformações pulmonares. De 
forma geral, as pesquisas indicam que o 
diagnóstico deve ser feito preferencialmente 
intra-útero, porém quando não é possível 
existem alterações clínicas que nos fazem 
pensar neste diagnóstico, complementados 
pela análise dos exames de imagem, com 
alguns achados sugestivos.  
PALAVRAS-CHAVE: Pneumopatias, 
Malformação adenomatóide cística 
congênita do pulmão, diagnóstico. 
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DIFFICULTY IN DIAGNOSING CONGENITAL PULMONARY MALFORMATIONS: 
LITERATURE REVIEW

ABSTRACT: Pulmonary malformations are a set of deficiencies whose origin stems from 
the embryonic period. They present with additional symptoms at birth or even remain 
symptomatic for prolonged periods. The diagnosis of MACPC is often difficult at birth, since 
most deficiencies are asymptomatic, which increases the interest of early diagnosis in the 
prenatal period. Prenatal detection allows for better fetal assessment, including screening for 
other congruent and/or associated chromosomal anomalies. The present study sought to carry 
out an integrative review on the difficulty of diagnosis in cases of pulmonary malformations. In 
general, as it is possible to indicate that the diagnosis must be made mentally intra-ú, however, 
when there are no clinical alterations that research us in this diagnosis, complemented by the 
analysis of the image exams, with some suggestive ones.
KEYWORDS: Lung diseases, Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung, 
diagnosis.

 

INTRODUÇÃO 
As malformações pulmonares são um conjunto de lesões cuja origem decorre do 

período embrionário. (Costa Ada S Jr.  - 2010)
Pacientes com malformações pulmonares congênitas podem manifestar sintomas 

respiratórios ao nascimento, enquanto outros podem permanecer assintomáticos por 
longos períodos. Quando diagnosticados tardiamente, esses pacientes apresentam algum 
tipo de complicações, como infecções pulmonares (Wright C. - 2006) (Costa Júnior Ada S, 
Perfeito JA, Forte V. - 2008)

As malformações torácicas congênitas podem ser sequestro pulmonar, malformações 
congênitas das vias aéreas pulmonares (anteriormente denominada malformação 
adenomatóide cística), enfisema lobar congênito, cisto broncogênico, hérnia diafragmática 
congênita, eventração diafragmática, malformações vasculares pulmonares, atresia 
brônquica, hipoplasia pulmonar e agenesia pulmonar. (Puligandla PS, Laberge JM. - 2012)

A malformação adenomatóide cística pulmonar congénita (MACPC) é uma anomalia 
do desenvolvimento pulmonar (Ch‘in KY, Tang MY. - 1949). São raras, com aspecto de uma 
massa policística de tecido pulmonar derivada de uma proliferação anormal dos bronquíolos 
terminais que costumam afetar um único lobo, dificultando seu desenvolvimento e função 
alveolar (Laje P et al - 2006) (Souza, João Carlos Ketzer de. - 2008)

Com a utilização da ecografia pré-natal, tem sido possível diagnosticar e documentar 
a progressão da MACPC intra útero, bem como orientar o nascimento para centros com 
cuidados perinatais diferenciados, orientar e preparar os familiares. (Gustavo Rocha, Paula 
Cristina Fernandes, Elisa Proença, et al - 2007)

A detecção pré-natal permite uma melhor avaliação fetal, incluindo o rastreio de 
outras anomalias congénitas e/ou cromossômicas associadas. (Gustavo Rocha, Paula 
Cristina Fernandes, Elisa Proença, et al - 2007)
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O diagnóstico de MACPC torna-se, frequentemente, difícil ao nascimento, uma vez 
que a maioria das lesões são assintomáticas, o que aumenta o interesse do diagnóstico 
precoce no período do pré-natal.

A apresentação clínica mais frequente é a dificuldade respiratória no recém-nascido 
( Heij HA, Ekkelkamp S, Vos A. - 1990) (Costa V, et al. - 1998).

Além disso, a tomografia computadorizada permite confirmar o diagnóstico, bem 
como detectar alterações associadas e avaliar a extensão anatômica da lesão. (Mata JM, 
et al. - 1990) (Milner AD, Greenough A. - 1999)

Este estudo teve por objetivo avaliar e discutir a dificuldade de diagnóstico desta 
condição, a partir de uma revisão da literatura. Visto que o diagnóstico precoce se torna 
essencial para melhor prognóstico da doença. 

REVISÃO DA LITERATURA
Realizou-se uma busca bibliográfica para aferir os artigos sobre o tema proposto. 

