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Streszczenie

Abstract

Agenezja pluca jest rzadka wrodzong wada pluc, polegajaca na calkowitym braku oskrzela gléwnego, migzszu i naczyn
plucnych. Jednostronna agenezja wystepuje z czestoécia 1/10 000-20 000 cigz. Przyczyna jej powstawania pozostaje nieznana.
Nieprawidlowo$¢ ta nie powoduje charakterystycznych objawow; moze prowadzi¢ do niewydolnosci oddechowej,
ale zdarza sie rowniez wieloletni przebieg bezobjawowy. Czesto podejrzenie tej wady mozna wysungé na podstawie
radiogramu klatki piersiowej wykonanego z innych przyczyn. Prezentujemy przypadek 15-letniego chtopca z przypadkowo
rozpoznang agenezja pluca lewego. W momencie rozpoznania pacjent nie zgtaszal zadnych dolegliwoéci. Podczas rutynowej
wizyty w poradni alergologicznej stwierdzono $ciszenie szmeru pecherzykowego po stronie lewej. Wykonane nastepnie
badanie radiologiczne klatki piersiowej zostalo opisane jako niedodma plata dolnego pluca lewego, co byto wskazaniem
do poszerzenia diagnostyki. Tomografia komputerowa uwidocznita catkowity brak ptuca lewego.

Stowa kluczowe: agenezja ptuca, wada wrodzona, pluca

Pulmonary agenesis is a rare congenital lung defect involving the complete absence of the primary bronchus as well as
pulmonary parenchyma and vessels. Unilateral agenesis occurs at the rate of 1/10,000-20,000 pregnancies. The cause of this
defect is still unknown. This abnormality does not cause any specific symptoms; it may lead to respiratory failure, but an
asymptomatic course lasting many years is also possible. This defect can often be suspected based on a chest radiograph
performed for other reasons. We present the case of a 15-year-old boy with an accidental diagnosis of left pulmonary agenesis.
Upon diagnosis the patient did not report any complaints. During a routine visit at an allergy clinic decreased vesicular
sounds were present on the left side. A subsequent chest radiograph was reported as showing left lung inferior lobe atelectasis,
which was an indication for a more comprehensive diagnostic investigation. A computed tomography scan revealed the
complete absence of the left lung.
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rodzone wady ukladu oddechowego sa spowo-
Wdowane zaburzeniem embriogenezy, mogacym

wystapi¢ na roznych etapach rozwoju ptodowe-
go. Nieprawidlowosci te stanowig 0,1-3,9% wszystkich wad
wrodzonych i sg druga sposrdd wszystkich (po wadach ser-
ca) przyczyng $miertelnosci noworodkéw. Za blisko 80%
zgondéw odpowiada hipoplazja i dysplazja ptuc.
Agenezja pluca polega na niewyksztalceniu zawiazka ptuca
(brak oskrzeli, migzszu i naczyn krwionoénych). Bilateralna
agenezja pluc jest wadg letalng. Jednostronna agenezja wyste-
puje z czestoscig 1/10 000-20 000 cigzV. Ponad 50% pacjen-
tow z t3 wadg umiera przed ukonczeniem 5. roku zycia®?.
Przyczyna jej powstawania jest nieznana, ale uwaza sig,
ze moze by¢ zwigzana z czynnikami genetycznymi, infek-
cjami wirusowymi we wczesnym okresie ciazy, niedoborem
kwasu foliowego lub witaminy A®?).

