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REZUMAT

Prezentam cazul unei paciente in varstd de 51 ani, cu cifoscoliozi dextroconvexa severd, avind ca unica simptomatologie dispneea pro-
gresiva. Biologic prezinta poliglobulie, examenul radiologic evidentiazi opacifierea a 2/3 din hemitoracele sting, absenta desenului pul-
monar in restul de 1/3, cu devierea mediastinului si cifoscoliozi; tomografia toracica descoperd absenta arterei pulmonare stingi si a cdilor
aeriene stingi, hiperinflatie pulmonara dreapti compensatorie si o dilatare a trunchiului si a arterei pulmonare drepte iar bronhoscopic
nu se vizualizeazi carina, pintenele traheal si bronsia primitiva stings, diagnosticul fiind cel de agenezie pulmonari. Ecocardiografia con-
firma absenta arterei pulmonare stingi si aratd hipertensiune pulmonara usoara (presiunea sistolicd in artera pulmonari de 33 mmHg),
cu dilatare de cavititi drepte, dar cu cinetica buna.

Ne aflim in fata unui caz de agenezie pulmonara diagnosticati tardiv, cu rasunet functional modest din punct de vedere cardiologic,
cu optiuni terapeutice limitate si cu supravietuire buna justificatd de aparitia tardivi a hipertensiunii pulmonare, de severitate scizutd si
fard agravare in timp.

Cuvinte cheie: agenezie pulmonari, hipertensiune pulmonara.

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, in varsta de 51 ani, nefumatoare, fira expu-
nere cronici la noxe respiratorii, se prezintid pentru prima
data in clinica noastra acuzand dispnee la eforturi medii-mici,
debutatd in urma cu mai multi ani, insd agravati in ultime-
le 4 luni. Este cunoscuti cu cifoscoliozd dextroconvexa de la
varsta de 13 ani (pentru care s-a propus interventia chirur-
gicala, pe care parintii insd au refuzat-o), si a avut multiple
internari in clinici de cardiologie, avand ca unic simptom dis-
pneea. A fost evaluatd de mai multe ori ecocardiografic, evi-
dentiindu-se o crestere in dimensiuni a cavitatilor drepte si
hipertensiune pulmonara cu presiunea sistolica in artera pul-
monara (PAPs) = 40mmHg; diagnosticul stabilit in urma inves-
tigatiilor cardiologice este de hipertensiune pulmonara
(HTP) moderata, cord pulmonar cronic compensat, insufi-
cientd cardiaca clasa III NYHA, poliglobulie. Ultima inter-
nare in clinica de cardiologie recomandi consultul
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pneumologic. In momentul internirii urmeazi tratament diu-
retic, tonicardiac, anticoagulant (Sintrom).

Clinic, pacienta este normoponderali (indice de masa cor-
porali=25Kg/m?), dar cu hipodezvoltare staturo-ponderals,
hipotrofia muschilor membrelor inferioare, facies pletoric.
Toracele este asimetric prin cifoscolioza dextroconvexa impor-
tantd, cu sonoritate normald, murmur vezicular diminuat bazal
stang, raluri crepitante bazal drept. Saturatia oxigenului
(Sa0,) in aerul atmosferic, in repaus este de 92%.

Este echilibrata cardiovascular, cu un soc apexian in spatiul
VI intercostal, linia medioclaviculara, zgomote cardiace
asurzite, ritmice, AV=_80/min, zgomot II accentuat in foca-
rul pulmonar, semn Harzer pozitiv, puls palpabil in perife-
rie, fara sufluri, TA=100/70 mmHg. Ficat la 2 cm sub rebordul
costal, ferm, nedureros, cu marginea anterioara rotunjita.
Restul examenului fizic este normal.
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Tabelul I. Figura 1.
Spirometrie si pletismografie Electrocardiograma
Valoare % vrezis B e o [
personali | 7’ P
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CPT 29L 73% 5 st S
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Legenda: CV - capacitate vitala, o 1" - —I-l —-ll - -I,—
VEMS - volum expirator maxim
pe secundi, IT - indice Tiffneau, : L e __'
CPT - capacitate pulmonara bl LR
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Figura 2.
Radiografie cardio-pulmonari, fata si profil drept

totali, VR - volum rezidual

Biologic: poliglobulie (eritrocite=>5.400.000/mm?, hemo-
globina=16,5 g/dl, hematocrit=46,9%), cu indici eritrocitari nor-
mali, INR normal (anticoagulare insuficientd), in rest in limite
normale (fira citoliza hepatica, fara sindrom inflamator, functie
renala normald, normoglicemica, fira dislipidemie).

