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RESUMO 

 

As malformações congênitas pulmonares (MCP) ocorrem devido ao desenvolvimento 

aberrante intrauterino, a partir de falhas do desenvolvimento do intestino primitivo e 

sua diferenciação em sistema respiratório. Dentre as doenças císticas congênitas, a 

malformação congênita das vias aéreas pulmonares (congenital pulmonary airway 

malformation – CPAM), anteriormente denominada como malformação adenomatóide 

cística congênita (congenital cystic adenomatoid malformation – CCAM), possui lugar 

de relevância clínica e epidemiológica. Apesar de representar desordem incomum, 

corresponde a aproximadamente 30% das malformações pulmonares congênitas. A 

apresentação clínica da CPAM é variada, podendo ser identificada ainda no período 

pré-natal a partir do exame de ultrassonografia morfológica, ou até mesmo 

permanecer assintomática até a idade adulta. Dentre os diagnósticos diferenciais da 

CPAM, encontram-se o sequestro pulmonar, a hérnia diafragmática congênita, o cisto 

broncogênico, o enfisema lobar congênito e o enfisema intersticial localizado, além de 

pneumatoceles pós-infecciosas e o blastoma pleuropulmonar. Em 1977, Stocker, 

propôs uma classificação em três subtipos de acordo com os achados histológicos, 

que foi expandida para cinco subtipos em 2002. Esta ainda é a classificação mais 

utilizada para as descrições anatomopatológicas da CPAM na atualidade. Nenhum 

estudo de revisão até o momento avaliou possíveis mudanças no diagnóstico 

histopatológico da doença após a revisão e reestruturação da sua classificação. Este 

fato, aliado à escassez de estudos na América Latina sobre o tema, justificam a 

realização dos trabalhos aqui expostos. Desse modo, foram realizados uma revisão 

das classificações da CPAM e um estudo de coorte pediátrica, com pacientes que 

apresentaram diagnóstico anatomopatológico de CPAM/CCAM. Foram avaliadas as 

características da população estudada, além da revisão das lâminas e blocos de 

material anatomopatológico, com vistas à reclassificação das lesões e avaliação das 

possíveis mudanças diagnósticas. Trinta e nove pacientes foram inicialmente 

incluídos, dos quais vinte e quatro tiveram material anatomopatológico revisado. 

Foram observadas onze alterações diagnósticas após a revisão, inclusive a 

descoberta de dois pacientes portadores de blastoma pleuropulmonar tipo I e Ir  

Palavras-chave: malformação congênita de vias aéreas pulmonares, blastoma 

pleuropulmonar, classificação histológica.  

  



ABSTRACT 

 

Congenital pulmonary malformations (CPM) occur due to aberrant intrauterine 

development, caused by deficits in the development of the foregut and its 

differentiation in respiratory system. Among congenital cystic diseases, congenital 

pulmonary airway malformation (CPAM), previously called congenital cystic 

adenomatoid malformation (CCAM), has clinical and epidemiological relevance. 

Although it represents an unusual disorder, it corresponds to approximately 30% of the 

congenital pulmonary malformations. The clinical presentation of CPAM is diversified 

and can be identified even in the prenatal period from the morphological ultrasound 

examination or it can remain asymptomatic until adulthood. Differential diagnoses of 

CPAM comprise pulmonary sequestration, congenital diaphragmatic hernia, 

bronchogenic cyst, congenital lobar emphysema and localized interstitial emphysema, 

as well as postinfectious pneumatoceles and pleuropulmonary blastoma. In 1977, 

Stocker proposed a classification of CPAM into three subtypes according to the 

histological findings, which was expanded to five subtypes and in 2002. This is still the 

most commonly used classification for anatomopathological descriptions of CPAM 

today. No review studies have yet evaluated possible changes in the histopathological 

diagnosis of the disease, following the revised and restructured classification. This fact, 

allied to the scarcity of publications in Latin America about this disease, justify the 

accomplishment of the study presented here. Thus, we did a review of the CPAM’s 

classification and a pediatric cohort study was performed with patients who presented 

pathological diagnosis of CPAM/CCAM. The characteristics of the studied population 

were evaluated, as well as the revision of the slides and blocks of anatomopathological 

material, with the aim of the reclassification of the lesions and evaluation of possible 

diagnostic changes. Thirty-nine patients were initially included, of whom twenty-four 

had reviewed material. Eleven diagnostic alterations were observed after the review, 

including the discovery of two patients with pleuropulmonary blastoma type I and Ir 

 

Key words: congenital pulmonary airway malformation, pleuropulmonary blastoma, 

histological classification. 
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1 APRESENTAÇÃO 

 

Esta dissertação é parte dos requisitos para a obtenção do título de Mestre, 

pelo Programa de Pós-graduação em Ciências Pneumológicas da Universidade 

Federal do Rio Grande do Sul – UFRGS. 

Os trabalhos desenvolvidos tiveram como foco o estudo das malformações 

pulmonares, notadamente a Malformação Congênita das Vias Aéreas Pulmonares 

(Congenital Pulmonary Airways Malformation – CPAM), anteriormente denominada 

Malformação Adenomatóide Cística Congênita (Cystic Congenital Adenomatoid 

Malformation – CCAM). Foram realizados estudos de revisão de literatura e avaliação 

de casos em uma coorte pediátrica de 22 anos, com atendimento cirúrgico realizado 

no Hospital da Criança Santo Antônio (HCSA) da Santa Casa de Misericórdia de Porto 

Alegre. 

 Com o objetivo de obter um melhor conhecimento da doença, bem como avaliar 

aspectos práticos como a sua classificação e seu papel na definição diagnóstica e 

prognóstica, foi realizado um estudo de reavaliação e reclassificação das lâminas e 

material de anatomia patológica disponível dos pacientes da coorte. Os resultados 

mostram a necessidade premente de novos estudos e atualização dos critérios 

diagnósticos relacionados à CPAM. Após a revisão bibliográfica, será apresentado o 

artigo original oriundo deste estudo de reclassificação, um artigo de revisão sobre as 

várias classificações da doença. 
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2 REFERENCIAL TEÓRICO 

 

2.1 EMBRIOGÊNESE DO SISTEMA RESPIRATÓRIO 

 

O desenvolvimento pulmonar é subdividido em três grandes períodos: 

embrionário, fetal e pós-natal, cada qual com subdivisões e características peculiares. 

A organogênese pulmonar ocorre no período embrionário, e seu desenvolvimento ao 

longo dos períodos seguintes, conforme descrito no quadro abaixo (1). 

 

Quadro 1 – Estágios do desenvolvimento pulmonar e escala temporal. 

Período Estágio Duração Características 
Embrionário Embrionário Dia 26-49 (4-7 

semanas) 
Primórdio dos pulmões; formação das vias 
aéreas maiores e pleura. 

Fetal Pseudoglandular Dia 35-119 (5-17 
semanas) 

Formação da árvore brônquica e da maior parte 
do parênquima pulmonar. Aparecimento do 
ácino, ainda sem a diferenciação de seu 
revestimento epitelial.  