OPIS PRZYPADKU

Przedstawiamy przypadek 15-letniego chiopca z pdzno roz-
poznang agenezja ptuca lewego, u ktdrego podczas rutynowej,
kontrolnej wizyty w poradni alergologicznej po raz pierwszy
stwierdzono zmiany ostuchowe nad polami ptucnymi - asy-
metrie szmeru oddechowego, z jego lewostronnym $ciszeniem.
Chlopiec z cigzy 1., porodu 1., urodzony sitami natu-
ry w 39. Hbd, z masg ciata 3350 g, Apgar 10 pkt, z nieob-
cigzonym wywiadem okotoporodowym, szczepiony zgod-
nie z programem szczepien ochronnych, z nieistotnym
wywiadem rodzinnym. Warunki domowe do$¢ dobre.
Rodzina ma dwa psy i trzy koty. Do tej pory chtopiec byt
dwukrotnie hospitalizowany: w 4. tygodniu zycia z powo-
du zmian skérnych o typie eczema infantum i podejrzenia
alergii na bialko mleka krowiego oraz w 7. miesiacu zy-
cia z powodu obturacyjnego zapalenia oskrzeli. Diete bez-
mleczng stosowano przez okres 2 lat. Zmiany skérne po-
czatkowo leczone byly przez dermatologa, a od 10. roku
zycia przez alergologa. Podczas pierwszej wizyty w porad-
ni alergologicznej stwierdzono podwyzszone st¢zenie IgE
(215 1U/ml), eozynofili¢ (480/pl) oraz w punktowych te-
stach skornych alergie na siers¢ kota i roztocza kurzu do-
mowego (Dermatophagoides pteronyssinus — 3 mm, siers¢
kota - 3 mm). W badaniu spirometrycznym wykazano ob-
nizenie natgzonej objetosci wydechowej pierwszosekundo-
wej (forced expiratory volume in 1 second, FEV, — 71% wn.),
pojemnosci zyciowej (vital capacity, VC - 68% wn.), natgzo-
nej VC (forced expiratory vital capacity, FVC EX - 71% wn.)
oraz w mniejszym stopniu wskaznika Tiffeneau (FEV,/FVC
- 80,6%). Nieprawidlowosci w badaniu spirometrycznym
wigzano z brakiem wspotpracy pacjenta. Z powodu niskoro-
stosci w 13. roku zycia chtopiec byt konsultowany w poradni
endokrynologicznej. Wykonane wowczas badania diagno-
styczne wypadty prawidlowo, ale pomimo zalecen rodzice
nie zjawiali si¢ z chlopcem na wizytach kontrolnych.

Dotychczas sporadyczne infekcje uktadu oddechowego le-
czone byly przez pediatre objawowo. Chlopiec dobrze to-
lerowal wysilek, bez ograniczen uczestniczyt w zajeciach
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ongenital defects of the respiratory system are
‘ caused by disorders of embryogenesis, which may

occur at various stages of foetal development.
These abnormalities account for 0.1-3.9% of all congeni-
tal defects and are the second most common cause of neo-
natal mortality (after heart defects). Pulmonary hypoplasia
and dysplasia account for nearly 80% of deaths.
Pulmonary agenesis is the lack of pulmonary primordium
development (absence of the bronchi, parenchyma and blood
vessels). Bilateral pulmonary agenesis is a lethal defect.
Unilateral agenesis occurs at the rate of 1/10,000-20,000
pregnancies). Over 50% of patients with this defect die be-
fore 5 years of age®. The cause of this defect is unknown,
but it is believed that it may be associated with genetic fac-
tors, viral infections in early pregnancy or folic acid or vita-
min A deficiency™?.

CASE REPORT

We present the case of a 15-year-old boy with a late-diag-
nosed agenesis of the left lung. During a routine follow-
up visit at an allergy clinic auscultatory changes over lung
fields were found for the first time - breath sound asymme-
try with the sounds decreased on the left side.

The boy was born from the first pregnancy, first deliv-
ery, natural birth at 39" gestational week, with body mass
of 3,350 g, Apgar score of 10, negative perinatal history, vac-
cinations consistent with the protective vaccination sched-
ule and insignificant family history. The boy’s housing con-
ditions are relatively good. There are two dogs and three
cats in the family. The boy has been hospitalised twice
so far: at 4 weeks of age for eczema infantum skin lesions
and a suspected cow’s milk allergy and at 7 months of age
for obstructive bronchitis. A milk-free diet was used for
2 years. The skin lesions were first treated by a dermatolo-
gist and from the time the boy was 10 years old by an aller-
gologist. At the first visit at the allergy clinic an elevated IgE
level (215 IU/mL) and eosinophilia (480/pL) were found;
also, skin prick tests showed allergy to cat fur and house
dust mites (Dermatophagoides pteronyssinus — 3 mm, cat fur
- 3 mm). Spirometry demonstrated decreased forced expi-
ratory volume in 1 second (FEV, - 71% of predicted val-
ue), vital capacity (VC - 68% pred.), forced expiratory vi-
tal capacity (FVC EX - 71% pred.) and to a lesser extent
Tiffeneau ratio (FEV,/FVC - 80.6%). The lack of patient’s
cooperation was considered to be the reason for abnormal
spirometry results. Due to short stature at 13 years of age
the patient visited an endocrinology clinic. Diagnostic tests
conducted at the time showed normal results; however, the
parents did not report with the boy for follow-up visits de-
spite recommendations to the contrary.