Functional prezinti disfunctie ventilatorie mixti severa, fara
raspuns la bronhodilatator, cu hiperinflatie usoara (Tabelul I).
Factorul de transfer prin membrana alveolo-capilara (TLCO)
nu se poate masura datorita volumului expirator pe secunda
(VEMS) foarte scizut.

Gazometria arteriali descopera hipoxemie moderati
(PaO,=73mmHg) (valoarea prezisi conform virstei este de
87,1lmmHg) corectabild la administrarea de oxigen, 3l/min
(PaO,=98mmHg).

Electrocardiograma (Figura 1) evidentiazi un bloc minor de
ramuri dreaptd, o unda S pana in V6 si aspectul de SIQIII,

sugestiv pentru supraincircare a cordului drept.

Examenul radiologic (Figura 2) vizualizeazi: la nivelul hemi-
toracelui sting absenta desenului pulmonar, deplasarea medias-
tinului si ascensionarea diafragmului, iar pe hemitoracele drept
hiperinflatie compensatorie, desen interstitial accentuat bazal.
in plus, se evidentiazi o importanti cifoscolioza dextroconvexa.

Se efectueazi un test de mers de 6 minute (6MWT), la care
pacienta nu prezinta desaturari semnificative pe parcursul tes-
tului (SaO,: 91% > 88% > 94%).

In acest moment, diagnosticul de etapi este de insuficients
respiratorie hipoxemici latenti (la efort) cu poliglobulie com-
pensatorie si disfunctie ventilatorie mixti severd prin cifosco-
liozi dextroconvexi mutilanty, insa aspectul radiologic coroborat
cu disfunctia ventilatorie severa ridica suspiciunea unei/mai mul-
tor patologii asociate cifoscoliozei.

Se efectueaza tomografie computerizati (CT) de inalti rezo-

Figura 3.

Aspecte CT - ferestre pulmonare: cifoscoliozi dextroconvexi importantd, absenta bronhiei primitive stingi, imagine de sticli mat3, rare bronsiectazii

Figura 4.
: absenta arterei pulmonare stingi, trunchi i arterd pulmonari dreaptd
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Figura 5.
Aspecte bronhoscopice A - trahee continuati distal cu
bronhia primitiva dreapt3; B - 1a ora 3, diverticul restant

A B

lutie cu administrare de substanti de contrast (Figura 3, 4), care
evidentiaza hiperinflatie pulmonara dreaptd cu bronsiectazii
drepte, cifoscolioza toracica, dilatatia trunchiului arterei pul-
monare (2 cm) si a arterei pulmonare drepte (2,5 cm), fira a
vizualiza imagini sugestive de arterd pulmonara principala stinga
si de traiecte aerate stangi.

Se ridici in discutie existenta unei anomalii de dezvoltare a
plamanului sting. Conform dasificirii lui Schneider, anomaliile
de dezvoltare a plamanului se impart in: agenezia pulmonara (lipsa
completa a plimanului), aplazia pulmonara (existenta unui rudi-
ment bronsic, dar fara tesut pulmonar), hipoplazie pulmonara
(reducere variabila a tesutului pulmonar).

Pentru completarea investigatiilor se decide efectuarea unei
bronhoscopii (Figura 5). Aceasta identificdi modificari de statica
moderate la nivelul traheei, bronhia principala stinga absenta,
inlocuita de un diverticul restant, pintene traheal efilat, fibros,
trahee ce se continua distal cu bronhia principald dreapta.

Aspectul endoscopic transeazi diagnosticul de agenezie
pulmonari, o patologie rar intlnita la care se pot asocia alte
malformatii pe care le-am exclus prin efectuarea examenului
CT pentru abdomen si pelvis.

