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Agenesie der linken Lunge

Die prianatale Diagnose einer unilateralen Lungena-
genesie stiitzt sich in erster Linie auf das Fehlen von
Lungengewebe, der Mediastinalverlagerung, und mit-
hilfe des Farbdopplers lésst sich das Fehlen der ipsila-
teralen Lungenarterie nachweisen, was die Diagnose
weiter untermauert. Das fetale MRI kann zur Abkla-
rung der Befunde und zum Ausschluss anderer thora-
kaler Anomalien wie angeborener Zwerchfellhernie
oder anderer Lungenmalformationen (CPAM) einge-
setzt werden, insbesondere wenn die Ultraschallbe-
funde nicht eindeutig sind. Die Diagnose wird hiufig
vermutet, wenn eine Mediastinalverlagerung ohne
Anzeichen einer Zwerchfellhernie vorliegt. Im fetalen
MRI kann die Trachea mit Bifurkation in die Haupt-
bronchien gut dargestellt werden. Der linke Bronchus
war hypoplastisch und ohne zugehorige

Lunge (Abb. 1). In unserem Fall wurde die Diagnose
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trotz indirekter Hinweise der ,,Redaktion® von der
Leserschaft leider nicht gestellt. Meist wurde eine
Zwerchfellhernie vermutet, eine CPAM oder auch ein
Teratom. Dies hat sicher auch damit zu tun, dass der
Thymus so voluminds war! Die Frau wurde in der

39. Woche per sekundirer Sectio bei auffilligem CTG
in der Eroffnungsperiode entbunden. Das Kind hat
erstaunlich gut adaptiert und brauchte zu keinem
Zeitpunkt eine Atemunterstiitzung. Das Kindsge-
wicht lag <P10. Die linksseitige Lungenaplasie wurde
im CT bestétigt mit ipsilateraler Agenesie der Pulmo-
nalarterie und -vene sowie hypoplastischem linkem
Hauptbronchus in der Bronchoskopie (Abb. 2).

In der Literatur sind weltweit etwa 200 Félle von unila-
teraler Lungenagenesie dokumentiert worden. Neuere
systematische Ubersichten haben 259 Patienten mit

Abb. 1. Linke Lunge nicht abgrenzbar. Rechts Lunge regelrecht (L); keine zystischen Lasionen. Herz (H) sinistroponiert, den linken
Hemithorax ausfiillend, Zwerchfell regelrecht, insbesondere links kein Hinweis auf eine Zwerchfellhernie. Gering nach links laterali-
sierter Thymus, fetales MRI. H, Herz; L, rechte Lunge; O, Osophagus; T, Trachea; M, Magen; H, Leber
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Abb. 2. (A) CT-Serie mit Lungenagenesie links. Trachea (T) mit Bifurkation in rechten Hauptbronchus (rB) und hypoplastischem lin-
kem Hauptbronchus (IB). (B) Bronchoskopie von der Trachea (T) bis zur Carina. Auch hier siecht man den hypoplastischen (nicht
durchgingigen) linken Hauptbronchus (I1B).

pulmonaler Agenesie identifiziert (einschlieSlich kuldrer oder umweltbedingter Faktoren. Es wurden
sowohl unilateraler als auch bilateraler Falle), wobei genetische Ursachen beschrieben, darunter komplexe
die Mehrheit unilaterale Fille ausmachen. Die Erkran- genomische Umlagerungen, die regulatorische Ele-
kung bleibt duBerst selten, mit einer geschétzten Hau- mente des SHH-Locus beeinflussen, der fiir die Lun-
figkeit von etwa 1 auf 15000 Schwangerschaften. genmorphogenese entscheidend ist. Dariiber hinaus

wurde das Versagen der Angiogenese zur Lungen-
Die Atiologie der einseitigen Lungenagenesie ist mul- knospe als Mechanismus vorgeschlagen. Einseitige
tifaktoriell. Es wird angenommen, dass sie auf eine Lungenagenesie kann isoliert oder als Teil syndroma-
Storung der embryonalen Lungenknospenentwick- ler Assoziationen, wie z.B. der VACTERL-Sequenz,
lung in der vierten Schwangerschaftswoche zuriickzu- auftreten und geht hdufig mit anderen angeborenen
fihren ist, moglicherweise aufgrund genetischer, vas- Anomalien insbesondere von Herz-Kreislauf-,
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Magen-Darm- und Skelettfehlbildungen einher. In
unserem Fall war das Problem isoliert und es wurden
keine genetischen Anomalien gefunden. Bei einer kin-
derpneumologischen Verlaufskontrolle drei Monate
postpartal zeigte das Kind ein gutes Wachstum und
eine Sauerstoffsittigung von 100%.
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