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Caso Clinico
Clinical Case

Carcinoma bronquiolo-alveolar associado a malformagao
congénita das vias aéreas pulmonares em adolescente
assintomatico
L
Bronchioloalveolar carcinoma associated with congenital
pulmonary airway malformation in an asymptomatic
adolescent
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Resumo Abstract

A malformagio congénita das vias aéreas pulmonares
(CPAM) ¢ uma entidade rara com potencial de trans-
formagio maligna. Relata-se o caso de um rapaz de
14 anos, assintomdtico, referenciado a consulta apds
detecgdo de imagem nodular na base do pulmao di-
reito num radiograma de térax. A tomografia compu-
torizada (TC) mostrou, no pulmio direito, formagao
redonda de média densidade com centro cavitado.
Apés um ano de seguimento, mantinha-se assintomd-
tico, sendo a imagem radioldgica sobreponivel. Em
conjunto com a equipa de cirurgia cardiotoricica foi
decidido proceder a biépsia excisional. O exame his-
tolégico revelou um carcinoma bronquiolo-alveolar
mucinoso associado a CPAM tipo 1. Perante este re-
sultado, o doente foi submetido a lobectomia inferior
direita. No exame histolégico do restante lobo, nao se

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM)
is a rare entity with potential for malignant transfor-
mation. We describe the case of a fourteen-year-old
boy evaluated for the presence of a nodular image on
the right lung on the chest x-ray. Computerized To-
mography (CT) showed a round lesion of medium
density with cavitation on the right lung. After one
year of follow-up the patient was still asymptomatic
and the image was similar. With the agreement of the
cardiothoracic surgeons an excisional biopsy was per-
formed. The histological examination revealed a mu-
cinous bronchioloalveolar carcinoma associated with
a type 1 CPAM. The patient was then submitted to
right inferior lobectomy. After two years follow-up he
is asymptomatic and free of complications. To the au-
thors best knowledge this is the first case reported in
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identificou tumor ou malformagao residuais. Man-
tém-se assintomdtico e sem complicagoes passados
dois anos. Tanto quanto ¢ do conhecimento dos au-
tores, este ¢ 0 primeiro caso desta rara associa¢do em
Portugal. Discute-se a abordagem de lesées quisticas
em doentes assintomdticos.

Rev Port Pneumol 2007; XIV (2): 285-290

Palavras-chave: Carcinoma bronquiolo-alveolar, crian-
¢a, malformagio adenomatéide quistica do pulmio,
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Portugal of this rare association. The approach to cys-
tic lesions in asymptomatic patients is discussed.

Rev Port Pneumol 2007; XIV (2): 285-290

Key-words: Bronchioloalveolar carcinoma, children,
cystic adenomatoid malformation of lung, congenital
pulmonary airway malformation.
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malformagio congénita das vias aéreas pulmonares.

Introducéio

O cancro do pulmao é a causa mais frequen-
te de morte por cancro em Portugal e na
maioria dos paises do mundo'. Nas criancas
este tipo de cancro é muito raro. A malfor-
magao congénita das vias aéreas pulmonares
(CPAM), anteriormente designada por mal-
formagio adenomatdide quistica congénita
(CCAM)?, é também uma entidade pouco

A malformagao
congénita das vias
aéreas pulmonares é
uma entidade pouco
frequente, cujo
potencial de
transformagéo
maligna esta agora
bem estabelecido
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frequente cujo potencial de transformagio
maligna estd agora bem estabelecido. Os au-
tores encontraram na literatura relatos de 20
casos de carcinoma bronquiolo-alveolar as-
sociado a CPAM?3-16. Destes casos, oito cor-
respondem a doentes em idade pedidtri-
ca”!416, A abordagem terapéutica das lesoes
quisticas nao é consensual e varia consoante
os autores'”!8, Descreve-se o primeiro caso
de carcinoma bronquiolo-alveolar associado
a CPAM numa crianga portuguesa e, que
saibamos, o primeiro caso pedidtrico a apre-
sentar-se como um achado imagiolégico
num doente assintomdtico.
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Caso clinico

Rapaz de 14 anos, sem antecedentes pes-
soais ou familiares relevantes, referenciado a
consulta apds detecgdo de imagem nodular
na base do pulmao direito num radiograma
de térax realizado no contexto de exame
médico desportivo (Fig. 1). Nao apresenta-
va quaisquer sintomas, como tosse, dificul-
dade respiratéria, perda de peso, anorexia
ou cansaco ficil. O exame objectivo era nor-
mal. Os exames laboratoriais realizados ¢ a
prova de Mantoux nio tinham alteragées.
A tomografia computorizada (TC) mostrou,
no segmento 9 do pulmio direito, uma for-
macio redonda de média densidade com
centro cavitado (Fig. 2). Foram colocadas as
hipéteses de sequestro pulmonar intralobu-
lar e quisto broncogénico. Trés meses depois
repetiu a TC, sendo a imagem semelhante.
Apés um ano de seguimento em consulta
,continuava assintomdtico, sem alteracoes
no exame objectivo, e o radiograma de térax
mantinha-se sobreponivel. O caso foi entdo
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Fig. 1 - Telerradiograma de torax pdstero-anterior mostrando imagem nodular na base do pulméo direito