Pacienta este reevaluata din punct de vedere ecocardiogra-
fic (Figura 6). Se observa: trunchiul arterei pulmonare la inel
(valva) nedilatat (1,8 cm), cu dilatatie importanta postanulari a
ramului drept (2,3 cm). Nu se identificd artera pulmonara stinga.
Ventriculul drept (VD) este dilatat (41,5mm), cu cinetica buna,
masurati prin valoarea TAPSE (excursia sistolicd a inelului tri-
cuspidian) = 19 mm si prin metoda Doppler tisular al velocitatii
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peretelui liber=12m/s. Spre deosebire de ventriculul sting (VS),
a carui contractilitate se desfisoara predominent in sens radial
(,stoarcere®), spre interiorul cavitatii, la VD contractilitatea se pro-
duce predominant in sens longitudinal (,piston®) astfel incat
masurarea deplasirii inelului tricuspidian in sistold de la baza spre
apex este, pentru VD, o metoda de evaluare mult mai exactd a
contractilitatii decat masurarea fractiei de ejectie. in mod simi-
lar, dar cu o sensibilitate si o specificitate superioare, prin Doppler
tisular se misoari velocitatea (sistolici sau diastolici) a fibrelor lon-
gitudinale (deci, in cazul de fata, practic tot performanta sistolica
a VD); diferenta fata de metoda Doppler clasici e faptul cd mésoara
viteze de miscare tisulara si nu de curgere sangvina. La Doppler
spectral: gradient ventricul drept - atriu drept usor crescut
(28mmHg) (denotdnd o complianti buni a cavititilor drepte).
Se confirma astfel HTP usoard — PAPs 33 mmHg.

Pacientei i se propune efectuarea cateterismului cardiac drept
(gold standard diagnostic in HTP), insa aceasta refuza. Se exter-
neaza, fiind chemati la control peste 1 luna, cu recomandarea
de a urma tratament simptomatic, bronhodilatator, cu profila-
xia infectiilor. Pacienta nu mai revine pentru reevaluare.

Particularititile cazului sunt reprezentate de durata de supra-
vietuire indelungata si vérsta inaintati la care s-a pus diagnos-
ticul de agenezie pulmonara datorita simptomatologiei fruste.
O alti particularitate este reprezentata de cifoscolioza impor-
tanta, care a oferit un motiv partial (dar insuficient) pentru insu-
ficienta respiratorie si modificarea radiologica, tergiversand astfel
suplimentar diagnosticul.

Discutii

Date epidemiologice. Agenezia pulmonara unilaterala este

o patologie rar intilnit, existind aproximativ 170 de cazuri des-
crise in literatura. Frecventa sa este estimata la 1:15000 autop-
siil, iar incidenta nu este cunoscuti. Cele doua sexe sunt egal
afectate?, si de asemenea, afectarea pulmonara este egala pen-
tru cele doua parti23.

Oricare dintre parti poate fi absenta: absenta congenitala a
pliménului drept este mai frecvent izolata, in timp ce absenta
congenitald a celui sting asociaza alte malformatii, cele mai impor-
tante fiind cele cardiace (tetralogia Fallot, defectul septal atrial,
coarctatia de aorti, rareori persistenta ductului arterial); alte mal-
formatii sunt reprezentate de anomalii scheletice (frecvent asi-
metrie toracald, desi s-au descris si cazuri de agenezie pulmonara
cu simetrie toracicd), cardiovasculare, gastrointestinale, geni-

Figura 6.
Ecocardiografie: A - inel al arterei pulmonare nedilatat; B — artera pulmonari dreapti dilatat3
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tourinare. In total, mai mult de 50% dintre pacienti asociaza alte
malformatii*. Una dintre asocierile mai studiate este sindromul
VACTERL (anomalii vertebrale, anale, cardiovasculare, traheale,
esofagiene, renale si de muguri ale membrelor)®.