Os artigos foram consultados nas bases de dados PubMed, SciELO e Lilacs. A pesquisa foi 
feita por meio do cruzamento entre os seguintes descritores: “Malformação adenomatóide 
cística congênita do pulmão”, “pneumopatia”, “diagnóstico”. Foram utilizados artigos 
escritos em inglês, português e espanhol. Também foram usados livros que contemplam 
o tema e que puderam contribuir com a construção desta revisão, assim como artigos 
que foram sugeridos, como associação ao tema, pela base de dados durante a captação 
dos artigos. Assim, foram incluídos artigos originais, pesquisas quantitativas e qualitativas, 
estudos retrospectivos, artigos de revisão sobre o tema e estudos de casos. A pesquisa 
foi realizada em duas fases: (a) triagem de títulos e resumos: nesta fase, foram excluídos 
os artigos que não se adequaram à temática estudada; (b) após a primeira triagem dos 
títulos e resumos, foi verificada a existência de duplicidade dos artigos nas seleções das 
bases de dados, ou seja, se dois artigos iguais foram selecionados em bases de dados 
diferentes. Após essas duas triagens, os artigos selecionados foram lidos integralmente 
para a construção deste trabalho. 

RESULTADOS
Com base na pesquisa bibliográfica foram selecionados 8 estudos para a construção 

desta revisão integrativa. Na base de dados do PubMed/Medline foram captados 5 artigos. 
Na primeira fase da pesquisa, 4 artigos foram excluídos por não se adequarem ao tema 
deste estudo. Destas pesquisas excluídas, os principais temas encontrados foram sobre 
o tratamento das malformações pulmonares. Um artigo foi utilizado para pesquisa. No 
Lilacs foram captados 3 artigos. Apenas um artigo foi utilizado na pesquisa. Um foi excluído 
por duplicidade e o outro foi excluído por não contemplar o tema proposto. Na base de 
dados SciELO foram encontrados 15 artigos no cruzamento dos descritores “malformações 
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pulmonares adenomatóide cística” e “doença pulmonar”. Destes, quatro foram utilizados, 
e seus temas se referem às dificuldades de diagnóstico e conduta nas malformações 
pulmonares congênitas. Ainda foram utilizados 2 relatos de caso que se adequaram ao 
tema proposto.

Entre os artigos selecionados para leitura completa, as principais temáticas 
encontradas foram a classificação da malformação adenomatóide cística e como realizar 
seu diagnóstico, seja intra-útero ou no período neonatal. Sendo que a detecção pré-natal 
permite uma melhor avaliação fetal, incluindo o rastreio de outras anomalias congénitas e/
ou cromossômicas associadas. 

DISCUSSÃO
O diagnóstico pode ser realizado a partir da história clínica, complementada por 

exames de imagem como radiografia, ultrassonografia, ressonância nuclear magnética ou 
tomografia computadorizada do tórax, ou durante avaliação pré-natal pela ultrassonografia 
obstétrica.

Ultrassonografias pré-natais seriadas dos fetos com lesões torácicas ajudam a 
definir sua evolução natural, prognóstico e o preparo familiar. As lesões da MAC podem 
involuir, estabilizar ou progredir.

As lesões são muito variáveis em tamanho e podem comprometer todo um lobo 
ou parte dele, bem como todo um pulmão. Sua distribuição não apresenta predileção por 
um dos lados do paciente e pode afetar qualquer um dos lobos pulmonares, ocorrendo 
com maior frequência nos lobos inferiores e raramente afetando mais de um lobo (85-
95% em apenas um lobo), com leve predominância no sexo masculino. (Azizkhan RG, 
Crombleholme TM. - 2008) (Reiss I, Van de Ven CP, Tibboel D. - 2008) (Herrero Y, et 
al. - 2005) Essa malformação apresenta conexões com a árvore traqueobrônquica e tem 
seu suprimento vascular baseado na circulação pulmonar, mas a área pulmonar afetada 
apresenta diminuição de sua vascularização. (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008)  Sua 
incidência fica em torno de 1 por 10.000-35.000 gestações, (Azizkhan RG, Crombleholme 
TM. - 2008) (Reiss I, Van de Ven CP, Tibboel D. - 2008) não apresentando relação com 
raça, idade ou exposição das gestantes a algum fator, assim como não há associações com 
fatores genéticos. (Herrero Y, et al. - 2005)