Canalicular Dia 112-182 (16-
26 semana) 

Formação das vias aéreas mais distais levando 
à conclusão da morfogênese brônquica; 
primeira barreia entre o ar e o sangue; 
aparecimento do surfactante, ácinos com 
diferenciação epitelial. 

  Sacular ou Saco 
terminal 

Dia 168-266 (24-
38 semanas 

Expansão dos futuros espaços aéreos. 

Pós-natal Alveolização 
clássica 
(primeira fase) 

Dia 252 (36 
semanas) - 3 
anos 

Formação dos septos secundários resultando 
na formação dos alvéolos; a maioria dos septos 
ainda é imatura e contém rede capilar com 
camada dupla.   

Alveolização 
secundária 

2 anos à idade 
adulta 

Formação de septos secundários, porém agora 
com septos alveolares maduros contendo uma 
rede capilar de camada única. 

  Maturação 
microvascular 

Pós-natal 
imediato - 3-21 
anos (tempo 
incerto) 

Remodelamento e maturação dos septos 
interalveolares e do leito capilar (a rede capilar 
de dupla camada é transformada em rede de 
camada única). Ocorre paralelamente à 
alveolização. 

Retirado, traduzido e modificado de: Schittny, et al., 2017, (1), baseado originalmente em Schittny e 
Burri, 2008 e Woods e Schittny, 2016 (2, 3).  
 

 

As fases de desenvolvimento pulmonar são descritas de acordo com os 

critérios morfológicos, e iniciam e terminam em contiguidade entre si, ou seja, são 

sobreponíveis em determinados momentos. Os processos de formação da superfície 

interna pulmonar são a ramificação e a septação (ou alveolização), através dos quais 

os brotos pulmonares crescem a partir de repetitivas ramificações dentro do tecido 
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mesenquimal circundante. Este processo forma várias gerações de vias aéreas. 

Processo semelhante é visto na formação de glândulas e rins (2, 3). 

De modo geral, apenas 10% da futura superfície de troca é formada a partir do 

processo de ramificação, sendo os 90% restantes oriundos do processo de septação 

ou alveolização. Neste processo, paredes alveolares ou septos são formados no 

espaço aéreo de ductos alveolares ou bronquíolos respiratórios (4-6). O último 

estágio, que ocorre paralelamente à alveolização, é o amadurecimento do aparato de 

troca gasosa representada pelo afinamento do septo alveolar e a maturação da sua 

microvasculatura (7, 8).  

 

Período embrionário/organogênese (4ª a 7ª semana): Período em que há a formação 

dos brotos pulmonares a partir da extensão da parede ventral do intestino primitivo, e 

ramificação e crescimento dos brotos no interior do mesênquima circunjacente. Há a 

formação da pleura visceral a partir do mesoderma esplâncnico e da pleura parietal a 

partir do mesoderma somático. Ocorre também a formação da cavidade pleural pela 

delimitação dos espaços pleural e pleuropericárdico (9, 10). A expressão de fatores 

de crescimento, como o fator de crescimento de fibroblastos 10 (FGF10), proteína 

morfogênica óssea 4 (BMP4), proteína sinalizadora Sonic Hedgehog (Shh), ácido 

retinóico, fator sinalizador epitelial Notch, e fator transformador de crescimento beta 

(TGFβ), guiam o processo de ramificação (11-13). Ao mesmo tempo, ocorre a 

formação do plexo capilar pulmonar primitivo, como um halo ao redor do broto 

formado, o que será futuramente remodelado de acordo com o processo de 

ramificação (14). As malformações ocorridas nesta fase geram alta morbimortalidade, 

por estarem relacionadas ao processo de formação dos brotos pulmonares, ao 

desenvolvimento traqueal e diafragmático (15). 

 

Período fetal, estágio pseudoglandular (5ª a 17ª semana): Período em que ocorre a 

formação de 20 gerações das futuras vias aéreas através do crescimento e contínua 

ramificação, até a formação dos primeiros ductos alveolares. Ocorre também a 

formação de grupos de células especiais na parede da traqueia e brônquios, que 

formarão futuramente as glândulas mucosas (16, 17). Neste período também ocorre 

a diferenciação epitelial e muscular lisa: o epitélio tem altura decrescente conforme 

sua progressão para a periferia, variando de colunar ciliado a cuboidal, e fibras de 

músculo liso começam a se formar ao redor das vias aéreas maiores, com camadas 
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descontínuas na região mais distal da árvore brônquica. As contrações destas fibras 

musculares auxiliam no fluxo de líquido pelas vias aéreas, contribuindo para o 

processo de ramificação e crescimento (16, 18, 19). Os movimentos respiratórios 

iniciam na 10ª semana de gestação e são essenciais para o desenvolvimento 

pulmonar através da movimentação de líquido amniótico. O desenvolvimento da 

árvore arterial culmina com um número maior de gerações, e as artérias excedentes 

servem para aumentar a superfície de troca gasosa. A relevância clínica deste estágio 

se dá pela ocorrência de hérnia diafragmática, que acompanha a hipoplasia pulmonar 

e hipertensão pulmonar pela compressão extrínseca pelos órgãos abdominais que 

ascendem à cavidade torácica (20). A hipoplasia pulmonar, por sua vez, pode ser 

causada por uma combinação de defeitos genéticos e pela compressão pulmonar 

(21). 

 

Período fetal, estágio canalicular (16ª a 26ª semana): Momento em que ocorre a 

diferenciação epitelial, com a definição das regiões de condução e troca gasosa e o 

aparecimento do ácino, embora a maior parte das vias acinares já tenha sido formada 

no período anterior (17, 22). Neste estágio, ocorre a proliferação da rede de capilares 

e futuras vias aéreas distais, “canalizando” o mesênquima pulmonar, que está 

condensado. A apoptose celular também contribui para a redução do mesênquima em 

volume e número celular (1, 23). Ocorre a diferenciação celular do epitélio cuboidal 

em pneumócitos tipo I e II, sendo que o primeiro será o responsável pela cobertura de 

maior parte dos ductos alveolares e saculares, e o segundo estará entre os 

pneumócitos tipo I, no local em que há o encontro com septos. Nos locais onde há a 

predominância de pneumócitos I e II haverá a formação da barreira alvéolo-capilar (1). 

Logo após o aparecimento do pneumócito tipo II, inicia-se a produção de surfactante 

entre 22 e 24 semanas de gestação (24). Ocorre a formação do ácino pulmonar e 

aparecimento das células de Clara nas junções dos ductos bronquíolo-alveolares (25). 

