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Hipoplazia pulmonara la copii
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Pulmonary hypoplasia in children

Pulmonary hypoplasia is a congenital malformation of the bronchial tree and lung parenchyma. Caused by the frailty of the embryogenesis mechanisms,
it manifests through incomplete development of lung tissue. The severity of the injury depends on when the malformations appear at the prenatal age
and the presence of additional anatomical abnormalities. One third of patients with Pulmonary Hypoplasia have additional abnormalities in other organs
and systems (examples: heart defects, renal and urinary malformations, locomotor system malformations, etc.) We present a clinical case of diagnosed
Hypoplasia in the right lung of a newborn who also has agenesis of the left kidney and paresis of the right facial nerve as well. We discuss the etiologic
factors responsible for development of these congenital malformations. Following specialized literature, we do not exclude the impact of the renal and
urinary malformations, nervous system disorders, and the impact of the multifactorial teratogens in development of HP in children.

Key words: lung hypoplasia, pulmonary artery hypoplasia, fetal renal agenesis, children.

JIérounasa runonnasus y gerei

JIéroyHas rUIONIa3usA AB/IACTCSA BPOXK/IEHHBIM IIOPOKOM Pa3BUTIA OPOHXMATBHOTO JiepeBa I IETOYHO ITApEHXMMBI, 00YCIOBIEHHOI XPYTIKOCTHIO
3MOpIOreHe3a, KOTOpas IPOSAB/IAETCA HENOMHOIIGHHBIM Pa3BUTHEM IETOYHOI TKaHN. TAKeCTh aHOMaMii 3aBMCUT OT MOMEHTA €€ BO3HMKHOBEHNUS
B IIPEHATa/IbHOM TIepMOJie M HaM4ue JOTMOTHUTETbHBIX aHATOMIYECKMX aHOMauiA. Y 1/3 maumeHToB ¢ IETOYHOI TUIIOIA3KeEl IMarHOCTUPYIOTC
COIYTCTBYIOIIYE aHOMA/IUM [PYTUX OPTaHOB ¥ CUCTeM (IOPOKM Ceppilia, MOPOKY MOYEBBIIeTUTEIbHOI CHCTEMbI, OIOPHO-/{BUTATETbHOI CHCTEMbI 1
7p.). MbI IpeyicTaB/sAeM KIMHNYECKUIT CITydYali C TUTIONIa3Mel IPaBoro JIETKOTo, IMarHOCTUPOBAHHOTO Y HOBOPOXK/IEHHOTO, Y KOTOPOTO Hab/II0fjaeTCs 1
TUIIOIUIA3)A IPABOI IErOYHOI apTEPIH, areHe3N s IeBOII IIOYKM, IIapes IPABOro IMLeBOro Hepsa. O6CyK/IaeTcsl 3SHAUMMOCTD STHONOTMYECKOro pakTopa
PasBUTHUSA 3TUX BPOXKIAEHHBIX TOPOKOB. [10 JaHHBIM MTEPATYpPhl HE UCK/IIOYAETCA POTD BPOXKJEHHDIX IIOPOKOB MOYEBBI/IENNNTENbHONM CUCTEMBI M/
TIATO/IOTHII HePBHOJI CHCTEMBI U TePATOTeHHOTO HOMM(PAKTOPUATHHOTO BO3IENCTBUA PA3BUTIA TUIIOTIA3HY JIETKOTO Y JeTell.

KnroueBblie cmoBa: 1éroynas TUTOIUIA3Vis, TUIIOTIIA3Ws JIETOYHON apTepuy, arias3nAa oYKy, NeTu.

Actualitate

Hipoplazia pulmonara reprezinta o malformatie conge-
nitald a arborelui bronsic si a parenchimului pulmonar, care
presupune defecte ale dezvoltédrii prenatale. Maladia este
depistatd la nastere sau mai tarziu, in cursul vietii, si este carac-
terizata prin modificari ireversibile, dinamice sau morfologice
ale pulmonului. Ipoteza etiopatogenetica a malformatiilor
bronhopulmonare demonstreazd impactul factorilor tera-
togeni pe parcursul saptamanii a 3-6 de gestatie, cand apare
diverticulul traheii sub o formd de proeminare ventrald pe
intestinul anterior si in sdptdmana a 6-16, cand are loc rami-
ficarea rapidd a bronhiilor subsegmentare si distale. Totodata