Dezvoltarea anormala pulmonari a fost clasificatd pentru
prima data de Schneider si Schwalbe in 1912 in trei grupe: age-
nezia pulmonard (absenta carinei, a bronhiei principale, a vas-
cularizatiei si parenchimului pulmonar), aplazia pulmonari (o
bronhie rudimentar3, terminati in fund de sac, este prezents,
fara tesut pulmonar adiacent; se poate insoti de un rudiment
de artera pulmonara), si hipoplazie: reducere variabili a tesu-
tului pulmonar (cii aeriene, vase si alveole), rezultind un plaman
fibrotic, malfunctional. Clasificarea din 1955 a lui Boyden vine
sd reconfirme aceastd primi clasificare”.

Distinctia etiologica, patogenici si clinica intre agenezie si
aplazie este rareori evidentiabild, cele doua notiuni fiind privi-
te practic impreuna®®. Hipoplazia este frecvent asociata cu mal-
formatii congenitale, unele dintre acestea fiind chiar responsabile
de hipoplazie.

Monaldi a impartit malformatiile pliméanului in patru gru-
puri: grupul 1: fara bifurcatie a traheei; grupul 2: bronhie prin-
cipald rudimentard; grupul 3: dezvoltare incompleta dincolo de
diviziunea bronhiei principale si grupul 4: dezvoltare incom-
pleta a bronhiilor subsegmentare si un segment mic al lobului
corespunzitor?.

Etiologie. Defectul care duce la aparitia aplaziei este repre-
zentat de o anomalie embriologica probabil aparuti intre
saptamanile a 3-a si a 24-a de gestatie. Au fost luate in discutie
deficitul de vitamina A, deficitul de acid folic, precum si salicilatii®.
Agenezia pulmonara unilaterala si aplazia pulmonara unilaterala
au fost descrise la gemeni si la sugarii cu anomalii cromozomia-
le, sugerandu-se inclusiv o bazi genetica a anomaliilorS.

Mugurele pulmonar apare devreme in viata embrionara (la
embrionul de 2-5 mm) ca o proeminenta rotunda langa santul
laringo-traheal. Cand embrionul ajunge la 5 mm, mugurele se
divide in doi saci pulmonari, astfel incit agenezia (absenta com-
pletd) pulmonara trebuie si apara inainte de atingerea acestui
stadiu. Vasele pulmonare se dezvolta mai tirziu (embrion de 7
mm), aproximativ in momentul in care sacii pulmonari se dife-
rentiaza in trei muguri pe dreapta si doi pe stinga; orice ano-
malie vasculara este deci improbabil sa provoace absenta totala
a plamanului’.

in ceea ce priveste hipoplazia pulmonard, ea este mai des
secundard, cauzata de factori ce compromit spatiul toracic in care
plimanul trebuie si creasca (cauze intratoracice - hernie dia-
fragmatica, sechestratie extralobara, agenezie de diafragm, pleu-
rezie in cantitate mare - sau extratoracice - oligohidramnios,
perfuzie pulmonari vasculara scazuta, absenta unilateral a arte-
rei pulmonare sau accident vascular in viata intrauterina)®10.

Simptomatologia variaza atat cu malformatiile asociate, cat
si cu existenta modificarilor in plaméanul normal (de exemplu,
existenta bronsiectaziilor). Agenezia pulmonara bilaterala este
incompatibila cu supravietuirea. in absenta altor anomalii sau
a afectirii plamanului controlateral, simptomatologia poate fi
minora, permitind supravietuirea indelungata (varsta maxima
declarati in studii este de 72 anil!). Printre cele mai frecvente
simptome se incadreaza dispneea si cianoza la efort (in 40% din
cazuri). Infectiile pulmonare recurente (date de bronsiectazii,
bronhia rudimentara sau cinetica pulmonara anormala), dure-
rea toracicd, pleurezia, sunt observate in 37% din cazuri.
Patruzeci si patru la suta din cazuri se complicd cu HTP. Totusi,
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se crede ci frecventa HTP este subapreciati dat fiind intrarea
in rutina a ecocardiografiei abia dupa anii 199012.

La examenul clinic agenezia poate sa nu fie depistati, cutia
toracica fiind simetrica in absenta unor malformatii precum cifos-
colioza, cu matitate pe partea afectatd in cazul deplasarii medias-
tinale importante®.

in zilele noastre, diagnosticul se pune de obicei in perioa-
da neonatali sau in copilria timpurie. Existd o ierarhizare a
investigatiilor, fiecare cu virtutile si imperfectiunile sale.
Ecocardiografia este un examen extrem de valoros (prin prac-
ticarea ei, numérul de cazuri de agenezie, aplazie si chiar hipo-
plazie descrise a crescut considerabil)!3.

