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Rezumat

Absenta unilaterala primara a unei artere pulmonare este o malformatie
congenitald rard, bine tolerata. Simptomele sunt reprezentate de: dispnee, hemoptizie,
infectii pulmonare repetate, dar un sfert din pacienti ramdan asimptomatici.

Cazul prezentat este a unei paciente in varsta de 11 ani, la care diagnosticul
s-a precizat pornind de la o hemoptizie in cantitate micd. Se subliniaza importanta
angiografiei pentru confirmarea diagnosticului.

Cuvinte cheie: agenezie de artera pulmonara, hemoptizie, hemodinamica, copil.

A CASE OF LEFT PULMONARY ARTERY AGENESIS REVEALED

BY HEMOPTYSIS

Abstract

The primary unilateral absence of a pulmonary artery is a rare, well tolerated
congenital malformation. Symptoms consist of dyspnea, hemoptysis, repeated
pulmonary infections, but 25% of the patients remain asymptomatic.

The presented case is an 11-year-old girl in whom the diagnosis was made
starting from a small amount of hemoptysis. The importance of angiography for the
confirmation of diagnosis is emphasized.
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Introducere

Anomaliile celui de-al 6-lea arc aortic pot conduce
la agenezia uneia din arterele pulmonare sau la artera
pulmonara retrotraheald. Absenta unei artere pulmonare
este o anomalie rard, mai frecvent cea dreaptd. A fost
descrisa initial de catre Fraentzel in 1868, dar doar in 1952
a fost vizualizata de Madoff si colaboratorii [1]. Poate
fi izolatd sau asociata cu alte malformatii congenitale
cardiace, mai ales tetralogia Fallot.

Prezentarea aduce in discutic una din manifestarile
clinice, hemoptizia si abordarea diagnostica a ageneziei de
artera pulmonara.

Prezentarea cazului
Pacienta in varsta de 11 ani, fara antecedente
personale patologice semnificative, s-a internat pentru
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hemoptizie recurenta aparuta in urma cu o luna, in cadrul
unor accese de tuse, cu cantitati mici de sdnge (aprox. 100
ml). Ancheta epidemiologica pentru primo-infectie TBC -
negativa. Examenul clinic complet pe aparate si sisteme a
oferit relatii normale.

Investigatiile paraclinice: IDR cu 2 unitati PPD -
negativa; hemograma - normald; coloratia Pearls - hemo-
siderina absentd; radiografia toracica si bronhoscopia cu tub
rigid au exclus o infectie TBC, hemosideroza pulmonara
sau fistula bronho-vasculara cu hipertensiune pulmonara si
hemoptizie consecutiva. Radiografia toracicd a evidentiat
asimetrie toracicd, hiperinflatie a campului pulmonar
drept, hipoplazie cu diminuarea transparentei pulmonare la
nivelul cAmpului pulmonar stang (Fig. 1).

In aceste circumstante, s-au impus urmitoarele
investigatii imagistice: CT toracic care a evidentiat
emfizem apical stang, fara leziuni active pleuro-pulmonare
sau formatiuni tumorale evidente; angiolRM toracic cu
contrast care a relevat arc aortic pe dreapta si angioCT
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toraco-abdominal care a evidentiat crosa aortica si aorta
descendenta toracica situate la dreapta coloanei vertebrale,
agenezie de artera pulmonara stanga, hipoplazie pulmonara
stangd secundara, precizand astfel diagnosticul (figurile 2

$i 3).

Fig. 1. Radiografie PA torace - asimetrie toracica, hiperinflatie
camp pulmonar drept; hipoplazie cu diminuarea transparentei
pulmonare camp pulmonar stang; mediastin deviat spre stg,
hemidiafragm stg ascensionat.

Fig. 2. Sectiune axiala CT postcontrast, timp arterial, la nivelul
AP drepte care continua trunchiul pulmonarei; nu se vizualizeaza
artera pulmonara stanga.

Fig. 3. Reconstructie volume rendering (VRT), timp arterial:
imagine in oglindd a arcului aortic §i ramurilor supraaortice;
agenezie AP stg si ramurilor.

Pentru elucidarea anatomiei circulatiei arteriale
pulmonare stangi s-a efectuat cateterismul cardiac. Acesta
a precizat circulatia plamanului stdng asiguratd prin cola-
terale aorto-pulmonare multiple si relativ mici, cu punct de
plecare din artera carotida stanga si aorta descendenta.

Pe parcursul internarii a urmat tratament antibiotic
(Cefort cu Netromicina iv.) si antitusiv profilactic.
Evolutia ulterioara a fost favorabila, marcatd de o mica
hemoptizie dupad tuse, in contextul unei intercurente virale.
Dimensiunea colateralelor si varsta pacientei impun doar
tratamentul conservator, cu evitarea efortului fizic, a
infectiilor intercurente si control cardiologic periodic.

Discutii

Absenta congenitald a unei artere pulmonare, izolata
sau asociata cu diferite cardiopatii congenitale, este rara,
frecventa reala fiind necunoscuta [2].