este actuala conceptia de dereglare postnatald a diferentierii si
dezvoltarii unitatilor structural-anatomice bronho-pulmonare
care, ulterior, va servi drept substrat morfologic favorabil
de dezvoltare a afectiunilor inflamatorii bronho-pulmonare
cronice. Patologia poate implica un segment, lob, pulmon sau
ambii pldmani. Datele din literatura de specialitate relateazd ca
frecventa malformatiilor bronho-pulmonare este de 3-5% din
totalul malformatiilor existente la nou-nascut. La 1/3 dintre
pacientii cu malformatii bronho-pulmonare sunt diagnosti-
cate anomalii concomitente ale altor organe si sisteme (vicii
cardiace, malformatii reno-urinare, afectiuni ale aparatului
locomotor s.a.). Hipoplazia pulmonara este clasificata ca pri-
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mari si secundard; forma simpld si cea chisticd. In majoritatea
cazurilor, hipoplazia pulmonara este secundara unor cauze cu
impact negativ pentru dezvoltarea intrauterina a pulmonilor
[1]. Frecventa hipoplaziei pulmonare la copii este de 9-11
cazuri la 10 000 de nou-ndascuti vii, si 14 cazuri la 10 000 de
nasteri [2]. La necropsiile efectuate fetilor, nou-nascutilor si
sugarilor (de la 18 sapt. de gestatie pand la 2 ani) in 26% ca-
zuri s-a constatat prezenta hipoplaziei pulmonare, care a fost
considerata drept cauza de deces in 22% cazuri [3].

Hipoplazia pulmonari primara este foarte rard, deseori,
este ocazional depistatd morfopatologic la copiii cu structura
plamanilor normala, dar hipoplazici si fira a putea fi identifi-
catd o cauzd responsabila de dezvoltare a acestei malformatii.
Au fost descrise cazuri in literatura de specialitate, diferite
dupa gravitate, incepand cu hipoplazia pulmonara bilaterald,
hipoplazia pulmonara simplé si izolata si este raportata cu
incidenta de un caz la 100 000 de nasteri vii. Aceasta malfor-
matie congenitald se caracterizeazd prin reducerea tesutului
pulmonar, structuri bronho-pulmonare imature, afectarea
diferentierii alveolare si sintezei de surfactant, avind modul
de mostenire autosomal recesiva [4].

In cele mai multe cazuri, hipoplazia pulmonari este se-
cundard, drept consecintd a actiunii unor factori de risc in
perioada intrauterind si poate servi drept cauza deceselor la
copiii nascuti morti in 14,5%, conform rezultatelor morfo-
patologice [5]. Patogenia hipoplaziei pulmonare nu este pe
deplin cunoscuta, dar o cavitate toracica normala, misca-
rile fetale de respiratie, lichidul pulmonar fetal cu presiune
pozitiva si volumul normal de lichid amniotic, leziuni ale
SNC, agenezia nervului frenic sunt toate importante pentru
cresterea normald pulmonard in utero. Majoritatea cazurilor
de hipoplazie pulmonar apar datoritd unor anomalii cromo-
zomiale si structurale majore, si in jumatate din toate cazurile
de HP sunt atribuite leziunilor intratoracice inlocuitoare de
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Fig. 1. Dezvoltarea fizica a copilului.

spatiu, care comprima sau inlocuiesc parenchimul pulmonar
normal, cum ar fi herniile diafragmale [6].

Plamanii hipoplazici, ca urmare a oligohidramniosului,
care ar putea rezulta din lipsa de functionare a tesutului renal
(agenezie renald bilaterald sau displazie chisticd), sunt structu-
ral si biochimic imaturi pentru varsta de gestatie. Imaturitatea
structurilor bronho-pulmonare, insuficienta functionald a
membranei alveolo-capilare, dezvoltarea insuficienti a elas-
ticitatii tesutului si concentratiei scizute a fosfolipidelor. In
schimb, plamanii hipoplazici din toate celelalte cauze decat
oligohidramnios, de obicei, au o structurad care este adecvata
pentru varsta gestationald. Hipoplazia pulmonara secundara
ageneziei renale ca consecintd a oligohidramniosului, poate fi
legata in mod specific de esecul de a retine lichidul pulmonar
fetal [6].