Clinicamente, a partir deste período já é possível a sobrevivência a um parto 

prematuro, desde que haja o suporte ventilatório necessário, além da suplementação 

de surfactante. O dano causado pela presença de oxigênio em altas concentrações 

no pulmão imaturo dá origem à displasia broncopulmonar, e neste período também 

pode ocorrer a displasia alvéolo-capilar, malformação em que há redução da 

densidade capilar, redução da superfície de troca, espessamento dos septos 

alveolares e hipertensão pulmonar (26, 27). 
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Período fetal, estágio sacular (24ª a 38ª semana): Período intermediário no qual ocorre 

a cessação da ramificação e o início da alveolização. As gerações mais distais são 

formadas e as vias acinares crescem em comprimento e largura, formando espaços 

aéreos maiores (espaços saculares), condensando o mesênquima. Há a formação de 

septos primários de endotélio duplo e da camada de células progenitoras de músculo 

liso. Independentemente do estágio de desenvolvimento pulmonar ao nascimento, o 

processo de alveolização continua enquanto ocorre o crescimento pulmonar (1). Com 

relação aos aspectos clínicos, as medidas normalmente estabelecidas para 

prematuros extremos causam volutrauma e lesão por toxicidade às espécies reativas 

do oxigênio, alterando a progressão da alveolização e causando displasia 

broncopulmonar, como o que ocorre no período anterior (11, 28). 

 

Período fetal e pós-natal, estágio de alveolização (36ª semana a adulto jovem): É 

dividido em alveolização clássica e continuada. Estudos nesta fase mostraram que a 

configuração alveolar é irregular, o que tem impacto na tensão alveolar, ventilação e 

deposição de partículas (29-33). Além disso, foi demonstrado que este é um processo 

que ocorre durante todo o período de crescimento pulmonar (30, 34) e o incremento 

no número de alvéolos é maior no período de alveolização clássica que na continuada 

(35, 36).  

 

- Alveolização clássica (36ª semana a 3 anos): A membrana alvéolo-capilar é ainda 

espessa, com dupla camada de endotélio separada por tecido mesenquimal. Novos 

septos (secundários) são originados de septos imaturos preexistentes. Estes novos 

septos crescem até a sua altura total e são formados os primeiros alvéolos (1, 37). 

 

- Maturação microvascular (36ª semana a adulto jovem): os septos imaturos sofrem 

um processo de afinamento, com fusão da dupla camada endotelial para a formação 

de uma barreira de troca eficiente com apenas uma camada de endotélio vascular. 

Ocorre aumento da apoptose, com redução do volume do interstício pulmonar. Este 

processo também inclui a maturação das membranas basais (1, 2, 24, 37-39). 

 

- Alveolização continuada (2 anos a adulto jovem): Diferente do proposto por estudos 

anteriores, novos alvéolos podem e são formados após o período de maturação 

microvascular (1). Experimentos com animais e com pulmão humano após 
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pneumectomia mostraram alteração do número de alvéolos para menos com o uso de 

corticoterapia, e para mais com o uso de ácido retinóico e realimentação após 

completado o período de maturação microvascular, demonstrando que este processo 

é dinâmico e continua até a idade adulta (40-45).  

 

 Os aspectos clínicos mais relevantes relacionados à alveolização são a 

possibilidade de formação de novos alvéolos mesmo na idade adulta, o que poderia 

auxiliar na recuperação de pulmões afetados pela displasia broncopulmonar (46), no 

crescimento compensatório após pneumonectomia ou lobectomia (40), e poderia 

contribuir para a recuperação de pacientes com outras patologias como enfisema, 

fibrose e doença pulmonar obstrutiva crônica (DPOC) (1).  

 

2.2 MALFORMAÇÕES PULMONARES: VISÃO GERAL 

 

As malformações congênitas pulmonares (MCP) ocorrem devido ao 

desenvolvimento aberrante intrauterino, a partir de falhas do desenvolvimento do 

intestino primitivo e sua diferenciação em sistema respiratório, sendo incomum a 

ocorrência de anormalidades durante o desenvolvimento pulmonar pós-natal. São 

relativamente raras e, na maioria das vezes, têm bom prognóstico. A frequência global 

é difícil de estabelecer; mas com o advento da ecografia pré-natal, aumentou-se o 

número de diagnósticos precoces (47). 

As MCP podem ser categorizadas como anomalias broncopulmonares, 

anomalias vasculares ou anomalias combinadas (ou seja, malformações pulmonares 

híbridas). O reconhecimento de anomalias do desenvolvimento é importante porque 

elas são frequentemente confundidas por anormalidades adquiridas, dada a 

similaridade da apresentação clínico-radiológica, e podem causar complicações 

durante a infância, a primeira infância ou a idade adulta (48-51). O quadro abaixo 

mostra as diferentes malformações, separadas por grupo. 

 

Quadro 2 – Grupos de malformações pulmonares. 

Anormalidades 
Broncopulmonares Anormalidades Vasculares Anormalidades Combinadas 

Agenesia brônquica/pulmonar 
Atresia brônquica congênita 

Interrupção proximal de artéria 
pulmonar central (atresia pulmonar)  

Síndrome pulmonar 
hipogenética 

Enfisema lobar congênito Origem anômala da artéria pulmonar Sequestro pulmonar 
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Malformação congênita de vias  esquerda  
 

aéreas pulmonares (CPAM) Malformações arteriovenosas  
 

Cisto broncogênico Higroma cístico 
 

Brônquio traqueal Drenagem venosa pulmonar  
 

Divertículo traqueal anômala 
 

Brônquio cardíaco acessório  
 

Baseado em: Stark et al., 2015 (50). 
 

 As doenças císticas congênitas do pulmão abrangem um espectro de 

condições clinicamente significativas, originárias de distúrbios do desenvolvimento 

das vias aéreas pulmonares. Incluem: cisto broncogênico, malformação congênita das 

vias aéreas pulmonares, sequestro broncopulmonar e blastoma pleuropulmonar. 

Todas essas doenças envolvem uma dilatação das vias aéreas que conduz à 

formação de estruturas císticas (52). O diagnóstico pode ser realizado em qualquer 

idade, e a apresentação clínica dessas anomalias pode variar desde o desconforto 

respiratório precoce pós-nascimento, até a franca insuficiência respiratória, bem como 

achados radiológicos ocasionais na idade adulta (53). 

 

2.3 MALFORMAÇÃO CONGÊNITA DAS VIAS AÉREAS PULMONARES 

 

Dentre as doenças císticas congênitas, a Malformação Congênita das Vias 

Aéreas Pulmonares ou CPAM (Congenital Pulmonary Airways Malformation), 

anteriormente denominada como CCAM (Congenital Cystic Adenomatoid 

Malformation) possui lugar de relevância clínica e epidemiológica. É decorrente de um 

distúrbio do desenvolvimento pulmonar cuja etiologia ainda não foi totalmente 

esclarecida (54, 55). Apesar de representar desordem incomum, corresponde a 

aproximadamente 30% das malformações pulmonares congênitas (56). Teve sua 

primeira descrição feita em 1949 por Ch'in e Tang (57). Em 1977, foi classificada em 

3 subtipos de acordo com os achados histológicos por Stocker e, em 2002, expandida 

para 5 subtipos (58-60). 

