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REZUMAT
Prezent`m cazul unei paciente \n vârst` de 51 ani, cu cifoscolioz` dextroconvex` sever`, având ca unic` simptomatologie dispneea pro-

gresiv`. Biologic prezint` poliglobulie, examenul radiologic eviden]iaz` opacifierea a 2/3 din hemitoracele stâng, absen]a desenului pul-
monar \n restul de 1/3, cu devierea  mediastinului [i cifoscolioz`; tomografia toracic` descoper` absen]a arterei pulmonare stângi [i a c`ilor
aeriene stângi, hiperinfla]ie pulmonar` dreapt` compensatorie [i o dilatare a trunchiului [i a arterei pulmonare drepte iar bronhoscopic
nu se vizualizeaz` carina, pintenele traheal [i bron[ia primitiv` stâng`, diagnosticul fiind cel de agenezie pulmonar`. Ecocardiografia con-
firm` absen]a arterei pulmonare stângi [i arat` hipertensiune pulmonar` u[oar` (presiunea sistolic` \n artera pulmonar` de 33 mmHg),
cu dilatare de cavit`]i drepte, dar cu cinetic` bun`.

Ne afl`m \n fa]a unui caz de agenezie pulmonar` diagnosticat` tardiv, cu r`sunet func]ional modest din punct de vedere cardiologic,
cu op]iuni terapeutice limitate [i cu supravie]uire bun` justificat` de apari]ia tardiv` a hipertensiunii pulmonare, de severitate sc`zut` [i
f`r` agravare \n timp.

Cuvinte cheie: agenezie pulmonar`, hipertensiune pulmonar`.

ABSTRACT
Left pulmonary agenesis lately diagnosed
We present the case of a 51 years old female-patient, with severe dextroscoliosis, having like unique symptom progressive dyspnea. The

blood samples reveals polycythemia, the radiological exam shows the opacification of 2/3 of the left thorax, the absence of the lung struc-
ture in the other 1/3, the deviation of the mediastinum, and dextroscoliosis; the computed tomography reveals the absence of the left lung
artery and the left airways, compensatory hyperinflation of the right lung and dilatation of the trunk and right pulmonary artery; the bron-
choscopy does not visualize the carina or the left main bronchus, typical for pulmonary agenesis. Echocardiography confirmed the absen-
ce of left pulmonary artery and shows mild pulmonary hypertension (systolic pressure in the pulmonary artery of 33 mmHg) with dilatation
of the right cavities, but good cinetics.

We face a case of pulmonary agenesis lately diagnosed, with modest functional cardiologic implications, limited therapeutic options and
good survival, justified by the late appearance of the pulmonary hypertension of low severity and without worsening in time.

Keywords: pulmonary agenesis, pulmonary hypertension.

Pacienta FL, \n vârst` de 51 ani, nefum`toare, f`r` expu-
nere cronic` la noxe respiratorii, se prezint` pentru prima
dat` \n clinica noastr` acuzând dispnee la eforturi medii-mici,
debutat` \n urm` cu mai mul]i ani, \ns` agravat` \n ultime-
le 4 luni. Este cunoscut` cu cifoscolioz` dextroconvex` de la
vârsta de 13 ani (pentru care s-a propus interven]ia chirur-
gical`, pe care p`rin]ii \ns` au refuzat-o), [i a avut multiple
intern`ri \n clinici de cardiologie, având ca unic simptom dis-
pneea. A fost evaluat` de mai multe ori ecocardiografic, evi-
den]iindu-se o cre[tere \n dimensiuni a cavit`]ilor drepte [i
hipertensiune pulmonar` cu presiunea sistolic` \n artera pul-
monar` (PAPs) = 40mmHg; diagnosticul stabilit \n urma inves-
tiga]iilor cardiologice este de hipertensiune pulmonar`
(HTP) moderat`, cord pulmonar cronic compensat, insufi-
cien]` cardiac` clasa III NYHA, poliglobulie. Ultima inter-
nare \n clinica de cardiologie recomand` consultul

pneumologic. |n momentul intern`rii urmeaz` tratament diu-
retic, tonicardiac, anticoagulant (Sintrom).