Existd studii care au relatat, cd sectiunea bilaterald a
nervului frenic in utero induce dezvoltarea hipoplaziei pul-
monare [7]. Hipoplazia pulmonari poate fi, de asemenea, o
caracteristica de trisomie 21, cu un numdr redus de alveole
si o suprafata alveolard mica [8].

Dificultatile de diagnostic ale hipoplaziei pulmonare
constau in lipsa unei simptomatologii specifice acestei mal-
formatii. Diagnosticul prenatal poate fi confirmat prin USG
cu determinarea indicilor de dezvoltare fizica intrauterind. Un
studiu efectuat in baza USG la 147 de gravide au determinat 49
de sarcini normale si 98 de sarcini, la care indicii de dezvoltare
fizica intrauterina aveau devieri de la normd au confirmat si
diferite anomalii de dezvoltare la feti. Au fost evaluate sarci-
nile cu oligohidramnios pe parcursul a 20-25-a saptamani de
gestatie au demonstrat risc special pentru nasterea ulterioara
a fetilor cu hipoplazie pulmonari in 11-25% cazuri [9].

Clinic copiii cu hipoplazie pulmonara unilaterala pot pre-
zenta evolutie atipica in dependentd de gradul de implicare a
plimanilor si maladiilor concomitente. In marea majoritate

Fig. 2. ECG Dextrapozitia cordului.
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a cazurilor tabloul clinic debuteaza dupa asocierea procesu-
lui infectios-inflamator al sistemului respirator cu alterarea
starii generale, oboseald, cu tulburéri de crestere, inapetentd,
temperatura subfebrild, tuse umeda cu expectoratii muco-pu-
rulente, dispnee, semne de insuficientd respiratorie. La copiii
cu hipoplazie pulmonari pot apirea dificultati de respiratie
si alimentatie, tulburdri ale functiei cordului [10]. Hipoplazia
pulmonara poate fi diagnosticatd ocazional, la internarea
pacientilor pentru interventii chirurgicale, in cazul cand,
lipseste un istoric agravat pentru simptomatologie respiratorie
si cardiacd [11].

Caz clinic. Sugarul C.D., sex masculin, varsta de 8 luni, se
interneazd pe 22.12.2011 in sectia de reanimare somaticd si
transfer ulterior in sectia de pneumologie ICSOSMC pentru o
infectie acutd a cdilor respiratorii inferioare. Debutul maladiei
acut dupd o suprardcire, cu temperatura febrild, semne catarale
respiratorii, care au progresat in timp cu aparitia semnelor
critice de lupta respiratorie.

Istoricul personal: este primul copil, de la prima sarcind
cu evolutie normala. Nasterea la 40 de sdptdmaéni, greutatea la
nastere 3060 gr, lungimea 52 cm, perimetrul cranian 35 cm.
Scorul Apgar de 8 la nastere si 9 dupd 5 min. Este externat din
maternitate cu diagnosticul de Aghenezia pulmonului drept,
dextracardie. Pareza nervului facial pe dreapta. Alimentat
natural o luni, apoi cu formule lactate. Este la evidenta me-
dicului de familie cu diagnosticul de anomalii de dezvoltare
multiple, la varsta de o lund suportd prima datd o infectie
respiratorie acuta. Ulterior face dese IRA tratate in stationarul
raional. Dezvoltarea somaticéd corespunzitoare, reprezentata
in somatograma (fig. 1). Copilul a fost vaccinat cu vaccinurile
Hep B, BCG,, ROR,. Antecedente heredocolaterale: parintii
sunt aparent sdnatosi, tata are varsta de 25 de ani, mama - 21
de ani. Neagd existenta consanguinitatii. Copilul este dintr-o
familie integrd, cu conditii de trai satisfacatoare. Deprinderi
ddunitoare nu se atesta. Pe parcursul sarcinii mama a activat
timp de 7,5 luni la o intreprindere individuala in calitate de
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Fig. 3. EcoCG Doppler. Ingustarea arterei pulmonare drepte.

croitoreasd. La aceeasi intreprindere activeaza si tata. Dupa
spusele périntilor, au fost in contact zilnic cu mirosuri puter-
nice de la materialul textil. In aceeasi clidire este amplasati o
tipografie functionala.