 

2.3.1 Epidemiologia 

 

 Dados epidemiológicos sugerem que a CPAM tenha uma incidência que varia 

de 1:8.300 a 35.000 nascidos vivos, sendo mais comuns os subtipos com grandes 

formações císticas, chegando a 70% dos casos (61, 62). Há registros de predileção 
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pelo sexo masculino e a apresentação da doença é, usualmente, unilateral (56, 63-

68). A avaliação fetal por ultrassonografia morfológica tem se tornado um importante 

instrumento de avaliação de malformações, e o maior acesso à realização deste 

exame durante o pré-natal justifica o aumento recente no diagnóstico da doença (69, 

70). 

 

2.3.2 Fisiopatologia 

 

 Na CPAM, um segmento pulmonar ou mesmo um lobo inteiro é afetado, sendo 

substituído por um tecido aplásico macro ou microcístico, não funcionante (56). A 

fisiopatologia básica da doença baseia-se no distúrbio da morfogênese da ramificação 

das vias aéreas pulmonares, que ocorre em diversos níveis na árvore 

traqueobrônquica e em diferentes estágios do desenvolvimento pulmonar (71).  

 Vários estudos têm tentado estabelecer quais as alterações moleculares são 

responsáveis pelo desencadeamento da CPAM. Desordens no gene HOXB5 foram 

implicadas neste processo (72), gerando desequilíbrio entre a proliferação celular e a 

apoptose. Este processo é, em parte, mediado pelo Fator Neurotrófico Derivado de 

Células Gliais (GDNF), expresso em tecidos nos quais há desenvolvimento a partir da 

interação epitélio-mesênquima. Este fator, encontrado no pulmão fetal normal e na 

CPAM, não está presente no pulmão de crianças mais velhas. A vascularização 

pulmonar também é reduzida nos casos de CPAM (73, 74). 

 Outro possível mecanismo está associado ao fator de transcrição Yin Yang 1 

(Yy1). Este é um fator multifuncional de transcrição contendo zinco que desempenha 

papéis cruciais em vários processos biológicos, ativando ou reprimindo seletivamente 

a transcrição de genes. A mutação Yy1 no epitélio pulmonar resultou em morte 

neonatal por insuficiência respiratória em camundongos. Também desencadeou a 

diminuição da formação da cartilagem traqueal, alterou a diferenciação celular, aboliu 

a ramificação do pulmão e causou dilatação da via aérea semelhante à observada em 

doenças pulmonares císticas congênitas humanas, entre elas as malformações 

císticas e o blastoma pleuropulmonar (BPP) (75).  

 

 
 
 
 



 

 

24 

 

2.3.3 Classificação 

 

 As lesões pulmonares císticas foram submetidas a muitas revisões e 

reclassificações, o que pode gerar confusão, tanto para os pediatras gerais e 

ginecologistas, que iniciam o processo de diagnóstico, bem como para patologistas e 

cirurgiões. O termo CPAM é agora preferido à descrição clássica de CCAM, uma vez 

que a alteração cística ou o componente adenomatóide nem sempre estão presentes 

(76). Como a terminologia continua a ser um problema, na prática, há um argumento 

forte para que se utilize uma abordagem descritiva (77). No quadro abaixo, estão 

descritos os tipos de CPAM segundo Stocker e Langston e suas características: 

 

Quadro 3 – Classificação da CPAM e características gerais. 
Subtipos e Descrições 

Detalhes Tipo 0* Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo4* 

Classificação 
de Stocker 

Malformação 
pulmonar 
completa 

Cistos grandes 
(3-10 cm) 

Cistos médios 
(0,5-2 cm) 

Cistos muito 
pequenos (< 
0,2 cm) 

Cistos 
periféricos 

Classificação de 
Langston 

Displasia acinar/ 
disgenesia Cistos grandes 

Atresia 
brônquica com 
obstrução. 
Anormalidade 
do desenvolvi- 
mento tipo mi- 
crocística 

Hiperplasia 
pulmonar 
sólida (tipo 
adenoma- 
tóide) 

Blastoma 
Pleuropulmo- 
nar tipo 1? 
Malformação 
adenomatóide 
tipo 1 regredida 

Macroscopia 

Pulmões 
pequenos e 
rígidos. 
Acometimento 
sempre bilateral 

Alterações 
microcísticas 
regionais 

Parte do lobo 
ou todo o lobo 
afetado 

Um lobo 
afetado ou 
todo o 
pulmão 

Lobo único, 
raramente 
bilateral. Cistos 
grandes 
insuflados com 
desvio do 
mediastino. 

Microscopia/ 
revestimento 
epitelial 

- 
Epitélio colunar 
ciliado e 
secretor de 
muco 

Epitélio colunar 
ou cuboidal 

Epitélio 
cuboidal 

Células epite- 
liais alveolares 
tipo 1 e 2; epi- 
télio colunar 

Parede do cisto - 

Fibromuscular e 
elástica. 
Contém 
cartilagem 

Fina e fibro- 
muscular 

Septo 
alveolar 
espessado, 
sem 
músculo ou 
cartilagem 

Tecido 
mesênquima 
frouxo com 
vasos proemi- 
nentes 

Frequência 
relativa 

Rara, 1-2% das 
CPAM  65% 10-15% 5-8% 10-15% 

Idade habitual de 
apresentação 

Incompatível 
com a vida 

Pré-natal a 
adolescência 

Pré-natal a 
primeiro ano de 
vida 

Pré-natal a 
primeiro 
mês de vida 

Primeiro dia de 
vida a 4-5 anos 

Etiologia 

Provável muta- 
ção germinati- 
va. Relatada em 
irmãos 

Hamartoma 
versus neopla- 
sia 

Visto em 
associação 
com sequestro 
extrapolar 
(50%) e intra- 
lobar (lesão hí- 
brida) 

Hamartoma 
versus 
hiperplasia 

Grande parte 
neoplasma 
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Comentário - 

Amplamente 
associado à 
obstrução das 
vias aéreas 
intra-útero: 
atresia brôn- 
quica, seques- 
tro intra ou 
extralobar. 

Suprimento 
arterial sistêmi- 
co em 25% dos 
casos. 

- 

Alterações do 
DICER1; geral- 
mente história 
familiar de 
doença displá- 
sica / neoplá- 
sica em 25% dos 
irmãos e 
parentes dos 
pacientes com 
BPP 

Retirado e traduzido de Fowler et al. 2015 (76), , adaptado do original de Gray et al., 1995 (78). 
* Acrescentados apenas após a revisão da classificação de Stocker em 2002 (58). 
 

2.3.4 Achados clínicos 

 

 A apresentação clínica da CPAM é variada, podendo ser identificada ainda no 

período pré-natal a partir do exame de ultrassonografia morfológica, ou até mesmo 

permanecer assintomática até a idade adulta. Estudos recentes mostram que 

aproximadamente 25% dos recém-nascidos com CPAM identificada no pré-natal são 

sintomáticos ao nascimento (66). 

 Um estudo retrospectivo demonstrou que o pico do tamanho das lesões 

acontece por volta da 25ª semana de gestação, e a diminuição do tamanho ao longo 

da gestação está associada a desfechos mais favoráveis após o nascimento (79). A 

hidropsia fetal é um evento que ocorre em 5 a 40% dos casos e está relacionada à 

obstrução do sistema cava e desvio com compressão do mediastino. O risco é maior 

nos fetos com lesões grandes, que persistem no terceiro trimestre, e quando há lesões 

microcísticas. A razão de volume da CPAM, calculada a partir do tamanho das lesões 

e da circunferência craniana, oferece uma estimativa de risco para o desenvolvimento 

de hidropsia (54, 80). 

