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RESUME

L'agénésie pulmonaire (AP) est une malformation congénitale rare caractérisée par I'absence du poumon
et de ses vaisseaux. Sa prévalence est de 34 cas par million de nouveau-nés. Les formes unilatérales sont
souvent découvertes au décours d’infections respiratoires. Apres la naissance le diagnostic est posé a la
radiographie et I'angioscanner thoraciques. Dans les formes unilatérales asymptomatiques, I'abstention
thérapeutique est de mise. Les formes symptomatiques requierent un traitement médical et chirurgical.
L’évolution est émaillée de complications broncho-pulmonaires. Il est rapporté ici le cas d’un nourrisson
de trois mois recu pour détresse respiratoire chez qui le diagnostic d’AP a été retenu. Une AP doit étre
évoquée devant toute détresse respiratoire ne s’"améliorant pas sous traitement.
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SUMMARY

Pulmonary agenesis (PA) is a rare congenital malformation characterized by the absence of the lung and
its vessels. Its prevalence is 34 cases per million newborns. Unilateral forms are often discovered during
respiratory infections. After birth, the diagnosis is made by thoracic radiography and angioscan. In asymp-
tomatic unilateral forms, therapeutic abstention is the rule. Symptomatic forms require medical and sur-
gical treatment. Bronchopulmonary complications often follow. The case of a three-month-old infant ad-
mitted for respiratory distress was reported hereby with the diagnosis of PA. This condition should be
considered whenever respiratory distress does not improve under treatment.
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INTRODUCTION

L'agénésie pulmonaire (AP) est une malforma-
tion congénitale rare avec une prévalence de 34
cas par million de nouveau-nés [1, 2]. Elle peut
étre unilatérale ou bilatérale [1]. Il s’agit d’'une
malformation du poumon par défaut. L’AP droite
se traduit par I'absence compléte du poumon
droit, de ses vaisseaux, due a I'arrét du dévelop-
pement de la bronche souche droite [1]. Elle
peut étre associée a d’autres malformations car-
diovasculaire, gastro-intestinale, uro-génitale ou
musculosquelettique qui associées au siege de
I’'anomalie et la valeur fonctionnelle du poumon
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unique, conditionnent le pronostic [1-4]. Le dia-
gnostic est suspecté a la clinique devant une in-
fection ou détresse respiratoire récidivantes ; et
a la radiographie thoracique. Il est confirmé a
I’'angioscanner thoracique [1]. Il est rapporté ici
le cas d’une AP droite associée a une dextrocar-
die chez un nourrisson de trois mois, dans le but
d’attirer I'attention qu’une AP doit étre évoquée
devant une détresse respiratoire persistante.

OBSERVATION

Le nourrisson de trois mois, de sexe féminin, a
été recu pour difficultés respiratoires sans no-
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tion de fievre, évoluant depuis la naissance. L’ac-
couchement était eutocique sur une grossesse a
terme. Trois échographies obstétricales réalisées
au premier, deuxieme et troisieme trimestre
étaient revenues normales. La mere de 19 ans,
primipare et primigeste n’avait pas consommé
de substances toxiques ni été exposée a des
agents tératogenes pendant la grossesse. Il n'y
avait pas de notion de consanguinité. Les para-
metres a la naissance étaient normaux: le
poids=3100g, la taille=51cm, le périmétre cra-
nien=35cm, le périmetre thoracique=34cm. Le
score d’APGAR était c6té a 8/10 la premiere mi-
nute, 9/10 la cinquiéme minute et 10/10 a la
dixieme minute.

A I'examen I'état général était mauvais, la tem-
pérature a 37,5°c, la fréquence respiratoire a 62
cycles/minute, la fréquence cardiaque a 140 bat-
tements/minute, la saturation pulsée en oxy-
géne a 65% a I'air ambiant.

Les parameétres anthropométriques étaient nor-
maux : le poids = 5000g avec un Z-score de l'in-
dice poids-pour-age =-1SD ; la taille = 55cm avec
un Z-score de l'indice taille couché-pour-age = -
2SD ; le périmetre cranien a 38 cm avec un péri-
métre cranien-pour-age égale au 15%™ percen-
tile selon les courbes de croissance de I'Organi-
sation mondiale de la Santé (OMS). Il y avait un
aplatissement et une diminution de I'ampliation
de I’hémi thorax droit, des signes de lutte respi-
ratoire, une matité de I’lhémi thorax droit et une
sonorité normale de I’"hémi thorax gauche. Le
murmure vésiculaire était bien entendu a
gauche mais aboli a droite.

La ponction pleurale réalisée n’avait pas ramené
de liquide. Le choc de pointe était palpé au 4e
espace intercostal droit. Les bruits du coeur
étaient déviés a droite, sans bruit de galop ni
souffle. Il n’y avait pas de signes d’insuffisance
cardiaque droite. Le reste de I'examen physique
était normal. La sérologie a la recherche de ru-
béole n'a pas été réalisée.

La radiographie thoracique de face a permis
d’objectiver une opacité de champ pulmonaire
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droit avec déviation du médiastin a droite ; une
hyper-expansion et une hernie médiatisnale du
poumon gauche ; une absence de la bronche
souche droite ; une bronche souche gauche con-
tinue, normale et une absence d’ombre car-
diaque a gauche (figure 1).

Haut

Figure 1: radiographie thoracique standard de
face permettant de voir une opacité du champ
droit (étoile blanche) avec déviation du médias-
tin vers la droite, une hyper-expansion et une
hernie médiane du poumon gauche (fleche
rouge) ; une absence de visualisation de la
bronche principale droite. Il y a une bronche
principale gauche continue et normale (fleche
blanche), et une absence d'ombre cardiaque a
gauche.