Copilul se interneazd cu respiratie zgomotoasad, dispnee
mixta marcatd, cianozd periorald accentuata in accesele de
tuse cu apnee de 15 sec, tuse umeda, respiratie nazala dificila,
inapetenta. Examenul obiectiv releva starea generala grava a
copilului cu semne de insuficientd respiratorie, participarea
musculaturii auxiliare in respiratie, asimetria usoara a cutiei
toracice cu dimensiuni reduse pe partea dreaptd. Tegumente
pale, curate, cianozd periorala marcata. Tahipnee (FR 65 b/
min), tiraj intercostal pronuntat, miscari respiratorii parado-
xale. Auscultativ pe aria hemitoracelui drept, superior respi-
ratie abolita, inferior absenta murmurului vezicular, pe aria
hemitoracelui stang respiratie asprd, raluri umede multiple
de diferit calibru pe toatd aria pulmonara stinga. Auscultatia
cordului constata socul apexian in spatiul V drept lateral de
linia medioclaviculard, AV 110 b/min.

Prin testele de laborator a fost efectuatd analiza generald
a sangelui (29.12.2011): Hb 130 g/1, eritrocite 4,2 x 10'%/1, IC
1,09, leucocite 7,4 x 10°/1, nesegmentate 6%, segmentate 34%,
eozinofile 2%, limfocite 45%, monocite 3 %, VSH 10 mm/h.
Teste biochimice ale sdngelui (22.12.11): proteina generala
72 g/l, ureea 3,1 mmol/], bilirubina totala 8,4 mkmol/l, AST
37,8 Ul/l, ALT 41,7 UI/1, Glucoza 3,97 mmol/l, K 4,75 mmol/l,
Na 145 mmol/l. Indicele protrombinic 87%, proba cu timol
3,33. Testul serologic pentru prezenta HIV — negativ. Teste
imunologice (27.12.2011): IgE totale 11,1 IU/ml, CIC 47
UDO (norma 40-45), IgA sericd 1,1 mg/ml, IgM sericd 0,8
mg/ml, IgG sericd 5,1 mg/ml. Teste serologice pentru prezenta
infectiilor (27.12.2011): Ac anti CMV Ig M negativ; Ac anti
herpes virus serotip 1 si 2 Ig M, IgG negativ; Anticorpi anti
Micoplasma pneumoniae IgA, IgG negativ; Ac anti Micoplasma
hominis IgA negativ, IgG 1,176 (norma 0,3).

ECG cu multiple artefacte, copil nelinistit (27.12.11) - ritm
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Fig. 4. Scintigrafia pulmonara cu radionuclizi (99Tc), la care nu
se vizualizeaza pulmonul drept.
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sinusal. FCC 120 b/min, AE verticald, hipertrofia ventricu-
lului stang si drept. Deregldri de repolarizare. Dextropozitia
cordului. ECG (26.06.2012) in dinamicéd cu amplasarea obis-
nuita pe stnga a electrozilor — se constata unda P negativa
in derivatia 1 standard si unda T pozitivd. Unda P mai mult
negativa in AVR. In AVL unda Q este adanc4, ce se constati
siin derivatiile toracice V -V.. Dextropozitia cordului (fig. 2).

EcoCG (05.12.2011). Se detecteazd o regurgitare usoard
prin valva tricuspidd si valva pulmonara. Cavitatea VD usor
dilatata. Insuficienta VT gr. I, VP gr L, hipertensiune pul-

Fig. 5. CT pulmonar spiralat multisectional. Hiperinflarea

pulmonului sting cu herniere contralaterala. Deplasarea
mediastinului spre dreapta.

m/s, valva aorticd 1,4 m/s. Venele pulmonare greu detectabile.

Bacteriologia sputei: Str. viridans 10°, sensibil la cefato-
xim, ceftriaxon; KI. pneumoniae 10° sensibil la azitromicina,
imipenem.

Fig. 7. CT pulmonar cu reconstructii MPR si virtuale.
Bifurcatia traheii in bronhia stanga si dreapta. Bronhia
principala dreapta, amplasata in hemitoracele stang.

(@2)

monara usoarda (PSAP 36 mmHG). Functia de pompd a VS
normald. PSAP = 36 mmHg. Dextrapozitia cordului.
EcoCG Doppler in dinamica (26.06.12). Cavitdtile cordu-
lui nu-s dilatate (A/S - 18 mm, VD - 11 mm, SIV - 4,4 mm,
Ao asc. - 18 mm). Aparatul valvular intact. Contractilitatea
VS norma. Ramura dreapta a arterei pulmonare ingustata vi-
zibil egald cu 4,6 mm, comparativ cu artera pulmonara stanga
egald cu 7,3 mm (fig. 3). La Doppler vitezele sunt identice in
ambele artere pulmonare (stdnga si dreapta egal cu 1,5 m/s).
Viteza fluxului prin valva mitrald 0,6 m/s, valva tricuspida 0,6

Fig. 6. CT scan prezinta aspectul hipoplaziat al pulmonului
drept cu pleura viscerala separata (sageata). Pulmonul sting
sectiune prin lobul superior si inferior.

