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Definizione: La malattia adenomatoide cistica congenita del
polmone (MACCP oppure CCAM dallinglese Congenital Cystic
Adenomatoid Malformation) € una malformazione congenita
benigna del polmone dovuto ad un anomalo sviluppo del tessuto di 1

0 piv lobi polmonairi.

Incidenza: da 1:15.000 a 1:35.000 nati vivi. Non risulta esserci una

differenza significativa tra i due sessi.

Classificazione:

In base all’aspetto ecografico prenatale si distinguono 2 tipi:

1) Forma cistica (a grandi o piccole cisti)

2) Forma solida o microcistica

Diagnosi: La MACCP ¢ solitamente unilaterale e coinvolge un solo
lobo polmonare, piu frequentemente a carico del polmone sinistro.

La diagnosi prenatale si basa sul riscontro di una massa toracica
occupante spazio vascolarizzata da un vaso afferente a partenza
dall’arteria polmonare.

Le varianti sono faciimente differenziabili allecografia perché nel tipo
cistico si riconoscono cisti singole o multiple di dimensioni variabili,

mentre nel tipo microcistico si distihgue una formazione solida

omogeneamente iperecogena.
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Management ostetrico:

* Ecocardiografia fetale ed Ecografia di riferimento: per valutare
I'eventuale associazione con altre anomalie fetali.

* Individuazione dei casi ad alto rischio di sviluppare l'idrope fetale:
alcuni autori hanno proposto i CAM Volume Ratio (CVR). Si oftiene
dividendo il volume della MACCP per la circonferenza cranica. Tale

rischio & alto per CVR >1.6.

The CVR is obtained by dividing the CPAM volume by the head circumference (measured in cm)

* CVR = (Length X Height X Width X 0.52 )/Head Circumference
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- Attento follow-up ecogrdfico: per valutare la comparsa di segni di
idrope fetale che e I'unico fattore prognostico significativo. Le lesioni
polmonari con un CVR <1,6 dovrebbero essere monitorate piu

attentamente (anche settimanalmente per CVR<1,2).

* Esame del cariotipo fetale + CGH-Array: € mandatorio solo in

presenza di anomalie associate.

Counselling:

Rischio di aneuploidie: non € nota un'associazione tra la MACCP e le
anomalie cromosomiche quando essa € isolata.

Rischio sindromico: estremamente basso nelle forme isolate.

Storia naturale: Si tratta di una anomalia a carattere evolutivo. La
lesione tende a crescere tra 20 e 26 settimane di gravidanza. Dopo le
26 settimane la massa tende a ridursi di dimensioni nella maggior
parte dei casi, soprattutto la forma microcistica, e talvolta non & piu
evidenziabile ecograficamente. Tuttavia questo non vuol dire che la
lesione sia scomparsa, ma generalmente € ancora presente ed
evidenziabile solo con altre tecniche diagnostiche come I'RMN.
Outcome fetali e neonatali: i casi diagnosticati in epoca prenatale
hanno generalmente una prognosi peggiore dei casi diagnosticati in
epoca postnatale. In Letteratura & stata riportata un'elevata
incidenza (fino al 30%) di eventi fetali avversi, in particolare I'idrope
fetale e la morte endouterina fetale. Sono a maggiore rischio di
idrope fetale le lesioni con un CVR > 1,6 o lesioni con una
componente macrocistica significativa. Comunqgue la prognosi €
sfavorevole solo per i casi che sviluppano idrope o nei casi in cui la
massa interessa olire il 50% della cavitd toracica, con una mortalitd
perinatale correlata alla MACCP di circa il 10-15%. Tuttavia se non
compare l'idrope, la prognosi € buona senza impatto sulla
sopravvivenza postnatale e deficit funzionali.

Tratamento in utero: € limitato ai casi complicati da idrope. Consiste
nell’aspirazione della cisti in presenza di una o piu cisti di grandi
dimensioni. Tranne che nelle MACCP multicistiche o prevalentemente
solide in cui non € raccomandato, & possibile I'apposizione di uno
shunt toraco-amniotico.

Trattamento postnatale: anche se non vi € un accordo generale, la
maggior parte dei chirurghi pediatri suggerisce di eseguire una

lobectomia anche nei casi asintomatici, entro il primo anno di vita.
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