 No período neonatal, 25% das crianças com diagnóstico pré-natal apresentam 

algum grau de dificuldade respiratória. O risco de dificuldade respiratória se eleva com 

o aumento do tamanho das lesões e se há, concomitante ao quadro, desvio de 

mediastino, ascite ou polidrâmnio (54, 81).  

 Em geral, pacientes portadores do tipo 0 morrem ao nascimento, devido à 

gravidade das lesões. O tipo 1 desencadeia dificuldade respiratória neonatal, com 

taquidispneia, gemência e cianose, devido à expansão de lesões de grande tamanho. 

O tipo 2 é o de maior taxa de diagnóstico pós-natal, devido à sua frequente associação 

com outras malformações, e os sinais e sintomas são semelhantes ao tipo 1 (62). 
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 O tipo 3 é o mais severo após o tipo 0, apresentando grandes lesões com 

envolvimento de todo o pulmão, e geralmente está associado a hidropsia e hipoplasia 

pulmonar. A apresentação clínica pode ocorrer logo após o parto, com disfunção 

respiratória progressiva até a insuficiência respiratória aguda. O tipo 4 pode se 

apresentar logo ao nascimento, e sua diferenciação clínica com o tipo 1 é difícil. A 

ocorrência de pneumotórax espontâneo pode ser comum. Como há estreita relação 

com o BPP, para todo lactente com pneumotórax espontâneo e CPAM, deve ser 

considerada alta suspeição para malignidade associada (82). 

 Os pacientes que permanecem assintomáticos ao nascimento têm evolução 

variada. Em alguns pacientes, a doença se manifesta com complicações no primeiro 

ano de vida, notadamente infecções de repetição. O risco de complicações mais 

graves, como a malignização, é maior nos tipos 1 e 4, e há controvérsias quanto ao 

manejo desses pacientes (81, 83-85). 

 Aproximadamente um terço das CPAM é diagnosticado na infância, 

normalmente dos tipos 1, 2 e 4. A forma mais comum de apresentação é a pneumonia 

de repetição. Outras queixas apresentadas incluem tosse, dispneia e/ou cianose. Os 

achados ao exame físico incluem sons respiratórios diminuídos sobre a lesão, 

hiperressonância e assimetria da parede torácica com uma protuberância no lado 

afetado (86, 87). 

 

2.3.5 Diagnóstico 

 

 Para todos os pacientes com suspeita de CPAM, deverá ser pesquisada 

história de tumores e lesões císticas na família. A história de lesão cística na USG 

pré-natal deve levantar a suspeita diagnóstica, e o recém-nascido deverá ser 

submetido a radiografia de tórax e acompanhamento clínico. Recém-nascidos 

sintomáticos devem ser submetidos a exame de imagem avançado, como tomografia 

computadorizada (TC) ou ressonância magnética (RM) com contraste, para auxílio no 

planejamento cirúrgico (88). Lactentes assintomáticos devem também realizar exame 

de imagem avançado, para fins de confirmação diagnóstica. Para aqueles sem fatores 

de risco, como lesões extensas, cistos bilaterais ou multifocais, história familiar de 

BPP ou pneumotórax, o exame deverá ser realizado com 6 meses. Do contrário, 

indica-se realização imediata (89, 90). 
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Dentre os diagnósticos diferenciais de CPAM, encontram-se o sequestro 

pulmonar, a hérnia diafragmática congênita, o cisto broncogênico, o enfisema lobar 

congênito e o enfisema intersticial localizado, além de pneumatoceles pós-infecciosas 

e o BPP. A diferenciação destas patologias com a CPAM é baseada na análise da 

história clínica e na aparência da lesão nos exames de imagem, além do diagnóstico 

histopatológico (89). 

 

2.3.6 Tratamento 

 

 O tratamento curativo é a cirurgia. Indica-se tratamento cirúrgico imediato para 

os pacientes com esforço respiratório causado pela CPAM. Pacientes assintomáticos, 

com diagnóstico pré-natal, devem ser avaliados com radiografia de tórax e a 

ressecção da lesão dependerá das características que indiquem complicações. 

Crianças com lesões de alto risco devem ser operadas precocemente, com 

reavaliação posterior. Para crianças assintomáticas, com lesões de baixa gravidade, 

tanto o manejo cirúrgico imediato quanto a conduta expectante são possíveis (54).  

Os casos cirúrgicos são geralmente resolvidos após o período neonatal e antes 

dos 12 meses de vida. Se escolhido o tratamento conservador, deverá ser realizado 

seguimento clínico durante o primeiro ano de vida para monitorização de 

complicações, e TC ou RM no sexto mês de vida, repetida anualmente (91). Uma 

revisão sistemática com metanálise avaliou o tratamento cirúrgico versus conservador 

no manejo da CPAM em pacientes assintomáticos e concluiu que a ressecção eletiva 

traz mais benefícios quando comparada à cirurgia realizada em caráter de urgência, 

tendo esta última maiores riscos de complicações (92). 

 

2.3.7 Desfechos e complicações da CPAM 

 

 A evolução pós-operatória é usualmente boa, com função pulmonar geralmente 

normal no seguimento de longo prazo (93-95). Uma complicação comum das CPAM 

é a recorrência de infecções respiratórias, que geram ônus para as famílias e para os 

serviços de saúde. Nas CPAM não diagnosticadas no período pré-natal ou neonatal, 

este é o principal dado de suspeição diagnóstica (83). Uma complicação rara é o 

pneumotórax espontâneo, o qual, quando em associação com CPAM, deve gerar 

investigação quanto à presença de malignidade, conforme já mencionado.  
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 Das lesões neoplásicas sabidamente associadas à CPAM, o BPP é o tipo mais 

comum, embora tenha ocorrência global rara (96). São fatores de risco para este tipo 

de tumor o tipo 4 de CPAM (53, 77, 97); a presença de lesões bilaterais ou multifocais; 

história familiar de BPP ou síndromes associadas e pneumotórax (98). Outro tipo de 

tumor associado a CPAM é o carcinoma bronquioloalveolar, ou adenocarcinoma in 

situ, que é associado à CPAM tipo 1 (aproximadamente 1%), normalmente descoberto 

na adolescência ou idade adulta (85, 99-102). 

 

2.4 ESTADO DA ARTE: O QUE HÁ DE NOVO 

 

2.4.1 Estudos citogenéticos 

 

A formação do pulmão é um processo bem organizado, coordenado por 

mediadores e interações mesenquimais e epiteliais, em todos os estágios do 

desenvolvimento. No entanto, o potencial envolvimento desses mediadores na 

gênese da CPAM ainda não é bem determinado (103). 