USG organelor interne (23.12.2011): ficatul, LD 73 mm, LS
33 mm, VP 5 mm, contur regulat, ecogenitate crescutd. Vezica
biliard 44 x 14 mm inflexiune in git. Pancreas 11 x 10 x 11
mm, contur sters, parenchimul omogen, ecogenitate relativ

Fig. 8. CT cu angiopulmonografie. Dextrapozitia secundara
a cordului. 1. Tr. pulmonar, 2. Ao. ascendenta, 3. Ao.
descendentd, 4. Art. pulmonara dreapta hipoplazica.
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crescutd. Splina - 52 mm, parenchimul omogen. Rinichiul
drept 80 x 35 mm (norma 59-62 x 39-40 mm), rinichiul sting
la locul tipic nu se vizualizeaza.

Radiografia cutiei toracice (23.12.2011): se determind
asimetrie moderata toracica pe dreapta cu deplasarea totald a
organelor mediastinale spre dreapta, sugerand absenta totala
a pulmonului drept, hiperlucenta si hiperinflarea pulmonului
stang cu herniere spre dreapta. Agenezia pulmonului drept.
Dextrocardie secundara.

Scintigrafia pulmonard (perfuzie) (9.12.2011): plaméanul
drept nu se vizualizeaza, in locul sau de proiectie este doar
captare fonicd. Pliménul sting este mdrit in dimensiuni, se
vizualizeazi deformare moderati, dereglarea perfuziei nu se
percepe (fig. 4).

CT pulmonar spiralat multisectional cu reconstructii
MPR, virtuale si 3D (28.12.2011) constatd micsorarea in vo-
lum a hemitoracelui drept cu ascensionarea hemidiafragmei
partii respective. Organele mediastinale deplasate total pe
dreapta toracelui. Plaméanul stang hiperinflat cu structura
hipertransparenta, dilatat vicar cu herniere contralaterald. De-
senul vascular al pulmonilor este accentuat. Hilul stang dilatat
avansat. Ganglioni limfatici mediastinali si traheobronsici nu
s-au depistat (fig. 5, 6).

La reconstructia virtuald vizualizim bronhia principald
prezenta a pulmonului drept, amplasatd in hemitoracele
sting cu ingustiri pe parcurs (fig. 7). In regim de angiogra-
fie (28.12.11) cu substanta de contrast: Omnipaque 350, 14
ml, intravenos. Contrastarea rapidd in bolus indica vasele
magistrale marcat dilatate. Artera pulmonard stanga 11 mm.
Hipoplazia arterei pulmonare drepte 4 mm (fig. 8). Procedeele
efectuate pe imaginile obtinute prin reconstructii MPR, VRT
si 3D furnizeazi elemente convingatoare privind diagnosticul
de hipoplazie pulmonard a pulmonului drept. Hipertrofie
compensatorie cu semne CT de emfizem pulmonar pe stan-
ga. Hernie mediastinala pulmonard. Dextropozitia cordului
secundard cu deplasarea mediastinului spre dreapta.

Discutii

Conform studiilor din Romania hipoplazia pulmonara
este intalnita la 2/1000 de nou-néscuti vii, si la 6,7% cazuri
din fetii morti in utero, la 10% dintre nou-nascutii examinati
postmortem. Prevalenta malformatiilor congenitale in unele
regiuni ale Roméniei, cumulativ, in intervalul 2003-2007 a
fost de 0,6% din totalul nou-nascutilor vii. Cele mai multe
malformatii au interesat aparatul digestiv (35%), urmate de
cele urogenitale (26,3%), iar malformatiile bronho-pulmonare
s-au inregistrat cu o prevalentd scazutd (1,3%), dintre care
hipoplazia pulmonara confirmata in 41,2% cazuri [12].