Clinic, pacienta este normoponderal` (indice de mas` cor-
poral`=25Kg/m2), dar cu hipodezvoltare staturo-ponderal`,
hipotrofia mu[chilor membrelor inferioare, facies pletoric.
Toracele este asimetric prin cifoscolioz` dextroconvex` impor-
tant`, cu sonoritate normal`, murmur vezicular diminuat bazal
stâng, raluri crepitante bazal drept. Satura]ia oxigenului
(SaO2) \n aerul atmosferic, \n repaus este de 92%. 

Este echilibrat` cardiovascular, cu un [oc apexian \n spa]iul
VI intercostal, linia medioclavicular`, zgomote cardiace
asurzite, ritmice, AV=80/min, zgomot II accentuat \n foca-
rul pulmonar, semn Harzer pozitiv, puls palpabil \n perife-
rie, f`r` sufluri, TA=100/70 mmHg. Ficat la 2 cm sub rebordul
costal, ferm, nedureros, cu marginea anterioar` rotunjit`.
Restul examenului fizic este normal.

Contact: Dr. Oana Deleanu, oanadeleanu@yahoo.com
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Biologic: poliglobulie (eritrocite=5.400.000/mm3, hemo-
globina=16,5 g/dl, hematocrit=46,9%), cu indici eritrocitari nor-
mali, INR normal (anticoagulare insuficient`), \n rest \n limite
normale (f`r` citoliz` hepatic`, f`r` sindrom inflamator, func]ie
renal` normal`, normoglicemic`, f`r` dislipidemie).

Func]ional prezint` disfunc]ie ventilatorie mixt` sever`, f`r`
r`spuns la bronhodilatator, cu hiperinfla]ie u[oar` (Tabelul I).
Factorul de transfer prin membrana alveolo-capilar` (TLCO)
nu se poate m`sura datorit` volumului expirator pe secund`
(VEMS) foarte sc`zut.

Gazometria arterial` descoper` hipoxemie moderat`
(PaO2=73mmHg) (valoarea prezis` conform vârstei este de
87,1mmHg) corectabil` la administrarea de oxigen, 3l/min
(PaO2=98mmHg).

Electrocardiograma (Figura 1) eviden]iaz` un bloc minor de
ramur` dreapt`, o und` S pân` \n V6 [i aspectul de SIQIII,

sugestiv pentru supra\nc`rcare a cordului drept.
Examenul radiologic (Figura 2) vizualizeaz`: la nivelul hemi-

toracelui stâng absen]a desenului pulmonar, deplasarea medias-
tinului [i ascensionarea diafragmului, iar pe hemitoracele drept
hiperinfla]ie compensatorie, desen intersti]ial accentuat bazal.
|n plus, se eviden]iaz` o important` cifoscolioz` dextroconvex`. 

Se efectueaz` un test de mers de 6 minute (6MWT), la care
pacienta nu prezint` desatur`ri semnificative pe parcursul tes-
tului (SaO2: 91% � 88% � 94%).

|n acest moment, diagnosticul de etap` este de insuficien]`
respiratorie hipoxemic` latent` (la efort) cu poliglobulie com-
pensatorie [i disfunc]ie ventilatorie mixt` sever` prin cifosco-
lioz` dextroconvex` mutilant`, \ns` aspectul radiologic coroborat
cu disfunc]ia ventilatorie sever` ridic` suspiciunea unei/mai mul-
tor patologii asociate cifoscoliozei.

Se efectueaz` tomografie computerizat` (CT) de \nalt` rezo-

Valoare 
personal` % prezis

CV 0.72 L 31%

VEMS 0.56 L 28%

IT 62%

CPT 2.9 L 73%

VR 2.1 L 143%

Legend`: CV – capacitate vital`,
VEMS – volum expirator maxim
pe secund`, IT – indice Tiffneau,
CPT – capacitate pulmonar`
total`, VR – volum rezidual

Tabelul I. 
Spirometrie [i pletismografie

Figura 1. 
Electrocardiograma

Figura 2. 
Radiografie cardio-pulmonar`, fa]` [i profil drept

Figura 4.
Aspecte CT – ferestre mediastinale: absen]a arterei pulmonare stângi, trunchi [i arter` pulmonar` dreapt` dilatate

Figura 3.
Aspecte CT – ferestre pulmonare: cifoscolioz` dextroconvex` important`, absen]a bronhiei primitive stângi, imagine de sticl` mat`, rare bron[iectazii
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lu]ie cu administrare de substan]` de contrast (Figura 3, 4), care
eviden]iaz` hiperinfla]ie pulmonar` dreapt` cu bron[iectazii
drepte, cifoscolioz` toracic`, dilata]ia trunchiului arterei pul-
monare (2 cm) [i a arterei pulmonare drepte (2,5 cm), f`r` a
vizualiza imagini sugestive de arter` pulmonar` principal` stâng`
[i de traiecte aerate stângi.