By that time sporadic respiratory infections had been treat-
ed symptomatically by a paediatrician. The boy had a good
exercise tolerance and attended sports activities at school
and elsewhere without limitations. A routine follow-up
visit at 15 years of age was preceded by a respiratory tract
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sportowych w szkole i poza nig. Rutynowa kontrola w po-
radni alergologicznej w 15. roku zycia poprzedzona byla
infekcja uktadu oddechowego, leczona antybiotykiem.
W tym czasie chlopiec byt w stanie ogolnym dobrym, nie
zglaszal dolegliwo$ci. W trakcie calego procesu diagno-
stycznego pacjent byl wycofany, niewspoélpracujacy w trak-
cie badania, sprzeciwial si¢ wykonywanym czynno$ciom.
W badaniu fizykalnym z nieprawidtowosci stwierdzono
niedobor wzrostu (wzrost: 156 cm, <3¢; masa ciata: 50 kg,
10¢; BMI 20,5 kg/m?), sucha, szorstka skore, rogowacenie
przymieszkowe na ramionach, dwie plamy typu café au lait
w okolicy miedzylopatkowej, Zrenice asymetryczne P > L
(pacjent stosowal Tropicamidum; stan po urazie oka prawe-
go przed miesigcem), steatomastie, ostuchowo nad $rodko-
w3 i dolng czescig lewego pola plucnego zniesienie szmeru
pecherzykowego oraz sttumienie odgtosu opukowego, ude-
rzenie koniuszkowe przesuniete do linii pachowej tylnej,
tony serca styszalne takze po lewej stronie klatki piersiowej
na plecach. Wyniki badan laboratoryjnych (morfologia krwi
z rozmazem recznym, CRP, gazometria krwi wlo$niczko-
wej, proby watrobowe i nerkowe, immunoglobuliny, w tym
IgE, TSH) byly w normie. W badaniu spirometrycznym wy-
kazano nieprawidlowe wartosci FEV, (53% wn.), VC (88%
wn.), FVC EX (66% wn.) oraz stosunku FEV,/FVC (66,5%),
ktdre nie zmienily si¢ istotnie po podaniu salbutamolu
(FEV, 48% wn.; FVC EX 56% wn.; FEV,/FVC 71%), wobec
czego przeprowadzono badania obrazowe. Radiogram klat-
ki piersiowej w projekeji tylno-przedniej i bocznej wykazat
niedodme plata dolnego ptuca lewego z wyzszym ustawie-
niem lewej kopuly przepony i przesunieciem cienia $réd-
piersia na strone lewa (ryc. 1 A i B). W badaniu tomogra-
fii komputerowej stwierdzono przemieszczenie struktur
$rddpiersia do lewej potowy klatki piersiowej, nie uwidocz-
niono odejscia oskrzela gtéwnego lewego, a oskrzele gtow-
ne prawe stanowilo przedtuzenie tchawicy, objeto$¢ ptuca
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infection treated with an antibiotic. At the time the boy was
in a good general condition and did not report any com-
plaints. During the whole diagnostic investigation process
the patient was withdrawn, did not cooperate during exami-
nation and objected to the activities performed. Physical ex-
amination revealed the following abnormalities: height def-
icit (height: 156 cm, <3 pctl; body mass: 50 kg, 10% pctl;
BMI 20.5 kg/m?), dry, rough skin, follicular keratosis on the
arms, two café au lait spots in the area between the scapulas,
asymmetrical pupils R > L (the patient used Tropicamidum;
status post right eye trauma a month earlier), pseudogy-
naecomastia, absence of vesicular sounds on auscultation
and dullness on percussion over the middle and lower part
of the left pulmonary field, apex beat shifted to the posterior
axillary line, heart sounds audible also on the left side of the
chest on the back. The results of laboratory tests (complete
blood count with manual differential, CRP, arterial blood
gas, liver and kidney function tests, immunoglobulins in-
cluding IgE, TSH) were within normal limits. Spirometry
demonstrated abnormal values of FEV, (53% pred.), VC
(88% pred.), FVC EX (66% pred.) and the FEV,/FVC
ratio (66.5%), which did not change significantly follow-
ing the administration of salbutamol (FEV, 48% pred.; FVC
EX 56% pred.; FEV,/FVC 71%); for this reason, diagnostic
imaging was performed. Anteroposterior and lateral X-ray
films of the chest showed left lung inferior lobe atelecta-
sis with a higher position of the left diaphragmatic dome
and a shift of the mediastinal shadow to the left (Fig. 1 A
and B). Computed tomography revealed displacement
of mediastinal structures to the left part of the chest; no left
primary bronchus branch was visualised and the right pri-
mary bronchus represented an extension of the trachea; the
volume of the right lung was increased - it filled the upper
half of the chest on the left as well; no left pulmonary ar-
tery branch was visualised (Fig. 2 A-C). The radiological