Duas teorias foram propostas para explicar o mecanismo patofisiológico da 

CPAM. A hipótese ambiental postula que a expressão persistente de mediadores do 

desenvolvimento pulmonar precoce causada por defeito genético leva a uma 

alteração do processo de ramificação brônquica secundária ao aumento da 

concentração desses mediadores (104). 

 Mais recentemente, estudos histológicos da CPAM sugeriram a hipótese 

obstrutiva, segundo a qual ocorre uma obstrução focal da árvore brônquica durante o 

processo de ramificação brônquica, causada tanto por alteração funcional 

(peristaltismo brônquico) ou por causa orgânica (estenose brônquica), levando a 

aumento da concentração local de mediadores regulatórios e, consequentemente, a 

uma ramificação aberrante que se expressa como CPAM (77, 103). 

 No quadro a seguir, foram sumarizados por Leblanc e colegas (103) os 

principais mediadores já descritos relacionados ao processo de formação pulmonar e 

suas implicações possíveis na gênese da CPAM. 
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Quadro 4: Genes relacionados à CPAM. 

Genes e moléculas controladoras da 
formação das vis aéreas Função 

Hipóteses patofisiológicas para a formação da CPAM por 
modelos de camundongos ou tecidos humanos ressecados 

com CPAM 

Gene do Fator de Transcrição da Tireoide 
(Nkx2) 

Codifica a proteína identificada como Fator de Transcrição 
Específico da Tireoide (TTF1). Durante o estágio embrionário:  
expressão de Nkx2 na parede ventral do intestino primitivo 
anterior regula o aparecimento dos brotos pulmonares. 

Morotti et al.: descreveram que, em pulmões fetais, a TTF1 
decresce no epitélio brônquico, bronquiolar e alveolar durante o 
avanço da idade gestacional e na evolução da citodiferenciação, 
enquanto que na CPAM tipos 1, 2 e 3 a TTF1 é expressa na maior 
parte do epitélio bronquiolar dos cistos (105). 

Gene determinante sexual Y-box2 (Sox2) Durante o estágio embrionário: expresso na região dorsal do 
intestino primitivo anterior. Tem papel na separação entre o 
esôfago dorsal e a traqueia ventral. No período 
pseudoglandular: é expresso nas células proximais 
indiferenciadas do intestino primitivo. Envolvido na 
diferenciação das células do epitélio do endoderma em células 
basais através da regulação da expressão do Trp63 (fator de 
transcrição). 

Ochieng et al.: observaram nos pulmões de camundongos em 
desenvolvimento que a aparência de cistos semelhantes a CPAM 
pode ser explicada pela expressão anormal do Sox2 nas células 
epiteliais. O cisto pode ser induzido por: diferenciação prematuras 
das células epiteliais apicais incapaz de responder ao FGF10, 
explicando uma paralização na ramificação epitelial; e pela 
superexpressão do GATA6 (Fator ligante do GATA 6), regulado 
pelo Sox2, conhecido pelo envolvimento na emergência de células 
tronco broncoalveolares, causando alterações celulares (106).  

Gene Hox (Hoxb-5) Expressão no mesênquima circundante ao intestino primitivo 
anterior, durante o período embrionário, e expressão no período 
pseudoglandular durante a morfogênese da ramificação 
brônquica. 

Volpe et al.: encontraram uma persistência na expressão de altos 
níveis no Hoxb-5 em tecido pulmonar humano com CPAM durante 
o estágio sacular e alveolar. A expressão persistente do Hoxb-5 
pode alterar a expressão subsequente de genes envolvidos na 
adesão celular e essa alteração pode estar envolvida na formação 
de vias aéreas alteradas levando à formação de CPAM através do 
mesênquima circunjacente (107, 108).    

Gene Yin Yang 1 (Yy1) Codifica um fator de transcrição de dedos de zinco. Conhecido 
por ter um papel na embriogênese através da regulação de 
inúmeros genes através da ativação seletiva ou repressão da 
transcrição. 

Boucherot et al.: mostraram que a inativação do Yy1 tem impacto 
na formação da cartilagem traqueal, altera a diferenciação celular, 
e anula a ramificação pulmonar, causando dilatação de vias aéreas 
semelhante a CPAM humana em ratos mutantes. Tem impacto na 
expressão do SHH o que reprime a expressão do FGF10. A análise 
de tecido pulmonar humano revelou redução na expressão do Yy1 
em crianças com BPP associado a mutações do DICER1, mas sem 
mudanças maiores na expressão do Yy1 em pacientes com CPAM 
(52, 75). 

Gene da proteína 7 ligante de ácido graxo 
(FABP-7) 

Codifica a FABP-7, que reduz a quantidade de ácido graxo no 
citoplasma. 

Wagner et al.: analisaram tecido ressecado de CPAM fetal e pós-
natal e mostraram redução na expressão do FABP-7. Como o 
FABP-7 reduz a quantidade de ácido graxo no citoplasma e como 
os ácidos graxos inibem a ligação dos glicocorticoides ao receptor 
intracelular, há interferência no processo de maturação pulmonar, 
explicando porque a falta de ativação do FABP-7 pode estar 
implicada na gênese da CPAM (109). 
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Gene do fator B de crescimento derivado de 
plaquetas (PDGF-B) 

Codifica o fator BB de crescimento derivado de plaquetas 
durante o estágio canalicular. Induz o desenvolvimento 
pulmonar através do aumento da proliferação celular. 

Liechty et al.: mostraram que o subtipo fetal do CPAM, que está 
crescendo rapidamente e progredindo para a hidropisia, tem um 
aumento na expressão gênica do fator de crescimento 
mesenquimal PDGF-B e proteína PDGF-BB elevada. As 
anormalidades da CPAM podem ser explicadas pela persistência 
da produção de PDGF-B em momento inadequado, levando à 
estimulação incessante do epitélio adjacente (110). 

Proteína Sonic Hedgehog (Shh), Proteína 
Morfogenética Óssea 4 (BMP4), Sprouty 2 
(SPRY2) e vias de sinalização Wnt, fator de 
crescimento transformador β (TGFβ) 

Durante o estágio embrionário: expressão no endoderma e 
mesoderma (TGFβ). Tem papel na diferenciação precoce da 
traqueia e pulmões. Durante o estágio pseudoglandular: a alça 
de retroalimentação negativa da expressão de FGF10 inibe o 
crescimento de brotos durante o processo de ramificação 
brônquica  

  

Fatores de crescimento de fibroblastos 10, 9, 
7 (FGF10, FGF9, FGF7) 

Durante a fase pseudoglandular: expressão no mesênquima. 
Através de seu receptor de epitélio FGFR2b, leva à extensão do 
botão e ao crescimento da árvore aérea 

Gonzaga et al.: demonstraram que poderiam produzir lesões 
císticas ao injetar a proteína FGF10 em pulmão de rato fetal por 
via transuterina. De acordo com o estágio de desenvolvimento e a 
localização da injeção, as lesões císticas diferiram (111). 
Jancelewicz et al.: não encontraram uma alteração da expressão 
de FGF10 nas amostras humanas CPAM fetais e pós-natais, 
utilizando análise de microarray de epitélio dissecado a laser e 
mesênquima. Uma superexpressão muito temporária do FGF10 
pode explicar esses achados contraditórios (112). 

