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SOMMARIO

Cuesto stucdieo riporta Uesperienza relative o 9 casi

di diagnosi prenatale di Malformazione Adesoma-
tide Cistica del Polimone (MACP) osservari fra
gennaio 1990 ¢ dicembre 1994, Una MACE o 1i-
po macrocistics & stata riscontraia in 4 feri
(4445}, wna di Gpoe microcistice in 5 feti (55.5%).
In nessun-case & stata rilevata la presenza df poli-
drammnios, idrope o associazione con alire malfor-
maziont. fn 4 casi (44.4%) la MACP & stata con-
Jermata alfa nascita clinfcamente ¢ radiologica-
mente, e successivamente anche all esame ixtolo-
gico dopo intervenfo chirurgico, In wlferioni 4 casi
(4445 st ¢ assistito ad wna viduzione delle di-
mensioni delle lexioni privna delfa nascina: solo i
ey i questi bambing & stato necessaria [apprec-
clo chirurgico. Tn un case (11.1%) la diagnosi &
stata madiffcata gia i wtera in ernia dinfranimeati-
ca. Larticolo valuta Te diverse opzioni disponibili
per il trantamento prenatale e postnatale della
MACP.

Parcle chiave: Malformazione adenomaioide ci-
stica del pofmone, diagnosi prenarale, terapic.

SUMMARY

This study reporis the experience of @ cases of Cy-
stie Adenomatoid Malformation of the Lung
(CAMEL] prenarally diagnosed during the period
Jenpery 1990 - December 1994, A macrocystic
CAML way evidenced in 4 fetuses (94.4% ), whilst
g pcrocystic one was detested in 5 fetnses
{35.5% ). In-no case polvhydramnios, Fvdrops or
Suwrther malformations were associared. In 4 cases
the presence of MACP was confirmed ar birth ofi-
nically and radiolagically, and subsequently - af-
igr surgery = histologically toe. fn 4 finther cases
(4445 a decrease in ditnensions of lesions took
place prenatally: only one of these infants needed
a surgical therapeutical approach. In | case
(1118 ) the diggnosis was modified in urero in
diaphragmaiic hernia, The article analyses the
therapeutical options available for both prenatal
cered postuatal treatment of CAMEL

Key words: Cysiie adenomatoid malformation of
the tung, prenatal divgnosis, therapy.
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INTRODUZIONE

a mulformazione adenomatoide
cistica del polmone (MACE) &
uma Tara patologia, secondara ad
unz crescita abnorme delle strut-
ture bronchiclarn terminali dell’al-
bero respiratorio. La MACP & co-
ratlerizzata do un ampio spettro di
manifestazioni clinjico-diagnostiche sia durante 1u
vita fetale che dopo la nascita. La lesione pub essere
unica o mullipls, monolaterale o bilaterale; pud au-
mentare o dimiouire di dimensioni: pui asseciarsi 2
shandicramento mediastinico. polidramnios, idrope
o unche ad alire malformazioni (1), La MACP pui
inoltre manifestarsi alla nascit con ung sindrome
da distress tespiratorio oppure in epoca infantile
con inferiont respiratorie recidivami (2),

Questo articelo riporta Ta nostra esperienza relativa
a9 casi di diagnosi prenatale di MACE,

[ Ereiaiean Lt G, o= 0]
MATERIALI E METODI

Nel periodo compreso fra gennaio 1990 e dicembre
1994 & stata posta diagnosi prenatale di MACP in ©
cast indirizzat presso il nostro Centro, Lepoca ge-
stazionale al momento della disgnosi oscillava fra
la 208 & la 367 settimana (media; 26,3 seil).
Abbiamo classificato le lesioni in due tipi. secondo
i eriteri propost da Adzick et al, (3% macrocistico,
caratierizzato dalla presenza di aree anecoiche (dia-
gnosticalo in 4 casi = 44.4% ), ¢ microcistico, con
aspetto uniformemente iperecogeno (diagnosticato
in 5 casio= 35.59). La lesione era localizzata nel
pelmone sinistro in 3 casi (33.3%) e in guello de-
stroin 6 casi (66,65, In nessun caso abbiame ri-
scontrato polidramnios, idrope o malformazioni as-
sociule,

19 feti sono stati seguiti in utero allmverso un mo-
nitorageio ecografico seriato ad intervalli di quindi-
ci giomi. I protocolle diagnostico dopo Ta nascita
comprendeva una radiografia (Rx) del torace ¢ una
TC solo nei primi e neonati. A causa della norma-
lit di entrambi gli esami nel terzo neonata osserva-
to, il protocollo fu medificate prevedendo una TC
alla nascita nel pazienti asintomatici solo nel caso di
Rx toracica positiva o dubbia per lesione polmonare,

e T i i dea e e e
RISULTATI

Non si sono verificati aborti spontanci. In 4 casi &
stato eseguito un taglio cesareo per motivi ostetrici,

In uno (11 15) dei 9§l con sospetta MACP di -
po macrocisticn | dingnost & statn modificata iner-
nia diaframmatica prima della nascit.