Ryc. 1 A, B. Badanie radiologiczne klatki piersiowej w projekcji AP i bocznej (lewobocznej) w pozycji stojgcej. Zacienienie pola srodkowego
i dolnego ptuca lewego. Wyzsze ustawienie lewej kopuly przepony. Przesunigcie Srodpiersia na strong lewg. Obraz radiologicz-

ny sugeruje zmiany niedodmowe ptata dolnego ptuca lewego

Fig. 1 A, B. AP and left lateral X-ray films in a standing position. Shadow on the middle and lower field of the left lung. Higher position
of the left dome of the diaphragm. Mediastinal shift to the left. The radiological image suggests atelectasis of the inferior lobe

of the left lung
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prawego byta zwigkszona — wypelnialo réwniez gorna po-
towe klatki piersiowej po stronie lewej, nie uwidoczniono
odejscia tetnicy plucnej lewej (ryc. 2 A-C). Obraz radiolo-
giczny odpowiadal agenezji ptuca lewego. W badaniu echo-
kardiograficznym, ze wzgledu na brak lewego ptuca, wyka-
zano przemieszczenie serca na lewo i do tylu oraz obecnos¢
tylko prawej galezi plucnej, nie uwidaczniajac lewej tetnicy
plucnej; nie stwierdzono innych istotnych anatomicznych
i czynnosciowych nieprawidtowosci dotyczacych serca.
Dwudziestoczterogodzinne badanie elektrokardiograficz-
ne metoda Holtera oraz elektrokardiograficzna proba wy-
sitkowa byty prawidlowe. W badaniu ultrasonograficznym
jamy brzusznej stwierdzono prawidtowy obraz narzadéw.
Na podstawie przeprowadzonych badan ostatecznie zdia-
gnozowano agenezj¢ pluca lewego i niedobor wzrostu.
W zwigzku z rozpoznang wada ukladu oddechowego za-
lecono coroczne szczepienia przeciwko grypie, szczepienie
przeciwko pneumokokom oraz stala kontrole pulmonolo-
giczna i kardiologiczna.

Z powodu niskorostosci ponownie przeprowadzono diagno-
styke endokrynologiczna, ktéra wykluczyla somatotropino-
wa niedoczynnos¢ przysadki. Biorgc pod uwage niski wzrost
rodzicéw i wyniki badan dodatkowych, mozna sadzi¢, ze nie-
dobor wzrostu jest uwarunkowany rodzinnie. W dostepnej li-
teraturze nie znaleziono doniesient wigzacych wrodzony brak
pluca z gorszym rozwojem fizycznym pacjentow.

OMOWIENIE

Agenezja pluca jest rzadko wystepujaca wrodzong wada
pluc, ktéra moze by¢ izolowana nieprawidtowoscia badz tez
wspolistnie¢ z innymi malformacjami. Najczestsze z nich
to: ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej lub miedzy-
komorowej, przetrwaly przewod tetniczy, przetrwaty otwor

s
e

image was consistent with left pulmonary agenesis. Due
to the absence of the left lung echocardiography revealed
displacement of the heart to the left and back and the pres-
ence of the right pulmonary branch only with no evidence
of the left pulmonary artery; no other significant anatom-
ical or functional heart abnormalities were found. The re-
sults of 24-hour Holter ECG monitoring and a cardiac stress
test were normal. Ultrasound examination showed a nor-
mal image of abdominal organs.

Finally, based on tests and examinations left pulmonary
agenesis and growth deficit were diagnosed. Due to the di-
agnosed respiratory tract defect annual flu vaccinations,
pneumococcal vaccination and permanent pulmonary
and cardiology follow-up were recommended.

Due to short stature diagnostic endocrinology investigation
was repeated, which excluded somatotropin hypopituita-
rism. Taking into account short height of the parents and the
results of additional tests, the growth deficiency may be con-
sidered to be familial in nature. No reports of worse phys-
ical development being associated with congenital absence
of a lung have been found in the available literature.