Une coupe tomodensitométrique thoracique
transversale avec injection a permis de retrouver
une dextrocardie, une artere pulmonaire unique
gauche augmentée de calibre, une absence du
poumon droit, un poumon gauche présentant
une hypertrophie compensatrice sans anomalie
associée (figure 2).
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Figure 2 : tomodensitométrie thoracique trans-
verse permettant d’objectiver une dextrocardie
(étoile noire) avec une seule artére pulmonaire
gauche augmentée de calibre (fleche rouge) ;
une absence du poumon droit. Le champ pulmo-
naire gauche a une hypertrophie compensatrice
sans anomalie associée (fleche bleue).

L’échographie cardiaque était normale en de-
hors de la dextrocardie. Il n’y avait pas d’autre
malformation associée a I'échographie abdomi-
nale. Le diagnostic d’agénésie pulmonaire droite
de type 1 associée a une dextrocardie a été re-
tenu. Le traitement a consisté a une oxygénothé-
rapie en continue a 1,5 litres/minute et une ali-
mentation a base d’aliment lacté diététique de
facon fractionnée. L’évolution a été marquée par
I"aggravation de la détresse respiratoire et le dé-
cés de la patiente au 9°™ jour d’hospitalisation.

DISCUSSION

L'AP unilatérale serait due a une division inégale
entre les deux bourgeons pulmonaires, pendant
la période embryonnaire, ce qui fait qu'un coté
est normalement développé alors que l'autre
cOté est absent [2]. Méme si I'étiologie de I'AP
demeure inconnue, certains facteurs de risque
génétiques (consanguinité), infectieux (rubéole),
nutritionnels (déficit en vitamine A, acide fo-
ligue) ont été incriminés [1]. Le cas rapporté ici
peut étre classé comme étant une AP droite de
type 1, vue I'absence compléte de parenchyme
pulmonaire droit, de vascularisation et de
bronche souche droite [1]. L’AP unilatérale isolée
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peut rester asymptomatique et n’étre décou-
verte que tard dans I’enfance ou a I’age adulte
[1, 2, 5]. Certaines formes unilatérales isolées, de
méme que les formes associées a des malforma-
tions sont généralement découvertes a un jeune
age alafaveur de signes tels qu’une détresse res-
piratoire, une infection respiratoire récidivante
[2, 3]. Le diagnostic de I'AP peut étre fait en an-
ténatal comme a la naissance [2]. Du fait du
manque d’appareils sensibles et adaptés dans le
contexte burkinabé, les trois échographies obs-
tétricales réalisées pendant la grossesse n’ont
pas permis d’objectiver d’anomalies. En post na-
tal, le diagnostic peut étre suspecté a la radiogra-
phie pulmonaire et confirmée par la tomodensi-
tométrie thoracique avec injection de produit de
contraste [2]. Dans les formes unilatérales
asymptomatiques I'abstention thérapeutique
est de mise [1, 2]. Dans les formes symptoma-
tigues, en I'absence de traitement curatif formel,
la prise en charge est essentiellement sympto-
matique et consiste au traitement et la préven-
tion des infections respiratoire [1, 2, 5]. Le trai-
tement chirurgical a fait ses preuves chez des pa-
tients symptomatiques [3, 6]. Le traitement pré-
ventif repose sur des consultations prénatales de
gualité. Tout comme dans d’autres études le dé-
cés est survenu a un jeune age [2, 4]. La moitié
des patients décédent soit a la naissance soit du-
rant les premiéres années de leur vie du fait de
complications broncho-pulmonaires séveres ou
de malformations associées.

CONCLUSION

Le pronostic de I’AP dépend de I'dge de décou-
verte et des malformations associées. Le traite-
ment est essentiellement symptomatique dans
les pays dont le systéme de santé n’est pas déve-
loppé. Avec le début de la chirurgie cardiaque au
Burkina Faso en 2019, une amélioration des
moyens de réanimation, et de chirurgie thora-
cique pourrait permettre de prendre en charge
les cas d’AP symptomatiques.

REFERENCES

1. Kissou SA, Adjaba SBW, Tamini J, Traoré H.
Unilateral pulmonary agenesis about a case
revealed by an acute respiratory infection in

Sanogo Bet al



J Afr Pediatr Genet Med 2023

a young infant. Case Reports in Pediat-
rics.2023;4p.

Zanga SM, Nikiema Z, Napon AM, Kam-
bou/Tiemtoré BAM, Nina Astrid
Nde/Ouedraogo NA, Diallo O, et al. Agénésie
pulmonaire unilatérale : premier cas Burki-
nabe de détresse respiratoire néonatale.
Ann Afr Med 2018; 2 : 4p.

AgrawalY, Patri S, Kalavakunta JK. Right lung
agenesis with tracheal stenosis due to com-
plete tracheal rings and postpneumonec-
tomy like: Case Reports in Pulmonology.
2016; 3p. http://dx.doi.org/10.1155
/2016/4397641.

52

N°20 ; 49-52

Dinamarco PVV, Ponce CC. Pulmonary agen-
esis and respiratory failure in childhood : Au-
topsy Case Repots. OCME Santos/Sp-Brazilia.
2015;5(1):29-32.

Ettabyaoui A, Yahya C, Nizar EB, Meriem H,
My Youssef LA, Meryem B, et al. Agénésie de
I"artere pulmonaire droite, a propos d’un
cas. International Journal of Medical Re-
views and Case Reports. 2022 ;6(10):40-43.
Muensterer O, Abellar R, Otterburn D,
Mathew R. Pulmonary agenesis and associ-
ated pulmonary hypertension : a case re-
port. Eur J Pediatr Surg Rep. 2015;3:33-39.

Sanogo Bet al


http://dx.doi.org/10.1155