La pacientul C. D. sunt confirmate multiple anomalii de
dezvoltare, inclusiv hipoplazia pulmonara si aghenezia rini-
chiului stang, care influenteaza prognosticul vital. Evaluarea
cauzelor posibile in dezvoltarea hipoplaziilor pulmonare,
constatdm prezenta factorilor teratogeni, cu care a contactat
mama si tata la locul de munca. Conform statisticii medicale
50% cazuri de hipoplazii pulmonare sunt asociate cu hernii
diafragmale. Investigarile imagiste efectuate la pacientul C. D.

exclud prezenta herniei diafragmale de volum in utero, care ar
fi putut conditiona miscarile fetale de respiratie anormale. Din
cauze posibil cunoscute nu putem omite impactul lichidului
pulmonar fetal si volumul normal de lichid amniotic necesare
pentru cresterea normald pulmonard, care poate fi suspectat
responsabil de dezvoltarea acestei disabilitati la copil.

In literatura de specialitate se discutd despre impactul
posibil al lichidului amniotic asupra cresterii normale a
pulmonului in perioada intrauterina. Lichidul amniotic este
produs de catre membranele amniotice si de rinichii fetali.
Anomaliile renale (rinichi polichistic, hidronefroza, agenezie
renald) pot induce dezvoltarea oligohidramnios, care este
confirmata prin asocierea cu hipoplazia pulmonara la copii
[6]. Aceasta ipoteza are dreptul la existentd, fiind confirmata
de pronosticul nefavorabil incompatibil cu viata copiilor cu
hipoplazie pulmonara bilaterald care, conform literaturii de
specialitate, este in corelatie directd cu frecventa constatarii
agheneziei renale bilaterale [10].

Ecografia prenatald oferd posibilitatea de a suspecta sau
a confirma diagnosticul de hipoplazie pulmonari. In cazul
prezentat, examenele ecografice prenatale la mama, relevd o
sarcind satisfacatoare. Astfel, momentul de aparitie a anoma-
liei nu a putut fi estimat. Totodata, multe studii au constatat
o sensibilitate si o specificitate buna in cazul implementérii
ecografiei de mare performanta in obstetricd la populatia
neselectata [13]. Se cere perfectionarea unor protocoale mixte
de estimare ecografica 3D, Doppler si RMN pentru a stabili
dacd hipoplazia pulmonara poate fi letald sau nu, si interventia
chirurgicald posibild intrauterin.

In cazul in care, la copilul cu hipoplazie pulmonari este
confirmata o patologie congenitala renald, se cer a fi exami-
nate creatinina serica, ureea in sange, si nivelul electrolitilor,
pentru a evalua functia renald. Din investigatiile efectuate
pacientului, rezulta ca rinichiul drept ,.existent” are o functie
compensatorie suficientd. Urmatoarea tactica de diagnostic
prevede efectuarea urografiei intravenoase cu scopul exclude-
rii unei pozitii anormale a rinichiului sting, considerat absent.
Aceastd investigare nu a fost efectuata pacientului din cauza
refuzului périntilor.

Supravietuirea nou-nascutilor cu hipoplazie pulmonara
si hipertensiune pulmonora este redusd. Alterarea pulmona-
ra este mai severa la nivelul pliménului ipsilateral, dar este
aproape intotdeauna prezentd si la plaménul contralateral.
Atribuind aceste date din literatura de specialitate la situatia
clinicd descrisd, putem prognoza o posibila evolutie nefavo-
rabild pentru vitalitate.

La ECG este important si se faca distinctia dintre dextro-
cardia si dextropozitia cordului. In dextrocardie la ECG cu
amplasarea obisnuita pe stdnga a electrozilor se vizualizeaza
o undd P si T negativd in derivatia 1 standard, complexul
QRS dupa modelul QS, un model inversat intre AVR si AVL.
In derivatiile V-V, se observa o imagine in oglindi, unda
R inaltd in derivatia V, sau un raport RS > 1. La pacientul
C. D. se atesta dextropozitia cordului secundara hipoplaziei
pulmonare, argumentata prin imagini controversate pentru
a confirma dextrocardia (unda T pozitiva in 1 derivatie stan-
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dard, unda P mai mult negativa in AVR s.a.), lipsa inversiei
organelor interne si prezenta malformatiei pulmonare cu
deplasarea mediastinului spre stanga.