DISCUSSION

Pulmonary agenesis is a rare congenital defect of the lungs,
which may be an isolated abnormality or coexist with oth-
er malformations. The most common ones include atrial
or ventricular septal defect, patent ductus arteriosus, pat-
ent foramen ovale, interrupted aortic arch, oesophagotra-
cheal fistula, obliteration of the duodenum, horseshoe kid-
ney and musculoskeletal defects. These abnormalities are
more frequently present in conjunction with right pulmo-
nary agenesis and are associated with twice as poor prog-

nosis, which results from a more significant displacement

Ryc. 2 A-C. Tomografia komputerowa klatki piersiowej, przekréj czolowy oraz poprzeczny, rekonstrukcja 3D. Na skanie widoczne sq tcha-
wica oraz oskrzele gléwne prawe bedqce przedtuzeniem tchawicy. Nie uwidoczniono odejscia oskrzela gtéwnego lewego. Sréd-
piersie jest przemieszczone na strong lewq. Nie uwidoczniono odejscia tetnicy ptucnej lewej. Rekonstrukcja trojwymiarowa uwi-
dacznia ptuco prawe o zwigkszonej objetosci, ktore wypetnia réwniez gorng potowe klatki piersiowej po stronie lewej

Fig. 2 A-C. Computed tomography scan of the chest, coronal and transverse section, 3D reconstruction. The trachea and right primary
bronchus constituting an extension of the trachea are evident in the scan. No left primary bronchus branch has been visualised.
The mediastinum is shifted to the left. No left pulmonary artery branch has been visualised. Three-dimensional reconstruction
shows the right lung with an increased volume, which fills the upper half of the left chest as well
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owalny, przerwanie tuku aorty, przetoka przelykowo-tcha-
wicza, zaro$nigcie dwunastnicy, nerka podkowiasta czy
wady uktadu miesniowo-szkieletowego. Wymienione nie-
prawidlowosci czesciej wspotwystepuja z agenezjg prawego
pluca i wiazg sie z dwukrotnie gorszym rokowaniem, kt6-
re prawdopodobnie wynika ze znaczniejszego przesuniecia
i wiekszej rotacji $rédpiersia. Czgsto$¢ wystepowania oma-
wianej wady u obu pici jest podobna, jak réwniez w obu po-
towach klatki piersiowej®.

Catkowity brak ptuca nalezy odrézni¢ od aplazji, w ktorej
stwierdza sie $lepo zakonczone, szczgtkowe oskrzele, ale brak
jest czynnego migzszu pluca. Natomiast w hipoplazji obecne
sg oskrzela gtowne i platowe, ale badania naczyniowe poka-
zuja brak prawidlowego unaczynienia tkanki ptucnej.
Pluca zaczynajg sie rozwijaé okoto 26. dnia od zaplodnie-
nia, a czas ich wewnatrztonowego rozwoju mozna podzieli¢
na kilka etapow. W pierwszej fazie — embrionalnej — docho-
dzi do powstania dwdch uchylkéw bocznych, bedacych za-
wigzkami oskrzeli gtéwnych, po czym nastepuje ich podziat
na oskrzela platowe i segmentowe. Jednoczesnie rozpoczy-
na si¢ rozwoj tkanki tacznej, mieéni, chrzastek, naczyn
krwiono$nych i limfatycznych. Zaburzenie rozwoju na tym
etapie, czyli okolo 4. tygodnia ciazy, moze skutkowaé nie-
prawidlowym podzialem na dwa zalgzki ptuc, a tym samym
agenezja lub aplazja ptuca®”. W kolejnych fazach - rzeko-
mogruczolowej, kanalikowej, fazie woreczkow pecherzy-
kowych i fazie pecherzykowej — zachodza dalsze podzialy
dychotomiczne drzewa oskrzelowego, przeksztalca sie gru-
czolowa budowa pluca na rzecz kanalikowej, réznicowane
sa pneumocyty IiII typu oraz powstaja pecherzyki ptucne.
Poréd i catkowita zmiana warunkéw utlenowania krwi sg
silnymi stymulatorami dalszego rozwoju uktadu oddecho-
wego. Pluca noworodka donoszonego zawierajg okoto po-
towy pecherzykow ptucnych cztowieka dorostego, a swoja
ostateczng budowe osiagaja mniej wiecej w 8. roku zycia®.
Nie ma objawow charakterystycznych dla agenezji pluca.
W zalezno$ci od sytuacji klinicznej i wspdlistniejacych ob-
cigzen (infekcja, weze$niactwo) obserwowane sg rozne ob-
jawy kliniczne. W okresie noworodkowym stwierdza si¢
sinice, stridor, niewydolno$¢ oddechows i krazenia, ta-
chypnoe, wysitek oddechowy. Czujnos¢ pediatry powin-
na réwniez wzbudzi¢ infekcja dolnych drég oddechowych
w pierwszym tygodniu Zycia, zwlaszcza gdy w okresie oko-
toporodowym nie wystepowaly czynniki ryzyka. W poz-
niejszym okresie nalezy zwrdci¢ uwage na krwioplucie,
kaszel, obturacje oskrzeli. Podejrzenie wady powinno nasu-
na¢ si¢ takze w przypadku nawracajacych, trudnych do le-
czenia infekeji dolnych drog oddechowych. Czesciej wy-
stepuja one jednak w przypadku aplazji pluca, ze wzgledu
na zalegajaca w aplastycznym oskrzelu wydzieling, ktéra
sprzyja rozwojowi infekcji. U 0s6b z wrodzonym brakiem
pluca dochodzi zazwyczaj do kompensacyjnego przerostu
drugiego pluca - wowczas pacjent moze nie odczuwac zad-
nych dolegliwosci, co nastrecza trudnosci diagnostycznych
i moze opdzniac rozpoznanie. Podczas ostuchiwania prawi-
dfowy szmer pecherzykowy moze by¢ obecny rowniez po
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and rotation of the mediastinum. The prevalence of pulmo-
nary agenesis in both sexes is similar. It is also similar for
both sides of the chest(.