Se ridic` \n discu]ie existen]a unei anomalii de dezvoltare a
pl`mânului stâng. Conform clasific`rii lui Schneider, anomaliile
de dezvoltare a pl̀ mânului se \mpart \n: agenezia pulmonar  ̀(lipsa
complet` a pl`mânului), aplazia pulmonar` (existen]a unui rudi-
ment bron[ic, dar f`r` ]esut pulmonar), hipoplazie pulmonar`
(reducere variabil` a ]esutului pulmonar).

Pentru completarea investiga]iilor se decide efectuarea unei
bronhoscopii (Figura 5). Aceasta identific` modific`ri de static`
moderate la nivelul traheei, bronhia principal` stâng` absent`,
\nlocuit` de un diverticul restant, pintene traheal efilat, fibros,
trahee ce se continu` distal cu bronhia principal` dreapt`.

Aspectul endoscopic tran[eaz` diagnosticul de agenezie
pulmonar`, o patologie rar \ntâlnit` la care se pot asocia alte
malforma]ii pe care le-am exclus prin efectuarea examenului
CT pentru abdomen [i pelvis.

Pacienta este reevaluat` din punct de vedere ecocardiogra-
fic (Figura 6). Se observ`: trunchiul arterei pulmonare la inel
(valv`) nedilatat (1,8 cm), cu dilata]ie important` postanular` a
ramului drept (2,3 cm). Nu se identific` artera pulmonar` stâng`.
Ventriculul drept (VD) este dilatat (41,5mm), cu cinetic` bun`,
m`surat` prin valoarea TAPSE (excursia sistolic` a inelului tri-
cuspidian) = 19 mm [i prin metoda Doppler tisular al velocit`]ii

peretelui liber=12m/s. Spre deosebire de ventriculul stâng (VS),
a c`rui contractilitate se desf`[oar` predominent \n sens radial
(„stoarcere“), spre interiorul cavit`]ii, la VD contractilitatea se pro-
duce predominant \n sens longitudinal („piston“) astfel \ncât
m`surarea deplas`rii inelului tricuspidian \n sistol` de la baz` spre
apex este, pentru VD, o metod` de evaluare mult mai exact` a
contractilit`]ii decât m`surarea frac]iei de ejec]ie. |n mod simi-
lar, dar cu o sensibilitate [i o specificitate superioare, prin Doppler
tisular se m`soar` velocitatea (sistolic` sau diastolic`) a fibrelor lon-
gitudinale (deci, \n cazul de fa]`, practic tot performan]a sistolic`
a VD); diferen]a fa]  ̀de metoda Doppler clasic  ̀e faptul c  ̀m`soar`
viteze de mi[care tisular` [i nu de curgere sangvin`. La Doppler
spectral: gradient ventricul drept - atriu drept u[or crescut
(28mmHg) (denotând o complian]` bun` a cavit`]ilor drepte).
Se confirm` astfel HTP u[oar` – PAPs 33 mmHg.

Pacientei i se propune efectuarea cateterismului cardiac drept
(gold standard diagnostic \n HTP), \ns` aceasta refuz`. Se exter-
neaz`, fiind chemat` la control peste 1 lun`, cu recomandarea
de a urma tratament simptomatic, bronhodilatator, cu profila-
xia infec]iilor. Pacienta nu mai revine pentru reevaluare.

Particularit`]ile cazului sunt reprezentate de durata de supra-
vie]uire \ndelungat` [i vârsta \naintat` la care s-a pus diagnos-
ticul de agenezie pulmonar` datorit` simptomatologiei fruste.
O alt` particularitate este reprezentat` de cifoscolioza impor-
tant`, care a oferit un motiv par]ial (dar insuficient) pentru insu-
ficien]a respiratorie [i modificarea radiologic`, tergiversând astfel
suplimentar diagnosticul.