In 4 casi (44.4%), 3 con lesione macrocistica ¢ |
con fesione microcistica, 1a diagnosi & stata confer-
mala alla nascita o cavsa della positivity della sino-
mitologia e delle indagini radiologichie. T bambini
sono stati sottoposti o lobectomia entro 6 mesi dalla
naseit: la MACP ¢ stata confermata istologicamen-
le in tutti. 11 decorso postoperatorio & siato privo di
complicanze ¢ questi bambini sono privi di disturbi
a 24 mesi di follow-up.

I 4 casi (44 49 di MACP microcistica la lesione
si & ridotia di volume prima della nascita. Tultavia,
un feto con un reperto radiografico del trace nor-
male alla nascits @ stale sotoposto a cardioangio-
grafia 2 mesi dopo la nascita, a causa di un distress
respiratorio e di una sospetta cardiopatia: 1'esame
evidenzio un sequestro polmonare. 11 latante fu sot-
loposto pertanto a mtervento chirurgico, in seguito
al guale fu posta diagnosi istologica di MACP.

DISCUSSIONE

Levoluzione prenatale della MACP & variabile, po-
tendo verificarsi in modo imprevedibile una risolu-
zione o scomparsa della patologia, oppure una sua
progressione verso I'ipoplasia polmonare e I'idrope
(<, 5). 1 progressi compiut nell’ ambite delia eidolo-
gia ceografica hanno reso pid facile la diagnosi di
MACP con un impatio notevole sia sul tratamento
che sulla prognosi della patologia. nolre, 1"indagi-
ne ceogratica ne consente entro ceni limit una va-
lutazione prognostica giil in epoca prenatale (63, 1
fattore prognostico pit importante sembra essere
costituito dall’idrope: nei fed idropicl, infad, & stato
riponato un tasso di sopravvivenza del 21% rispeto
al 924 riscontrato in assenza di idrope (7). Altri fa-
tori prognostici sono rappresentati dalle dimension
della massa, specie se occupa pit del 505 della ca-
vith toracica; dallipoplasia polmonare, sebbene dif-
ficilmente vahabile ecograficamente (6); dal tipo
di MACE, risultando peggiore I prognosi nel caso
di una lesione di lipo microcistico (anche se su que-
sto non esiste un accordo unanime): dalla presenza
di shandieramento mediastinico ¢ polidramnios,

La nostra esperienza sembra confermare che Ia
MACP, in assenza di idrope efo polidramnios pre-
senta una prognosi favorevole (100% di sopravvi-
venza), Inolie, uny regressione spontanea della pa-
tologiu € stata recenicmente deseritta anche in caso
dli feti con ascite & polidramnios (7).

E stato dimestrato come unostruzione laringea pro-
duca un aspetto ecografico ed islologice simile a
quello della MACP (5, 8), Si & pertanto ipotizeato
che in alcuni casi la risoluzione della MACP sia
ascrivibile a questa evenienza (7). Nei casi da noi
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osservat, mitte le lesioni che st sono ridotte di volo-
me prima della nascita erano microcistiche: gquesto
sembra suggerire che I'aspetto microcistico possa
costituire una falsa immagine associata ad un’ostru-
zione lanngea temporanea (8, 9 o all’inalazione di
VEInice caseosa,

La terapia prenctale & indicata in presenza i idrope
o di un noevole aggravamento dello sbandicramen-
to mediastinico, In caso di cisti voluminose pud es-
sere esepuita ung decompressione, la quale tuttavia
non previene il possibile riespundersi delle cist
stesse. Per tale motivo in aleuni Centri si preferisce
effettuare uno “shunting” torsco-amniotico, per il
quale ripertane un buon outcome (7). Nella nostra
esperienza questa procedura & spesso gravata da
complicanze derivanti da un cattivo funzionamento
dello shunt, da una sua ostruzione o dislocazione. 11
ruclo della chirurgia prenatale, soprattutio presa in
considerazione per le forme microcistiche ingrave-
seent, deve ancora essere valulato appienc: tale va-
lutazione non & di facile attuazione per ovvi motivi
etici,

In nessuno dei casi da not osservati @ stato necesss-
rio intervenine in wlero.

Anche dopo la nascita la MACP pud presentare
modahtd di manifestazione clinica molto variabili,
potendo delerminare la morte in epoca perinatale,
da una parte, o episodi infettivi respiratori recidi-
vanti in epoca infantile dall altra.

Secondo alcuni autorl, il rattamento nel neonato
contempla l'intervento chirurgico alla nascita anche
in assenza di sintomaiologia (10), a causa di una
possibile rasformazione maligna della lesione (11},
Secondo la nostra opinione, la terapia chirurgica al-
la nascita non & indicata nei bambini asintomatici -
sig che presenting un Rx del torace negativo che
positivo - in quanio non esiste la prova certa della
modificazione neoplastica della lesione, mentre la
risoluzione della patologia & stata riportata anche
dopo la nascita (7). Va inolre tenuto conto che
'aspetto ecografico (ma anche quello istologico!)
della lesione potrebbe costituire in realth una falsa
immagine prodotta da un’ostruzione laringea tem-
poranea (3, 8). Secondo la nostra csperienza, per-
tanto, 'intervento chinrgico & indicato alla nascita
50l nei paxienti sintomatici mentre in quelli asinto-
matici pubd essere procrastinato senza dschio (ino
all'eti di & mesi.
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