The complete absence of a lung should be distinguished
from aplasia, in which a blind residual bronchus is found,
but with no active lung parenchyma. In hypoplasia primary
and lobar bronchi are present, however, vascular tests show
the lack of normal vasculature of pulmonary tissue.

The lungs begin to develop approximately on 26" day from
conception and the period of their internal structural devel-
opment may be divided into a few stages. In the first phase
- embryonic - two lateral diverticula are formed, which
constitute the primordia of the primary bronchi; subse-
quently, they differentiate into lobar and segmental bronchi.
At the same time the development of connective tissue,
muscles, cartilage as well as blood and lymph vessels starts.
Disturbed development at this stage, i.e. at approximately
4 gestational week, may result in abnormal division into
two lung primordia, and, consequently, pulmonary agene-
sis or aplasia®”. In the subsequent phases - pseudoglandular,
canalicular, saccular and alveolar - further dichotomic divi-
sions of the bronchial tree take place, the glandular structure
of the lung transforms into the canalicular structure, type
I and II pneumocytes are differentiated and pulmonary al-
veoli develop. Birth and a complete change of blood oxygen-
ation conditions are strong stimulators of further respiratory
tract development. The lungs of a full-term neonate contain
approximately half of pulmonary alveoli of adult lungs; they
achieve full development at approximately 8 years of age(.
There are no symptoms peculiar to pulmonary agenesis.
Depending on the clinical situation and concomitant prob-
lems (infections, prematurity), various clinical symptoms are
observed. In the neonatal period cyanosis, stridor, respiratory
and circulatory failure, tachypnoea and increased respiratory
effort are observed. A lower respiratory tract infection in the
first week of life, especially in the absence of risk factors in the
perinatal period, should alert the paediatrician. At a later pe-
riod haemoptysis, cough and bronchial obstruction should
be taken note of. The defect should also be suspected in the
case of recurrent lower respiratory tract infections that are
difficult to treat. However, they are more common in lung
aplasia due to discharge accumulating in the aplastic bron-
chus, which is conducive to infection. In individuals with
congenital absence of a lung usually compensatory hyper-
trophy of the other lung develops. In such a case the pa-
tient may have no complaints, which makes it difficult to di-
agnose the condition and may contribute to late diagnosis.
On auscultation normal vesicular sounds may be present
also on the side of the defect and in such a case the sounds
are absent only in the axillary and supradiaphragmatic area.
In right pulmonary agenesis on physical examination heart
sounds are more audible on the right side.