Discu]ii
Date epidemiologice. Agenezia pulmonar` unilateral` este

o patologie rar \ntâlnit`, existând aproximativ 170 de cazuri des-
crise \n literatur`. Frecven]a sa este estimat` la 1:15000 autop-
sii1, iar inciden]a nu este cunoscut`. Cele dou` sexe sunt egal
afectate2, [i de asemenea, afectarea pulmonar` este egal` pen-
tru cele dou` p`r]i2,3.

Oricare dintre p`r]i poate fi absent`: absen]a congenital` a
pl`mânului drept este mai frecvent izolat`, \n timp ce absen]a
congenital` a celui stâng asociaz` alte malforma]ii, cele mai impor-
tante fiind cele cardiace (tetralogia Fallot, defectul septal atrial,
coarcta]ia de aort`, rareori persisten]a ductului arterial); alte mal-
forma]ii sunt reprezentate de anomalii scheletice (frecvent asi-
metrie toracal`, de[i s-au descris [i cazuri de agenezie pulmonar`
cu simetrie toracic`), cardiovasculare, gastrointestinale, geni-

A B

Figura 5. 
Aspecte bronhoscopice A – trahee continuat` distal cu 

bronhia primitiv` dreapt`; B - la ora 3, diverticul restant

Figura 6. 
Ecocardiografie:  A – inel al arterei pulmonare nedilatat; B – artera pulmonar` dreapt` dilatat`

A B
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tourinare. |n total, mai mult de 50% dintre pacien]i asociaz` alte
malforma]ii4. Una dintre asocierile mai studiate este sindromul
VACTERL (anomalii vertebrale, anale, cardiovasculare, traheale,
esofagiene, renale [i de muguri ale membrelor)5.

Dezvoltarea anormal` pulmonar` a fost clasificat` pentru
prima dat` de Schneider [i Schwalbe \n 1912 \n trei grupe: age-
nezia pulmonar` (absen]a carinei, a bronhiei principale, a vas-
culariza]iei [i parenchimului pulmonar), aplazia pulmonar` (o
bronhie rudimentar`, terminat` \n fund de sac, este prezent`,
f`r` ]esut pulmonar adiacent; se poate \nso]i de un rudiment
de arter` pulmonar`), [i hipoplazie: reducere variabil` a ]esu-
tului pulmonar (c`i aeriene, vase [i alveole), rezultând un pl`mân
fibrotic, malfunc]ional6. Clasificarea din 1955 a lui Boyden vine
s` reconfirme aceast` prim` clasificare7.

Distinc]ia etiologic`, patogenic` [i clinic` \ntre agenezie [i
aplazie este rareori eviden]iabil`, cele dou` no]iuni fiind privi-
te practic \mpreun`8,9. Hipoplazia este frecvent asociat` cu mal-
forma]ii congenitale, unele dintre acestea fiind chiar responsabile
de hipoplazie.

Monaldi a \mp`r]it malforma]iile pl`mânului \n patru gru-
puri: grupul 1: f`r` bifurca]ie a traheei; grupul 2: bronhie prin-
cipal` rudimentar`; grupul 3: dezvoltare incomplet` dincolo de
diviziunea bronhiei principale [i grupul 4: dezvoltare incom-
plet` a bronhiilor subsegmentare [i un segment mic al lobului
corespunz`tor9.

Etiologie. Defectul care duce la apari]ia aplaziei este repre-
zentat de o anomalie embriologic` probabil ap`rut` \ntre
s`pt`mânile a 3-a [i a 24-a de gesta]ie. Au fost luate \n discu]ie
deficitul de vitamina A, deficitul de acid folic, precum [i salicila]ii9.
Agenezia pulmonar` unilateral` [i aplazia pulmonar` unilateral`
au fost descrise la gemeni [i la sugarii cu anomalii cromozomia-
le, sugerându-se inclusiv o baz` genetic` a anomaliilor8. 