Cheia pentru diagnostic raimane insa examenul radiologic,
care conduce apoi spre investigatii ulterioare. Aspectul radio-
logic este de opacifiere a unui hemitorace, cu modificarea pozitiei
structurilor mediastinale — spre partea afectata (diagnosticul dife-
rential se face in acest caz cu obstructia de bronhie principala,
fibrotorax extensiv, pneumectomie), ascensiunea hemidiafrag-
mului si absenta imaginilor vasculare de partea afectata si hipe-
rinflatie compensatorie a plimanului neafectat!0.11,

Tomografia cu substanti de contrast are sensibilitatea cea
mai mare pentru diagnostic, vizualizand atat structurile vascu-
lare si aerice, cat si parenchimul pulmonar. Existenta carinei face
diferenta intre agenezie si aplaziel®.

Angiografia poate si ea fi utila, fiind insa o metoda invaziva
de diagnostic. Diagnosticul poate fi pus si prin rezonanti mag-
neticd nucleara sau angio-RM.

Bronhoscopia vizualizeaza atat defectul, cat si urmarile
(bronsiectazii) si permite diferentierea ageneziei, unde bronhia
primitiva continua direct traheea si nu exista carina sau pinte-
ne traheal, de aplazie, unde se evidentiaza carina si rudimen-
tul bronsic8.

Ecocardiografia are multiple avantaje. Poate vizualiza mal-
formatii ale trunchiului arterei pulmonare, masoara presiunea
in artera pulmonari, vizualizeaza drenajul venos si in plus, inves-
tigheaza malformatiile cardiace suplimentare!“.

O serie de teste functionale pot fi folosite pentru evaluare.
Alterarea in mecanica pulmonara poate arita obstructie tra-
heobronsici inainte de aparitia simptomelor si in acest caz este
indicata evaluarea prin examen bronhoscopic. Hiperinflatia pul-
monara compensatorie controlaterala poate fi demonstrata cu
ajutorul pletismografiei!3. Nowotny sugereaza ci pentru nou
nascutii simptomatici cu imagine radiologica compatibila cu mal-
formatiile pulmonare, la care testele functionale apar modifi-
cate, bronhoscopia trebuie luata in calcul's.

Diagnosticul diferential cu agenezia de arterd pulmonari se
face prin existenta in cazul acesteia a tesutului pulmonar alveo-
lar si a cailor aeriene care se dezvoltd anterior aparitiei struc-
turilor vasculare; tesutul pulmonar existent este vascularizat de
ramuri din artere bronsice, din aorti, din artera nenumiti sau
subclavie. Imaginea radiologica este de hiperinflatie pulmonara
cu diminuarea opacittii hilare, scintigrafia de ventilatie-perfuzie
evidentiaza un plaman ventilat, dar neperfuzat, iar arteriogra-
fia evidentiazi anomalia anatomici. Tratamentul in acest caz,
adresat varstelor foarte fragede ce prezinta hipertensiune pul-
monard, poate fi reprezentat de incercarea de revascularizare
a unui rudiment de artera pulmonara (descoperit de obicei hilar).
Un studiu din 2002 descrie 8 astfel de revasculariziri. Se des-
crie inclusiv o supravietuire a unui copil a carui conditie a ramas
stabila pentru 7 ani dupa interventia de revascularizare!S.