Fig. 2 - Tomografia computorizada mostrando uma formagéo redonda de média densidade com cerca de 3 cm de didmetro e centro cavi-

tado no segmento 9 do pulmé&o direito

discutido com a equipa de cirurgia cardio-
tordcica que aconselhou realizar-se uma in-
vestigacio etioldgica mais invasiva. A bi6p-
sia aspirativa transtordcica foi inconclusiva,
pelo que se realizou bidpsia excisional por
toracotomia. A peca, da ressec¢do em cunha,
tinha uma cavidade quistica com 1,5 cm de
didmetro com refor¢o esbranquigado da pa-
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rede. O exame histolégico revelou um carci-
noma bronquiolo-alveolar mucinoso asso-
ciado a CPAM do tipo 1 (Fig. 3). Perante
este resultado completou-se a ressecgio e
efectuou-se a lobectomia inferior direita.
Curiosamente, no exame histolégico defini-
tivo ndo se identificou tumor ou malforma-
¢ao residuais, ou seja, tinha sido englobada
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na biépsia em cunha toda a CPAM. Foram
também realizadas bidpsias dos lobos médio
e superior homolaterais que nio tinham al-
teragoes. O doente mantém-se assintomdti-
co e sem complicagdes passados dois anos.

Discusséo

As malformagdes congénitas das vias aéreas
pulmonares sio massas de tecido pulmonar
imaturo e malformado. Estas lesoes sao mais
frequentemente encontradas em nados-mor-
tos ou recém-nascidos com dificuldade res-
piratdria. Actualmente, as CPAM classifi-
cam-se em 5 subtipos (tipo 0-4). O tipo 0,

PORTUGUESA DE

Fig. 3. A— CPAM tipo 1: Estruturas bronquiolares quisticas disper-
sas por parénquima alveolar de aparéncia normal. B — Cavidade
quistica central com epitélio mucinoso e carcinoma bronquiolo-al-
veolar mucinoso na parede. C — Carcinoma bronquiolo-alveolar
mucinoso. Limite externo do tumor.

ou displasia acinar, corresponde a malfor-
magoes das vias aéreas maiores e os tipos 1 a
4 referem-se a malformacoes em vias aéreas
cada vez mais distais, desde estruturas bron-
quicas até bronquiolares e alveolares®.

A associagio entre CPAM do tipo 1 e carci-
noma bronquiolo-alveolar estd bem docu-
mentada na literatura®'°. Num estudo re-
cente, foram analisados 16 casos de CPAM
tipo 1, dos quais 5 tinham focos de carcino-
ma bronquiolo-alveolar, 2 tinham hiperpla-
sia focal de células mucinosas e noutros 2
havia hiperplasia adenomatosa atipica nio
mucinosa’. A evidéncia aponta no sentido

de a CPAM tipo 1 ser considerada uma le-
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sao pré-maligna?®?? e, embora controverso,
parece haver cada vez mais consenso no sen-
tido de se optar pela ressec¢io cirurgica,
tanto em adultos como em criangas, na altu-
ra do diagnéstico deste tipo de lesao®'®.

O carcinoma bronquiolo-alveolar, cuja inci-
déncia aumentou nas duas dltimas décadas,
representa menos de 4% dos carcinomas do
pulmao de nio pequenas células?>. Embora
seja 0 que tem melhor prognéstico, o poten-
cial de evolugio para adenocarcinoma inva-
sivo foi recentemente demonstrado'®!5.

O caso apresentado parece-nos importan-
te, nio s6 pela sua raridade, como pelo
dilema colocado em termos de investiga-
¢ao e terapéutica. Neste caso, de lesao no-
dular cavitada, trata-se de um achado
imagiolégico num doente assintomadtico.
Os exames nio invasivos nao permitiram
definir com clareza a natureza ou etiolo-
gia da lesdo e evidenciaram auséncia de
evolugio ao longo de um ano de segui-
mento. As opgdes eram manter uma vigi-
lancia apertada ou prosseguir com uma
investigacio mais invasiva. A decisdo de
proceder a uma bidpsia excisional veio a
revelar-se como a mais acertada, face ao
que foi exposto.

Pensamos que este caso vem reforcar duas
ideias: 1) mesmo em idade pedidtrica, de-
ve-se prosseguir a investigacio de um né-
dulo solitdrio do pulmio até a obtencio de
um diagndstico definitivo; 2) as lesoes
quisticas do pulmio devem ser excisadas
no momento do diagnéstico, em todos os
grupos etarios.
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