Mugurele pulmonar apare devreme \n via]a embrionar` (la
embrionul de 2-5 mm) ca o proeminen]` rotund` lâng` [an]ul
laringo-traheal. Când embrionul ajunge la 5 mm, mugurele se
divide \n doi saci pulmonari, astfel \ncât agenezia (absen]a com-
plet`) pulmonar` trebuie s` apar` \nainte de atingerea acestui
stadiu. Vasele pulmonare se dezvolt` mai târziu (embrion de 7
mm), aproximativ \n momentul \n care sacii pulmonari se dife-
ren]iaz` \n trei muguri pe dreapta [i doi pe stânga; orice ano-
malie vascular` este deci improbabil s` provoace absen]a total`
a pl`mânului7.

|n ceea ce prive[te hipoplazia pulmonar`, ea este mai des
secundar`, cauzat` de factori ce compromit spa]iul toracic \n care
pl`mânul trebuie s` creasc` (cauze intratoracice - hernie dia-
fragmatic`, sechestra]ie extralobar`, agenezie de diafragm, pleu-
rezie \n cantitate mare - sau extratoracice - oligohidramnios,
perfuzie pulmonar` vascular` sc`zut`, absen]a unilateral` a arte-
rei pulmonare sau accident vascular \n via]a intrauterin`)9,10.

Simptomatologia variaz` atât cu malforma]iile asociate, cât
[i cu existen]a modific`rilor \n pl`mânul normal (de exemplu,
existen]a bron[iectaziilor). Agenezia pulmonar` bilateral` este
incompatibil` cu supravie]uirea. |n absen]a altor anomalii sau
a afect`rii pl`mânului controlateral, simptomatologia poate fi
minor`, permi]ând supravie]uirea \ndelungat` (vârsta maxim`
declarat` \n studii este de 72 ani11). Printre cele mai frecvente
simptome se \ncadreaz` dispneea [i cianoza la efort (\n 40% din
cazuri). Infec]iile pulmonare recurente (date de bron[iectazii,
bronhia rudimentar` sau cinetica pulmonar` anormal`), dure-
rea toracic`, pleurezia, sunt observate \n 37% din cazuri.
Patruzeci [i patru la sut` din cazuri se complic` cu HTP. Totu[i,

se crede c` frecven]a HTP este subapreciat` dat fiind intrarea
\n rutin` a ecocardiografiei abia dup` anii 199012.

La examenul clinic agenezia poate s` nu fie depistat`, cutia
toracic` fiind simetric` \n absen]a unor malforma]ii precum cifos-
colioza, cu matitate pe partea afectat` \n cazul deplas`rii medias-
tinale importante9. 

|n zilele noastre, diagnosticul se pune de obicei \n perioa-
da neonatal` sau \n copil`ria timpurie. Exist` o ierarhizare a
investiga]iilor, fiecare cu virtu]ile [i imperfec]iunile sale.
Ecocardiografia este un examen extrem de valoros (prin prac-
ticarea ei, num`rul de cazuri de agenezie, aplazie [i chiar hipo-
plazie descrise a crescut considerabil)13. 

Cheia pentru diagnostic r`mâne \ns` examenul radiologic,
care conduce apoi spre investiga]ii ulterioare. Aspectul radio-
logic este de opacifiere a unui hemitorace, cu modificarea pozi]iei
structurilor mediastinale – spre partea afectat` (diagnosticul dife-
ren]ial se face \n acest caz cu obstruc]ia de bronhie principal`,
fibrotorax extensiv, pneumectomie), ascensiunea hemidiafrag-
mului [i absen]a imaginilor vasculare de partea afectat` [i hipe-
rinfla]ie compensatorie a pl`mânului neafectat10,11.

Tomografia cu substan]` de contrast are sensibilitatea cea
mai mare pentru diagnostic, vizualizând atât structurile vascu-
lare [i aerice, cât [i parenchimul pulmonar. Existen]a carinei face
diferen]a \ntre agenezie [i aplazie10. 

Angiografia poate [i ea fi util`, fiind \ns` o metod` invaziv`
de diagnostic. Diagnosticul poate fi pus [i prin rezonan]` mag-
netic` nuclear` sau angio-RM. 

Bronhoscopia vizualizeaz` atât defectul, cât [i urm`rile
(bron[iectazii) [i permite diferen]ierea ageneziei, unde bronhia
primitiv` continu` direct traheea [i nu exist` carin` sau pinte-
ne traheal, de aplazie, unde se eviden]iaz` carina [i rudimen-
tul bron[ic8.

Ecocardiografia are multiple avantaje. Poate vizualiza mal-
forma]ii ale trunchiului arterei pulmonare, m`soar` presiunea
\n artera pulmonar`, vizualizeaz` drenajul venos [i \n plus, inves-
tigheaz` malforma]iile cardiace suplimentare14.