Retirado e traduzido de: Leblanc. et al., 2017 (103). 
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2.4.2 Relação da CPAM tipo 4 e o BPP tipo I 
 

Atualmente, duas linhas de pensamento discutem a relação entre a CPAM 

do tipo 4 e o BPP tipo cístico ou tipo I. A primeira delas, apoiada por 

pesquisadores como Stocker (58, 71), afirma que ambas são lesões distintas e, 

portanto, com diferentes prognósticos. Em 2009, Stocker e colegas propuseram 

uma tabela de diferenciação entre essas lesões, descrita abaixo: 

 

Quadro 5 – Diferenças entre CPAM 4 e BPP tipo I.  

 CPAM 4 BBP tipo I 
Idade de apresentação 
Condições associadas 
 
Citogenética 
Revestimento do cisto 
 
Parede do cisto 
Vasos sanguíneos 

Do nascimento aos quatro anos 
Raras 
 
Não reportadas 
Pneumócitos do tipo 1 e 2 
 
Perda de mesênquima denso 
Parede normal a espessa 

15 meses a 12 anos 
Nefroma cístico, meduloblastoma, 
nefroblastoma 
Trissomia do 2 e 8 
Segmentos de células cuboidais ou 
colunares 
Camada subepitelial intermediária 
Sem particularidades 

Retirado e traduzido de: Stocker et al., 2009 (71). 

 

 Com o mesmo propósito, Feinberg e colegas propuseram um algoritmo 

(figura 1) para a diferenciação entre a CPAM e o BPP, criado a partir do estudo 

de 215 casos de anormalidades císticas pulmonares (113).  

 Em concordância com esta linha de pensamento, outros trabalhos 

avaliaram as relações entre a CPAM e neoplasias, especialmente o BPP. Nasr 

e colegas reportaram uma incidência de 2% de BPP em CPAM preexistentes 

(114). Outro estudo mostrou o desenvolvimento de BPP em regiões pulmonares 

com CPAM prévia em 7 pacientes (115). Esses estudos não assumem uma 

relação de nexo causal entre as duas lesões. 

 Por outro lado, há a linha de pensamento defendida por Dehner e colegas 

que suplanta a hipótese de que, na realidade, a lesão hoje denominada como 

CPAM do tipo 4 e o BPP são a mesma doença em estágios diferentes, dadas as 

similaridades citogenéticas entre essas lesões (62, 116-118). Este achado partiu 

de pesquisas realizadas pelo grupo do Registro Internacional de Blastoma 

Pleuropulmonar (PPBregistry), as quais mostraram que lesões puramente 

císticas, como a CPAM tipo 4, podem evoluir para estágios de maior 

malignidade, como o BPP tipo 3 ou sólido (119).  
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Outro fato que corrobora com esta hipótese é a frequente associação 

entre lesões císticas congênitas e blastomas, que pode ser explicada por 

alterações genéticas de transmissão familiar, como a síndrome do DICER1 (97). 

Tais dados indicam a necessidade de um diagnóstico diferencial bastante 

acurado das lesões císticas congênitas, inclusive com estudos citogenéticos e 

imuno-histoquímicos, com fins à diferenciação entre as lesões de CPAM e BPP. 

Além da avaliação da presença de componentes sarcomatosos na avaliação 

histológica, o teste para os marcadores como citoqueratina, surfactante e Fator 

de Transcrição da Tireoide (TTF), e a pesquisa para mutação germinativa 

heterozigótica no DICER1 podem ser úteis para este fim (71, 119). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 1 – Algoritmo para a definição diagnóstica e conduta para lesão cística pulmonar (BPP 
vs CPAM). Traduzido e modificado de Feinberg et al, 2016 (113). 

Detecção pré-
natal? 

1 Fatores de alta probabilidade para CPAM: qualquer região hiperinsuflada ou a presença de vaso nutridor sistêmico. 
2 Fatores de alta probabilidade para BPP: anormalidade em mais de um lobo ou bilateral, desvio de mediastino ou cisto 
complexo. 
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2.4.3 Controvérsias em relação ao tratamento de assintomáticos 
 

O tratamento de pacientes sintomáticos com a ressecção cirúrgica de 

urgência está bem estabelecido (120). No entanto, ainda existem dúvidas sobre 

a necessidade e o melhor momento para a abordagem cirúrgica em pacientes 

assintomáticos (121-123). Apesar dessa indefinição, nota-se uma tendência 

maior para a realização da cirurgia eletiva precoce. 

Os autores que preferem o tratamento conservador justificam que existe 

a possibilidade de regressão da lesão, motivo pelo qual a cirurgia eletiva seria 

desnecessária, acrescentando riscos. Ademais, consideram que a cirurgia em 

pacientes muito jovens tem maior potencial para complicações, tanto por 

limitações |à técnica cirúrgica, quanto pelo risco anestésico elevado para estes 

pacientes (95, 124).  

 Os argumentos a favor da ressecção cirúrgica precoce são variados. 

Alguns autores propõe a ressecção precoce para evitar o aparecimento de 

sintomas, dado que a cirurgia na primeira infância tem comprovada segurança 

(125-127). Também são citadas a possibilidade de dificuldade na realização da 

ressecção quando da ocorrência de infecções de repetição e a possibilidade de 

diagnóstico anatomopatológico inadequado, visto que a presença de 

hiperinsuflação crônica e fibrose tecidual podem alterar a arquitetura original da 

lesão, impossibilitando a identificação dos elementos diagnósticos chaves da 

CPAM (128). 

Além disso, outros argumentos favoráveis à ressecção eletiva precoce 

seriam a prevenção da realização de repetidos exames de imagem, poupando o 

paciente da radiação ionizante; a prevenção da perda de pacientes durante o 

acompanhamento; a melhor definição diagnóstica quando estudos de imagem 

não forem capazes de fazê-lo; evitar o possível desenvolvimento de neoplasias 

associadas à CPAM e a possibilidade de crescimento compensatório com 

recuperação da função pulmonar (129). 
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3 JUSTIFICATIVA 
 

Dentre o espectro de doenças respiratórias na infância, a CPAM 

corresponde a parcela de significativa morbidade, embora seja 

epidemiologicamente menos comum que as infecções em geral. Observando a 

relevância do assunto, realizamos um levantamento da literatura e observamos 

não haver grandes séries sobre tal patologia, ainda mais em se tratando de 

literatura médica da América Latina, com publicações limitadas basicamente a 

relatos de caso e séries com poucos casos e sem seguimento dos pacientes em 

período pós-operatório.  

Considerando este cenário, encontramos um estudo brasileiro de coorte 

retrospectiva de 22 anos que avaliou 10 casos de CPAM, com achados de 

diagnóstico predominante em lactentes, predominância do sexo masculino e 

distribuição homogênea entre os pulmões. Apenas duas crianças apresentaram 

diagnóstico pré-natal através de ultrassonografia (130). Uma coorte anterior 

realizada no mesmo cenário proposto por este projeto avaliou pacientes 

pediátricos submetidos a cirurgia de ressecção de lesões congênitas pulmonares 

em 10 anos. Foram identificados 39 casos de malformações pulmonares, dos 

quais 14 eram CPAM (53).  