At present congenital heart defects are suspected al-
ready in the prenatal period. During a thorough ultra-
sound scan displacement of the mediastinum and the lack
of lung tissue on the side of the defect may be diagnosed.
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stronie, po ktorej wystepuje wada, a zniesienie szmeru jest
wtedy stwierdzane jedynie w okolicy pachowej i nadprze-
ponowo. W przypadku agenezji ptuca prawego w badaniu
fizykalnym tony serca s lepiej styszalne po prawej stronie.
Obecnie podejrzenie wrodzonej wady pluc najczesciej jest
wysuwane juz w okresie prenatalnym. Podczas szczego6lo-
wego badania ultrasonograficznego mozliwe jest stwier-
dzenie przesuniecia $rddpiersia oraz braku tkanki ptucnej
po stronie dotknietej wadg. W prenatalnej echokardiogra-
fii mozna potwierdzi¢ brak lub niedorozwoj naczyn ptuc-
nych®. Badanie ultrasonograficzne wykorzystuje sie row-
niez do monitoringu stwierdzonych nieprawidlowosci,
a w przypadku progresji lub znacznego nasilenia zmian
moze by¢ wskazane poszerzenie diagnostyki o badanie re-
zonansu magnetycznego. Wczesne, prenatalne wykrycie
wady poprawia bezpieczenstwo pacjenta, co umozliwia za-
planowanie odpowiedniego postepowania po porodzie.
Prezentowany przypadek potwierdza, ze nie zawsze wady roz-
wojowe uktadu oddechowego przebiegaja z silnie wyrazony-
mi objawami niewydolnosci oddechowej, ujawniajacymi sie
juz w okresie noworodkowym. W literaturze mozna znalezé
doniesienia o przypadkach ujawnienia si¢ wady po kilkuna-
stoletnim bezobjawowym przebiegu®'V. Zdarza sie, ze wada
uktadu oddechowego jest rozpoznawana przypadkowo —
podstawa do wysuniecia podejrzenia staje sie radiogram klat-
ki piersiowej wykonany z innych przyczyn (7-18% przypad-
kéw)®. W badaniu radiologicznym agenezja manifestuje si¢
masywnym zacienieniem polowy klatki piersiowej, co moze
przypomina¢ niedodme calego pluca. Obserwuje sie row-
niez zmniejszenie objetosci zajetej polowy klatki piersiowej
z rozdeciem przeciwnej polowy, uniesienie przepony po stro-
nie chorej oraz przesuniecie $rodpiersia na strone chorg*12),
W diagnostyce roznicowej nalezy wzig¢ pod uwage hipopla-
zj¢, zwtdknienie, zapalenie ptuc oraz stan po usunieciu ptuca.
W okresie postnatalnym badaniem, ktore najdokladniej ob-
razuje wady ukladu oddechowego, jest tomografia kompu-
terowa. Jednakze potwierdzenie rozpoznania agenezji ptu-
ca uzyskuje si¢ po przeprowadzeniu bronchoskopii, w ktérej
nie zostaje uwidoczniony podzial tchawicy, przechodzacej
bezposrednio w oskrzele gléwne. Niektdrzy autorzy su-
geruja, ze nalezy wykonac¢ angiografie, aby wlasciwie uwi-
doczni¢ nieprawidlowosci w zakresie naczyn ptucnych®.
Obecny rozwoj diagnostyki radiologicznej czesto pozwa-
la unikna¢ inwazyjnych metod obrazowania na rzecz me-
tod bezpieczniejszych dla pacjenta, takich jak wielorzedowa
tomografia komputerowa czy w razie koniecznosci angio-
grafia rezonansu magnetycznego'?. Klasyczna angiogra-
fia moze wyjasni¢ watpliwosci diagnostyczne w przypadku
trudno$ci w réznicowaniu pomiedzy obustronng hipopla-
zjg a jednostronng agenezja z wpukleniem segmentu pluca
na przeciwlegty strone. Uwidocznienie odgalezien tetnicy
plucnej $wiadczy o obecnoéci tkanki plucnej po tej stro-
nie klatki piersiowej®. W opisywanym przypadku brak tet-
nicy plucnej lewej zostat wykazany w tomografii kompu-
terowej klatki piersiowej oraz w przezklatkowym badaniu
echokardiograficznym.
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Prenatal echocardiography can be used to confirm absent
or underdeveloped lung vessels®. Ultrasound examination
is also used to monitor the abnormalities found. If the de-
fects progress or exacerbate, magnetic resonance imaging
may be useful in the diagnostic process. Early, prenatal de-
tection of the defect increases patient safety and allows for
the planning of appropriate management after delivery.
The present case confirms the fact that developmental de-
fects of the respiratory system are not always associated with
strong symptoms of respiratory failure manifesting them-
selves already during the neonatal period. There are reports
available in the literature of cases in which the defect became
evident after over a decade of an asymptomatic course®'V.
Respiratory tract defects are sometimes diagnosed acciden-
tally. The suspicion is based on a chest X-ray examination
performed for other reasons (7-18% of cases)". On X-ray
agenesis manifests as a massive shadow of half of the chest,
which may resemble atelectasis of the whole lung. In addi-
tion, a reduction in the volume of the affected half of the
chest and the expansion of the contralateral half as well as
elevation of the diaphragm on the side of the defect and dis-
placement of the mediastinum to that side are observed%1?.
Differential diagnosis should take into account hypoplasia,
fibrosis, pneumonia and status post pneumonectomy.