Tratamentulin cazul dezvoltirii anormale a plimanului este
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individualizat. Pentru cazurile diagnosticate antenatal si la care
supravietuirea nu ar putea fi posibild, interventia in utero este
recomandatd. Aceasta constd in ocluzie traheala temporara cu
balon sau clip, cunoscindu-se ci acumularea de lichid pulmonar
induce cresterea peste normal a plimanului hipoplazic. Metoda
a fost initial testatd pe oi, iar momentan este folositd in herniile
hiatale importante ce asociazi hipoplazie pulmonara!’. O alti inter-
ventie posibila este implantul de material expandabil in torace-
le afectat (fie solutie salind, cu avantajul ca o dati cu cresterea
copilului, cantitatea de solutie se poate ajusta, fie prin introdu-
cerea “mingilor de ping-pong”, care insa necesita reinterventii
ulterioare pentru reajustare)!8. O astfel de interventie previne roti-
rea mediastinald (important factor de prognostic), torsiunea tra-
heala si compresia vasculara si micsoreaza impactul scoliozei. Nu
exista inca studii care sa confirme cresterea supravietuirii prin
aceasti metodd. Tratamentul adultilor consti in controlul
infectiilor recurente, al simptomelor cu ajutorul expectorantelor
si al bronhodilatatoarelor si managementul complicatiilor!®.

Prognosticul este dependent de mai multi factori. Multiple
studii®!%15 mentioneaza ca supravietuirea este mai indelungata
in afectarea plamanului sting, datorati faptului ca plamanul
drept ocupa un volum mai mare si atunci cind este absent inter-
vine o tractiune importanti a mediastinului, cu afectare cardiaca
importanta secundard, precum si o malrotatie a carinei, impie-
dicand drenajul corespunzitor si favorizand infectiile pulmo-
nare!920, Infectiile pulmonare sunt de altfel cele ce umbresc
prognosticul, multi pacienti decedind din acest motiv inainte
de 10-20 ani (majoritatea in perioada neonatald). Doar 10% din
pacientii cu agenezie pulmonara dreapta si doar 35% din cei
cu agenezie pulmonara stanga supravietuiesc pana la 40 ani®.

Alti factori ce influenteaza prognosticul sunt reprezentati de
prezenta malformatiilor asociate, prezenta hipertensiunii pul-
monare, oligohidramniosul sever (in cazul hipoplaziei) si nasterea
prematura (<28 siptimani)?!.

Concluzii

Ne aflim in fata unui caz de agenezie pulmonara stanga diag-
nosticata tardiv. Paucisimptomatica, fara alte malformatii (cu
exceptia cifoscoliozei) care si atraga atentia asupra posibilei
afectari malformative pulmonare, stabila din punct de vedere
cardiologic, cazul prezentat reprezinti prototipul pacientului cu
prognostic ,,mai bun”: absenta plimanului sting, cu o depla-
sare mediastinald care desi importantd, nu a produs un impact
dezastruos, este lipsitd de alte afectari congenitale importante
(cardiace, sau la nivelul altor organe) si prezintid citeva
bronsiectazii izolate, fira intercurente respiratorii frecvente.

Tratamentul in cazul unei paciente de 51 ani este practic
imposibil. Tratamentul simptomatic se refera la tratarea obs-
tructiei, la preventia si tratarea infectiilor intercurente peri-
bronsiectatice. Nu existd tratament cu viza curativa. Se impune
urmarirea periodica, atit din punct de vedere pneumologic, cat
si cardiologic; acest lucru nu s-a realizat datorita faptului ca
pacienta nu s-a mai prezentat pentru reevaluari.

Dintre factorii de prognostic prost se poate mentiona in acest
caz hipertensiunea pulmonara usoara, care insi este stabila,
neagravata in ultimii 6 ani. Posibilitatea ca anumiti factori sa influ-
enteze dezvoltarea HTP la pacientii cu agenezie pulmonara
ramane sa fie probati in studii ulterioare!4.

14 Pneumologie 4.2010:Pneumologie 4.2010 12/15/10 10:03 PMﬁage 221

Pneumologia vol. 59, nr. 4, 2010

De remarcat faptul ca, in cazul pacientei noastre, explicatia
valorilor stabile ale PAPs si probabil a supravietuirii indelungate
este faptul ca artera pulmonara dreapta reuseste sa suplineasca
lipsa celei stangi, datorita compliantei crescute a cavitatilor car-
dice drepte (VD dilatat, dar cu cinetica buna).

Acest lucru reprezinti cea mai importanta particularitate a
cazului, care lasa loc elaborarii unor noi ipoteze privind supra-
vietuirea la pacientii cu agenezii pulmonare complicate cu HTP.
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