Além disso, observa-se escassez de dados de literatura que definam qual 

o impacto da CPAM na população pediátrica em termos de morbimortalidade e 

o ônus associado à doença e às possíveis complicações, em se tratando de 

tratamentos cirúrgicos. Não há, da mesma forma, nenhum estudo prévio que 

avalie o impacto da mudança da classificação da doença no estabelecimento 

diagnóstico e na classificação dos tipos de CPAM, o que, por sua vez, pode gerar 

alterações na conduta e no prognóstico dos pacientes.  

Diante disso, percebemos a necessidade de estudar uma grande série, 

analisando os casos de CPAM em um serviço de referência em cirurgia torácica 

pediátrica, o Hospital da Criança Santo Antônio, pertencente ao Complexo 

Hospitalar da Santa Casa de Misericórdia de Porto Alegre - RS. As perguntas de 

pesquisa que serão abordadas nesta dissertação são as seguintes:  

 

1- Quais as características da população pediátrica atendida no HCSA que 

recebeu o diagnóstico de CPAM no período de 1996 a 2018?  
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2- Há a possibilidade de alterações no diagnóstico de CPAM dos pacientes 

pediátricos operados na Santa Casa de Porto Alegre nos últimos 22 anos após 

revisão anatomopatológica, considerando as mudanças na classificação e os 

novos conhecimentos sobre a doença?  

Nossa hipótese é que as características da população atendida sejam 

semelhantes às relatadas nas séries de casos anteriores. Acreditamos também 

que a revisão anatomopatológica pode gerar alterações no diagnóstico e no 

prognóstico dos pacientes, justificando a importância do estudo do tema, 

considerando os conhecimentos mais atuais tanto relacionados à classificação 

da doença, quanto à possibilidade de erro diagnóstico com doenças neoplásicas. 
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4 OBJETIVOS 
 

4.1 OBJETIVO GERAL 

 

Avaliar a ocorrência da CPAM em uma população pediátrica, atendida em 

um serviço de referência de cirurgia torácica, pelo período de 22 anos, com foco 

na avaliação da classificação histopatológica da doença com relação aos seus 

subtipos. 

 

4.2 OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

 

 Avaliar as características gerais da população pediátrica com diagnóstico 

de CPAM; 

 Avaliar a forma de apresentação clínica na doença, verificando a 

existência de diferenças com relação aos tipos de CPAM; 

 Avaliar os métodos diagnósticos utilizados e a acurácia na identificação 

das patologias analisadas; 

Avaliar a associação de cada tipo de CPAM com sua localização 

anatômica de maior prevalência, bem como a existência de associações com 

outras malformações; 

 Avaliar as indicações e quais os tratamentos cirúrgicos foram realizados; 

 Avaliar resultados de tratamentos indicados e as possíveis complicações 

relacionadas ao tratamento; 

 Avaliar a morbimortalidade associada a doença, tanto no período pré 

quanto trans e pós-operatório. 

 Avaliar a concordância entre o diagnóstico radiológico, cirúrgico e 

histopatológico; 

 Avaliar as dificuldades no estabelecimento do diagnóstico histopatológico 

da CPAM, a partir da revisão das lâminas de histopatologia e imuno-histoquímica 

de cada caso, levando em consideração as mudanças ocorridas na classificação 

da doença e possíveis alterações na determinação do tipo de lesão ou no 

diagnóstico dos pacientes. 
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8 CONCLUSÕES DA DISSERTAÇÃO  
 

Apesar da raridade da doença, o conhecimento sobre a CPAM é de 

fundamental importância. O impacto sobre a vida dos pacientes, sobretudo em relação 

à possibilidade de infecções de repetição, com redução da qualidade de vida, não 

pode ser desconsiderado. Além disso, com os novos conhecimentos em citogenética, 

é possível que se estabeleça de forma mais clara a relação com o blastoma 

pleuropulmonar, com impacto importante no planejamento cirúrgico e, 

consequentemente, no prognóstico dos pacientes e no planejamento em relação ao 

acompanhamento no período pós-operatório.  

Os trabalhos aqui desenvolvidos demonstraram que a CPAM constitui 

importante desafio diagnóstico, tanto pela sua raridade, quanto pela dificuldade em 

sua classificação. A correta identificação da lesão depende da expertise do centro 

médico, o que se demonstra na capacidade de reconhecimento dos elementos 

clínicos e histológicos definidores da doença, e no uso de uma classificação atualizada 

e abrangente. Há, também, a necessidade de realização de estudos 

imunoistoquímicos que descartem, obrigatoriamente, a presença de doença 

neoplásica, e que façam a diferenciação entre a CPAM e seus diagnósticos 

diferenciais, incluindo outros tipos de malformação pulmonar.  

Este grupo sugere aos demais centros de cirurgia torácica pediátrica o 

acompanhamento prolongado dos pacientes operados por CPAM, e a revisão 

criteriosa de casos de CPAM dos tipos 1 e 4, pelo risco de confusão diagnóstica com 

o blastoma pleuropulmonar.  
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9 CONSIDERAÇÕES FINAIS 
 

 O estudo das malformações pulmonares é desafiador, tanto pela complexidade 

do tema, como pela variedade de apresentações clínicas possíveis. Pensar nesta 

hipótese é necessário, embora a frequência da ocorrência dessas lesões seja baixa, 

o que faz com que sejam, habitualmente, diagnósticos de exclusão para a maioria dos 

pneumologistas. 

 Muitos estudos com avaliação genética e imunoistoquímica têm revelado 

achados muito interessantes que podem, inclusive, mudar o modo como 

interpretamos a ocorrência dessas doenças, bem como o modo como lidamos com os 

pacientes, especialmente com relação ao acompanhamento pós-operatório. A ideia 

de cura após a ressecção da CPAM, por exemplo, deverá em breve ser substituída 

por um acompanhamento cuidadoso em longo prazo, para a avaliação da ocorrência 

de recorrência da lesão, ou mesmo progressão para neoplasia. 

 A realização dos trabalhos aqui expostos permitiu que eu incrementasse 

consideravelmente meus conhecimentos sobre o tema. Mas também mostrou o 

quanto nós, médicos e demais profissionais da saúde, podemos dificultar a realização 

de pesquisas clínicas, na medida em que deixamos de registrar adequadamente os 

dados dos pacientes. Muitas análises propostas inicialmente foram alteradas ao longo 

da realização da pesquisa, dada a dificuldade na aquisição de variáveis por falta de 

registro. 

 Ainda assim, apesar das dificuldades encontradas por quem escolhe a seara 

da ciência, é de extrema importância continuar acreditando que a pesquisa tem o 

poder de mudar a realidade, quando nos permite enxergar aquilo que está oculto por 

nossa ignorância. E, por isso, só se pode pensar em um futuro melhor com uma 

educação que seja de qualidade, e para todos.  
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