O serie de teste func]ionale pot fi folosite pentru evaluare.
Alterarea \n mecanica pulmonar` poate ar`ta obstruc]ie tra-
heobron[ic` \nainte de apari]ia simptomelor [i \n acest caz este
indicat` evaluarea prin examen bronhoscopic. Hiperinfla]ia pul-
monar` compensatorie controlateral` poate fi demonstrat` cu
ajutorul pletismografiei13. Nowotny sugereaz` c` pentru nou
n`scu]ii simptomatici cu imagine radiologic` compatibil` cu mal-
forma]iile pulmonare, la care testele func]ionale apar modifi-
cate, bronhoscopia trebuie luat` \n calcul15.

Diagnosticul diferen]ial cu agenezia de arter` pulmonar` se
face prin existen]a \n cazul acesteia a ]esutului pulmonar alveo-
lar [i a c`ilor aeriene care se dezvolt` anterior apari]iei struc-
turilor vasculare; ]esutul pulmonar existent este vascularizat de
ramuri din artere bron[ice, din aort`, din artera nenumit` sau
subclavie. Imaginea radiologic` este de hiperinfla]ie pulmonar`
cu diminuarea opacit`]ii hilare, scintigrafia de ventila]ie-perfuzie
eviden]iaz` un pl`mân ventilat, dar neperfuzat, iar arteriogra-
fia eviden]iaz` anomalia anatomic`. Tratamentul \n acest caz,
adresat vârstelor foarte fragede ce prezint` hipertensiune pul-
monar`, poate fi reprezentat de \ncercarea de revascularizare
a unui rudiment de artera pulmonar` (descoperit de obicei hilar).
Un studiu din 2002 descrie 8 astfel de revasculariz`ri. Se des-
crie inclusiv o supravie]uire a unui copil a c`rui condi]ie a r`mas
stabil` pentru 7 ani dup` interven]ia de revascularizare16.

Tratamentul \n cazul dezvolt`rii anormale a pl`mânului este
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individualizat. Pentru cazurile diagnosticate antenatal [i la care
supravie]uirea nu ar putea fi posibil`, interven]ia \n utero este
recomandat`. Aceasta const` \n ocluzie traheal` temporar` cu
balon sau clip, cunoscându-se c` acumularea de lichid pulmonar
induce cre[terea peste normal a pl`mânului hipoplazic. Metoda
a fost ini]ial testat` pe oi, iar momentan este folosit` \n herniile
hiatale importante ce asociaz  ̀hipoplazie pulmonar 1̀7. O alt  ̀inter-
ven]ie posibil` este implantul de material expandabil \n torace-
le afectat (fie solu]ie salin`, cu avantajul c` o dat` cu cre[terea
copilului, cantitatea de solu]ie se poate ajusta, fie prin introdu-
cerea “mingilor de ping-pong”, care \ns` necesit` reinterven]ii
ulterioare pentru reajustare)18. O astfel de interven]ie previne roti-
rea mediastinal` (important factor de prognostic), torsiunea tra-
heal` [i compresia vascular` [i mic[oreaz` impactul scoliozei. Nu
exist` \nc` studii care s` confirme cre[terea supravie]uirii prin
aceast` metod`. Tratamentul adul]ilor const` \n controlul
infec]iilor recurente, al simptomelor cu ajutorul expectorantelor
[i al bronhodilatatoarelor [i managementul complica]iilor19.

Prognosticul este dependent de mai mul]i factori. Multiple
studii9,10,15 men]ioneaz` c` supravie]uirea este mai \ndelungat`
\n afectarea pl`mânului stâng, datorat` faptului c` pl`mânul
drept ocup` un volum mai mare [i atunci când este absent inter-
vine o trac]iune important` a mediastinului, cu afectare cardiac`
important` secundar`, precum [i o malrota]ie a carinei, impie-
dicând drenajul corespunz`tor [i favorizând infec]iile pulmo-
nare19,20. Infec]iile pulmonare sunt de altfel cele ce umbresc
prognosticul, mul]i pacien]i decedând din acest motiv \nainte
de 10-20 ani (majoritatea \n perioada neonatal`). Doar 10% din
pacien]ii cu agenezie pulmonar` dreapt` [i doar 35% din cei
cu agenezie pulmonar` stang` supravie]uiesc pân` la 40 ani8.