EcoCG Doppler este un protocol explorativ informativ
pentru a stabili diagnosticul de malformatii vasculare. La
examinarea Eco CG Doppler se vizualizeaza bifurcatia arterei
pulmonare si arterele pulmonare stinga dreapta hipoplazica.
Tehnici invazive, cum ar fi cateterismul cardiac, pot fi amanate
in cazul in care nu exista dovezi la EcoCG de hipertensiune
pulmonara. La copilul C.D. EcoCG la momentul internarii
constatd hipertensiune pulmonara usoara cu presiune in artera
pulmonara PSAP = 36 mmHg. Deci, modificirile inflamatorii
infectioase au indus o decompensare cardiovasculari, care
necesitd a fi monitorizata in timp, pentru a evalua situatia mor-
fofunctionald a sistemului afectat. Efectuarea EcoCG Doppler
in dinamicd constatd prezenta malformatiei vasculare prin
hipoplazia arterei pulmonare drepte, dar cu absenta semnelor
de decompensare. Camerele cordului nu sunt dilatate si nu
se constatd hipertensiune pulmonard. Malformatia cardiaca
prin numdr de vene pulmonare reduse sau circuit vascular
aberant nu poate fi confirmata la acest copil. In cazul asocierii
hipoplaziei arterei pulmonare, la radiografia cutiei toracice
se determind domenii asimetrice pulmonare, hiperinflatie in
pulmonul contralateral celui hipoplazic. Ins4, stabilirea unui
diagnostic cert a fost posibil dupd efectuarea CT pulmonar
spiralat multisectional cu angiografie.

Angiografia ofera date semnificative in aprecierea gradului
de dereglari ale fluxului sanguin, ale regiunilor afectate. Angi-
ografia este indicata pentru a confirma diagnosticul anomali-
ilor vasculare si pentru a confirma reducerea patului vascular
pulmonar. Artera pulmonara spre pulmonul hipoplazic este,
de obicei, mica sau, uneori, absenta [14].

Diagnosticul confirmat la momentul spitalizarii pacientu-
lui C. D. in sectia de pneumologie (22.11.11) este: Anomalie de
dezvoltare multipld. Hipoplazia pulmonului drept. Hipoplazia
arterei pulmonare drepte. Aghenezia renald stanga. Dextro-
pozitia secundard a cordului. Bronsiolita acuta, etiologie
neidentificatd. IR gr III. Hipertensiune pulmonara usoari.
Pareza nervului facial pe dreapta.

Supravietuitorii cu hipoplazie pulmonara, de multe ori,
prezintd boli pulmonare cronice. Prognosticul in cazul copiilor
cu hipoplazie pulmonara este dependent de volumul plama-
nului functional remanent. Gradul de hipoplazie pulmonara
se coreleazd cu momentul aparitiei, cu durata si cu severitatea
afectiunii de baza.

Acest copil este supravegheat de specialistul pneumolog
pediatru. Copilul are indicatii pentru vaccinarea conform
calendarului national (HVB, ,, DTP ., VPo, , Hib, ), deoa-
rece este din grupul de risc. Se recomanda testarea genetica in
cazul, in care existd mai multe anomalii de dezvoltare. In mod
programat se indica efectuarea urografiei intravenoase pentru
excluderea unei pozitii anormale a rinichiului stang considerat
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absent. Copilul necesitd o supraveghere medicala continua la
medicul de familie, pediatru, pneumolog cu efectuarea testelor
functionale si instrumentale in scopul diagnosticarii precoce a
disabilitétilor, elaborarea programelor pentru ameliorarea ca-
litatii vietii. Aparitia infectiilor respiratorii repetate pot sugera
dezvoltarea afectiunilor cronice pulmonare, cardiovasculare,
renale. Consultatia la cardiolog si chirurgul cardiothoracic in
cazul, in care pacientul are o leziune cardiaca coexistentd. De
asemenea, este indicatd consultatia unui nefrolog si neurolog.

Concluzii

Hipoplazia pulmonard este un eveniment malformativ
congenital grav, care produce un impact nefast asupra dezvol-
tarii organismului copilului, evolueaza cu sindrom respirator
sever, iar in cazul clinic este asociatd cu anomalii ale tractului
uro-genital, cardiovascular, sistemul nervos.

Influentele teratogene din perioada embrionard sunt res-
ponsabile de declansarea proceselor generatoare de instalarea
unui substrat malformativ polisistemic cu aghenezie renals,
care ar fi putut deteriora maturarea pulmonului embrionar
cu dezvoltarea hipoplaziei pulmonare.
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