In the postnatal period computed tomography is the best
examination to thoroughly visualise respiratory tract de-
fects. However, the diagnosis of pulmonary agenesis is con-
firmed using bronchoscopy if no bifurcation of the trachea
is evident and the trachea extends directly to the primary
bronchus®. Some authors suggest that angiography should
be performed in order to appropriately visualise abnormali-
ties in pulmonary vessels®. The current development of ra-
diology diagnostics often makes it possible to avoid using
invasive imaging methods in favour of methods that are saf-
er for the patient such as multi-row-detector computed to-
mography or, if necessary, magnetic resonance angiogra-
phy!?. Classic angiography may clarify diagnostic doubts
if differentiating between bilateral hypoplasia and unilater-
al agenesis with the protrusion of a pulmonary segment into
the contralateral side of the chest is difficult. The visualisa-
tion of pulmonary artery branches is evidence for the pres-
ence of pulmonary tissue on the same side of the chest®. In
the present case the lack of the left pulmonary artery was
demonstrated in a chest computed tomography scan and in
a transthoracic electrocardiogram.

Asymptomatic patients do not require any special interven-
tion; however, due to a smaller ventilation reserve respirato-
ry tract infections should be treated early in such patients.
Delayed treatment may result even in respiratory failure
and the need for hospitalisation at an intensive care unit.

CONCLUSION
The present case shows that even with such a serious de-

fect long-term asymptomatic course may be expected with-
out severe respiratory tract infections, especially if no other
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Bezobjawowi pacjenci nie wymagaja zadnej specjalnej in-
terwencji, jednak ze wzgledu na mniejsza rezerwe wentyla-
cyjna infekcje drég oddechowych powinny by¢ u nich weze-
$nie leczone. Opdznienie leczenia moze skutkowaé nawet
niewydolno$cig oddechowg i konieczno$cig hospitalizacji
na oddziale intensywnej terapii.

PODSUMOWANIE

Opisywany przypadek pokazuje, ze nawet przy tak powaz-
nej wadzie mozna spodziewa¢ si¢ dlugotrwatego przebie-
gu bezobjawowego, bez ciezkich infekcji uktadu oddecho-
wego, zwlaszcza jesli nie towarzyszg jej inne malformacje.
Warto wspomnie¢, ze najstarszy pacjent miat w chwili zdia-
gnozowania u niego agenezji 72 lata"?. Na trudnoéci w roz-
poznaniu wplywa fakt, ze ze wzgledu na zastepczy przerost
jedynego ptuca szmer pecherzykowy moze by¢ styszalny na-
wet nad przeciwlegla polowa klatki piersiowej, co obser-
wowano w naszym przypadku. Obraz radiologiczny oma-
wianej wady réwniez moze by¢ niejednoznaczny - z uwagi
na wspomniany juz kompensacyjny przerost zdrowego
pluca obraz moze imitowa¢ niedodme plata pluca, wysiek
oplucnowy czy przepukling przeponowa. Wprawdzie w ob-
razie radiologicznym pluc opisano niedodme, ale brak cech
infekeji, dusznosci czy objawow astmy w wywiadzie oraz
ujemne wykladniki stanu zapalnego przemawialy raczej za
wadg ukladu oddechowego. Z tego powodu odstgpiono od
zaplanowanej bronchoskopii i wykonano tomografi¢ kom-
puterowa klatki piersiowej. W celu wykluczenia obecnosci
innych wad wrodzonych przeprowadzono badania uktadu
krazenia oraz badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej,
ktore nie ujawnily innych nieprawidfowosci.
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malformations are present. It is worth mentioning that the
oldest patient with agenesis was 72 years old upon diagno-
sis!?). The diagnosis is difficult due to the fact that as a re-
sult of compensatory hypertrophy of the only lung vesic-
ular sounds may be audible even over the contralateral
half of the chest, which was observed in the present case.
The radiological image of the defect may also be ambiguous:
due to the compensatory hypertrophy of the healthy lung
mentioned above the image may imitate atelectasis of a pul-
monary lobe, pleural effusion or diaphragmatic hernia.
Although the radiological image of the lungs included a re-
port of atelectasis, the patient reported no signs of infec-
tion, dyspnoea or asthma and inflammatory parameters
were more consistent with a respiratory tract defect. For
this reason a scheduled bronchoscopy procedure was not
performed and a computed tomography scan of the chest
was conducted. In order to exclude other congenital defects
cardiovascular system examinations and an ultrasound scan
of the abdominal cavity were performed, which did not re-
veal any other abnormalities.
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