Al]i factori ce influen]eaz` prognosticul sunt reprezenta]i de
prezen]a malforma]iilor asociate, prezen]a hipertensiunii pul-
monare, oligohidramniosul sever (\n cazul hipoplaziei) [i na[terea
prematur` (<28 s`pt`mâni)21.

Concluzii
Ne afl`m \n fa]a unui caz de agenezie pulmonar` stâng` diag-

nosticat` tardiv. Paucisimptomatic`, f`r` alte malforma]ii (cu
excep]ia cifoscoliozei) care s` atrag` aten]ia asupra posibilei
afect`ri malformative pulmonare, stabil` din punct de vedere
cardiologic, cazul prezentat reprezint` prototipul pacientului cu
prognostic „mai bun”: absen]a pl`mânului stâng, cu o depla-
sare mediastinal` care de[i important`, nu a produs un impact
dezastruos, este lipsit` de alte afect`ri congenitale importante
(cardiace, sau la nivelul altor organe) [i prezint` câteva
bron[iectazii izolate, f`r` intercuren]e respiratorii frecvente. 

Tratamentul \n cazul unei paciente de 51 ani este practic
imposibil. Tratamentul simptomatic se refer` la tratarea obs-
truc]iei, la preven]ia [i tratarea infec]iilor intercurente peri-
bron[iectatice. Nu exist` tratament cu viz` curativ`. Se impune
urm`rirea periodic`, atât din punct de vedere pneumologic, cât
[i cardiologic; acest lucru nu s-a realizat datorit` faptului c`
pacienta nu s-a mai prezentat pentru reevalu`ri.

Dintre factorii de prognostic prost se poate men]iona \n acest
caz hipertensiunea pulmonar` u[oar`, care \ns` este stabil`,
neagravat` \n ultimii 6 ani. Posibilitatea ca anumi]i factori s` influ-
en]eze dezvoltarea HTP la pacien]ii cu agenezie pulmonar`
r`mâne s` fie probat` \n studii ulterioare14.

De remarcat faptul c`, \n cazul pacientei noastre, explica]ia
valorilor stabile ale PAPs [i probabil a supravie]uirii \ndelungate
este faptul c` artera pulmonar` dreapt` reu[e[te s` suplineasc`
lipsa celei stângi, datorit` complian]ei crescute a cavit`]ilor car-
dice drepte (VD dilatat, dar cu cinetica bun`). 

Acest lucru reprezint` cea mai important` particularitate a
cazului, care las` loc elabor`rii unor noi ipoteze privind supra-
vie]uirea la pacien]ii cu agenezii pulmonare complicate cu HTP.