Embriologic, agenezia de artera pulmonard se
datoreste anomaliei celui de-al 6-lea arc aortic, care da
nastere normal arterei pulmonare si ramurilor ei, precum si
canalului arterial. Oprirea dezvoltarii unei artere pulmonare
determind un defect de crestere alveolard periferica,
cu hipoplazie pulmonard. De partea afectatd, circulatia
pulmonard este asiguratd de vase sistemice de origine
aortica care provin din artera subclaviculara, din arterele
bronsice si din aorta abdominala. Plamanul homolateral
este hipoplazic [3].

Clinic, toleranta este in general buna si hipertensiu-
nea arterialda pulmonara (HTP), prin reducerea patului
vascular pulmonar, este rara (aproximativ 20% din cazuri)
—[4]. Cel mai adesea, anomalia este asimptomatica [5,6].

Unii copii pot prezenta: infectii respiratorii recidi-
vante, dispnee de efort, edem pulmonar acut in zonele de
mare altitudine sau chiar simptome ce pot evoca astmul.
Acestea nu sunt specifice bolii, ci ajutd la diagnosticul
de agenezie pulmonard pornind de la investigarea lor
[2,3,6,7].

Hemoptizia este una din complicatiile principale
ale ageneziei de arterd pulmonard, intdlnitd in aproxi-
mativ 10% din cazuri [4]. Aceasta apare, cel mai
adesea, dupd mai multi ani de evolutie. Este secundara
vascularizatiei colaterale sistemice, mai ales de origine
bronsica, hipertensiunii arteriale pulmonare in 19%
din cazuri sau suntului stanga-dreapta asociat [2,4].
Hipertensiunea pulmonara apare precoce, dar numai la
unii pacienti. Aceasta poate determina deces prin insufi-
cientd cardiorespiratorie sau edem pulmonar la cei care
traiesc in zonele de mare altitudine. Mecanismul patoge-
netic nu este elucidat [8,9,10].

Pentru diagnostic sunt utile urmatoarele investi-
gatii: radiografie toracica, scintigrafie pulmonara, ventri-
culografia dreapta, angioCT si angioRM toracic.

Examenul radiologic sistematic aratd o hipoplazie
pulmonara cu o hipertrofie compensatorie a celuilalt
plaman, care provoaca un emfizem mediastinal anterior si
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o deplasare a mediastinului spre partea afectatd. Absenta
unilaterald a arterei pulmonare adesea poate fi afirmata pe
o radiografie standard, care evidentiaza absenta hilului si
prezenta de opacitati vasculare periferice ce sugereaza o
vascularizatie sistemica [11,12].

Radiografia standard poate sugera si alte diagnos-
tice: tromboza sau embolia unei artere pulmonare, emfizem
unilateral, sindrom MacLeod (hiperclaritate pulmonara uni-
laterald), coarctatie sau stenoza de artera pulmonara. Dar
istoricul clinic (tromboza, embolie), absenta simptomelor
de bronsgita sau bronsiectazie (MacLeod), datele de la
scintigrafie si angiografie permit afirmarea diagnosticului
[13,14]. Scintigrafia pulmonara precizeaza absenta circu-
latiei la nivelul unui camp pulmonar, cu persistenta
circulatiei normale sau discret diseminata si absenta
retentiei gazoase la evacuarea de Xe!'* [15,16].

In acest stadiu, rimane ca diagnostic diferential:
tromboza sau stenoza unei artere pulmonare.

Cateterismul anterograd al atriului si ventriculului
drept si a trunchiului §i ramului de artera pulmonara
existent precizeazd diagnosticul de certitudine. Acesta
permite masuratori hemodinamice si cineangiografii cu
vizualizarea ramului de arterd pulmonara existent, precum
si a colateralelor, care sunt la originea principalelor
complicatii.

Echocardiografia este utila, mai ales in precizarea
hipertensiunii pulmonare. Alte investigatii: bronhoscopie,
CT toracic, explorari functionale respiratorii, test de efort
etc., sunt indicate in functic de varsta si tabloul clinic
[17,18].

Tratamentul constd in supraveghere clinica si
echocardiografica a cazurilor simptomatice sau tratamen-
tul complicatiilor principale ale ageneziei de arterad
pulmonara: hemoptizia, hipertensiunea pulmonara,
pneumopatiile plamanului sandtos. Dacd existd un sunt
stang-drept asociat se impune tratamentul chirurgical,
pentru a evita o hipertensiune pulmonara obstructiva. Se
contraindica sportul la munte.

In prezent, nu exista posibilitate chirurgicald in
aceastd afectiune. In caz de hemoptizii masive sau intole-
ranfd accentuata la efort, unii autori propun pneumonec-
tomia [19,20,21].

Concluzii

Agenezia izolatd a unei artere pulmonare este o
anomalie congenitald rara, bine tolerata, se complica rar si
are prognostic bun. Diagnosticul este confirmat angiografic.
Tratamentul este doar simptomatic, cel chirurgical nefiind
posibil in prezent.
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