A MAC é classificada segundo Stocker et al em três tipos morfologicamente distintos: 
tipo I, mais freqüente e de melhor prognóstico, é caracterizado por cistos de até 7cm de 
diâmetro, tendo alvéolos normais de permeio; o tipo II tem cistos menores mesclados 
com áreas adenomatosas; o tipo III é o mais raro e caracteriza-se por lesão compacta, 
inteiramente adenomatosa. Os tipos II e III apresentam-se, freqüentemente, com lesão 
extensa e tem prognóstico desfavorável (Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. - 1977) 

As crianças que não são submetidas a ressecção da MAC no início da vida estão 
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em risco de contrair infecções pulmonares recorrentes. Fato este que reforça a importância 
do diagnóstico precoce. Em estudo foi visto que a maioria dos casos foi diagnosticada após 
pneumonia recorrente em uma área localizada. O desconforto respiratório foi observado 
com frequência no período de recém-nascido. Em crianças mais velhas, a MAC pode ser 
diagnosticada como achado incidental (Giubergia V, et al. - 2012).

A MAC tipo I é caracterizada por uma massa pulmonar, geralmente confinada a 
um lobo, contendo cisto único ou múltiplos cistos com mais de 2 cm de diâmetro (3-10 cm 
de diâmetro), (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008) (Herrero Y, et al. - 2005) (Wright 
C. - 2006) ,19) e geralmente preenchidos por ar ou muco. O tecido pulmonar adjacente 
apresenta-se normal, sendo geralmente comprimido pela malformação que apresenta 
efeito de massa intratorácica, (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008) podendo levar a 
quadros de insuficiência respiratória no período neonatal. Os sintomas nestes pacientes 
geralmente surgem na primeira semana de vida, podendo, muito raramente, ainda 
permanecer assintomáticos até a fase adulta. (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008) 

As MAC tipo II normalmente são diagnosticadas no primeiro ano de vida, geralmente 
comprometem apenas um lobo e se apresentam com múltiplos cistos de pequeno diâmetro, 
variando de 0,5-2,0 cm, e separados por septos alveolares. (Azizkhan RG, Crombleholme 
TM. - 2008) (Herrero Y, et al. - 2005) (Wright C. - 2006) (Stocker JT, Madewell JE, Drake 
RM. - 1977) 

As MACs tipo II se assemelham à sequestração pulmonar intralobar, sendo 
diferenciadas pela sua histologia e, em muitos casos, ambas estão presentes no mesmo 
paciente. (Herrero Y, et al. - 2005)

A MAC tipo III é menos frequente, compreendendo aproximadamente 5-10% desse 
tipo de lesão, (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008) (Herrero Y, et al. - 2005) (Wright 
C. - 2006) (Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. - 1977) e pode envolver todo um pulmão 
ou, raramente, ambos os pulmões. (Wright C. - 2006) Sua superfície de corte é firme e 
geralmente não apresenta lesões císticas; quando essas aparecem, não ultrapassam 0,5 
cm de diâmetro. Na microscopia, são observadas irregularidades na estrutura brônquica, 
sendo essa recoberta por pequenos espaços aéreos, (Azizkhan RG, Crombleholme TM. 
- 2008)  assemelhando-se a um pulmão imaturo e desprovido de brônquios. (Azizkhan 
RG, Crombleholme TM. - 2008) (Wright C. - 2006) (Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. - 
1977)  Nesse tipo de MAC, há uma predominância no sexo masculino.O efeito de massa 
das MACs tipo III geralmente causa desvio mediastinal no feto e resulta em hipoplasia do 
pulmão contralateral, levando ainda a possibilidade de hidropisia fetal por obstrução do 
sistema cava e compressão cardíaca. (Azizkhan RG, Crombleholme TM. - 2008) 

Os poucos estudos encontrados se detiveram a falar sobre o quadro clínico, principais 
achados nos exames de imagem, como radiografia ou tomografia computadorizada, assim 
como o diagnóstico diferencial com outras malformações pulmonares existentes. 

Os artigos destacam a importância do diagnóstico intra-útero para melhor 
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prognóstico, preparo da família e tratamento. 

CONCLUSÃO
O presente estudo buscou fazer uma revisão integrativa sobre a dificuldade de 

diagnóstico nos casos de malformações pulmonares. De forma geral, as pesquisas indicam 
que o diagnóstico deve ser feito preferencialmente intra-útero, porém quando não é possível 
existem alterações clínicas que nos fazem pensar neste diagnóstico, complementados pela 
análise dos exames de imagem, com alguns achados sugestivos.  
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