Bibliografie
1. Smart J. Complete congenital absence of a lung. Quart J Med. 1946; 15:125.
2. Maltz DL, Nadas AS. Agenesis of the lung: Presentation of eight new cases and
review of the literature. Pediatrics. 1968; 42:175–188.
3. Schaffer AJ, Rider RV. A note on the prognosis of pulmonary agenesis and
hypoplasia according to the side affected. J Thorac Surg. 1957; 33: 379–382.
4. Mardini MK, Nyhan WL Agenesis of the lung: Report of four patients with
unusual anomalies. Chest. 1985; 87: 522–527.
5. Natarajan G, Abdulhamid I: Pulmonary Hypoplasia. eMedicine Journal serial
online 2004. Available at: http://www.emedicine.com/ped/topic2627.htm.coded on
Nov 17, 2006.
6. Schneider P, Schwalbe E. Die morphologic der missbil-dungen des menschen
und der thiere. Jena: Fischer 1912; 3: 812-22.
7. Boyden EA. Developmental anomalies of the lungs. Am J Surg. 1955; 89:
79-89.
8. Claudia Toma, MB Bogdan. Malformatii congenitale. In Pneumologia (sub
redactia MA Bogdan), Editura Universitara Carol Davila, Bucuresti, 2008. 
Pg: 73-89.
9. Roque AS, Burton EM. Unilateral pulmonary agenesis without mediastinal dis-
placement. South Med J 1997; 90: 335-7.
10. Qazi AS. Opaque Hemithorax. Can We Ignore Pulmonary Aplasia As A Cause?
- Case Report. Annals Vol 13. No. 4 Oct. - Dec. 2007
11. C Elaine Field. Pulmonary agenesis and hypoplasia. Arch Dis Child 1946 
21: 61-75 doi: 10.1136/adc.21.106.61.
12. S Kant. Unilateral pulmonarz hypoplasia – a case report. Lung India 
2007; 24: 69-71
13. Nowotny T, Ahrens BC, Bittigau K, Buttenberg S, Hammer H, Kalache KD,
Kursawe R, Maurer T, Schneider M, Wauer RR Right-sided pulmonary aplasia:
longitudinal lung function studies in two cases and comparison to results from term
healthy neonates. Pediatr Pulmonol. 1998 Aug; 26(2): 138-44.
14. Matthew E Abrams, Veda L Ackerman, William A Engle. Primary Unilateral
Pulmonary Hypoplasia: Neonate through Early Childhood F Case Report,
Radiographic Diagnosis and Review of the Literature. Journal of Perinatology (2004)
24, 667–670. doi: 10.1038/sj. jp. 7211156
15. Nowotny T, Ahrens B, Bittigau K, et al. Right-sided pulmonary aplasia: lon-
gitudinal lung function studies in two cases and comparison to results from heal-
thy term neonates. Pediatr Pulmonol 1998; 26: 138–44.
16. A Derk Jan Ten Harkel, Nico A Blom and Jaap Ottenkamp. Isolated Unilateral
Absence of a Pulmonary Artery: A Case Report and Review of the Literature. Chest
2002; 122; 1471-1477. DOI 10.1378/chest.122.4.1471
17. Gucciardo L, Deprest JA, Vaast P, Favre R, Gallot D, Huissoud C, Bretelle F,
Agenor J, Benachi A, Jani J, Done E, van Mieghem T, Ville Y, Devlieger R. Antenatal
prediction of pulmonary hypoplasia and intrauterine treatment by endoscopic fetal
tracheal occlusion in severe isolated congenital diaphragmatic hernia. Bull Acad Natl
Med. 2008 Nov; 192(8): 1589-607; discussion 1607-9.
18. Kamal K: Congenital Lung malformations, eMedicine Journal (Serial Online)
2007. Available at http:// www.emedicine.com/ped/cardiothoracic_surgery.htm.coded
on Nov 17, 2006.
19. Arora VK, Bedi RS, Sarin NK. Aplasia of Lung-a case report. Lung India 1986;
4: 171-73.
20. B, Szapiro D, Franchamps J M, Dondenlinger R F, Congenital Bronchial
Abnormalities Revisited. Radio-graphics. 2001; 21: 105-19.
21. Schaffer AJ, Rider RV. A note on the prognosis of pulmonary agenesis and
hypoplasia according to the side affected. J Thorac Surg. 1957; 33: 379–382. 

14 Pneumologie 4.2010:Pneumologie 4.2010  12/15/10  10:03 PM  Page 221



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /CMYK
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<

    /BGR <>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000410064006f006200650020005000440046002065876863900275284e8e9ad88d2891cf76845370524d53705237300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef69069752865bc9ad854c18cea76845370524d5370523786557406300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /CZE <>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /ETI <>
    /FRA <>
    /GRE <>

    /HRV (Za stvaranje Adobe PDF dokumenata najpogodnijih za visokokvalitetni ispis prije tiskanja koristite ove postavke.  Stvoreni PDF dokumenti mogu se otvoriti Acrobat i Adobe Reader 5.0 i kasnijim verzijama.)
    /HUN <>
    /ITA <>
    /JPN <FEFF9ad854c18cea306a30d730ea30d730ec30b951fa529b7528002000410064006f0062006500200050004400460020658766f8306e4f5c6210306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103055308c305f0020005000440046002030d530a130a430eb306f3001004100630072006f0062006100740020304a30883073002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d3067958b304f30533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020ace0d488c9c80020c2dcd5d80020c778c1c4c5d00020ac00c7a50020c801d569d55c002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /LTH <>
    /LVI <>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken die zijn geoptimaliseerd voor prepress-afdrukken van hoge kwaliteit. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /POL <>
    /PTB <>
    /RUM <>
    /RUS <>
    /SKY <>
    /SLV <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /TUR <>
    /UKR <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents best suited for high-quality prepress printing.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /ConvertToCMYK
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /DocumentCMYK
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice




