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RESUME

L'agénésie unilatérale de l'artere pulmonaire
est une malformation rare concernant 1% des
cardiopathies congénitales. Nous rapportons 2
cas cliniques de deux patientes hospitalisées
au niveau du service des maladies respiratoires
de I'Hopital 20 Aodt 1953 de Casablanca,
présentant des dilatations de bronches
compliquées ayant révélé une hypoplasie
unilatérale de l'artere pulmonaire localisée a
gauche chez la premiere patiente et a droite
chez la deuxieme patiente. Elles sont agées de
respectivement 69 et 33 ans, sans habitudes
toxiques, ayant des infections respiratoires
infantiles a répétition. Leur symptomatologie
clinique est dominée par un syndrome
bronchique purulent d’installation progressive
associé a une aggravation de la dyspnée
devenant stade Il mMMRC. L'examen clinique a
retrouvé des rales ronflants bilatéraux et
diffus. La radiographie thoracique de face a
objectivé dans les deux cas un hémithorax
hyper clair et rétracté du coté atteint avec un
syndrome bronchique. Le scanner thoracique a
objectivé une asymétrie des 2 champs
pulmonaires associée a des dilatations de
bronches localisées et une agénésie des
arteres pulmonaires gauche dans le 1°" cas et
droite dans le 2¢me cas. Langioscanner
thoracique a permis de confirmer le diagnostic.
La scintigraphie de ventilation-perfusion a
démontré que la fonction pulmonaire est
assurée quasi-exclusivement par le poumon
controlatéral a I'atteinte artérielle pulmonaire.
La bronchoscopie souple a permis de visualiser
les anomalies malformatives de Iaxe
bronchique de chaque co6té atteint et les
aspirations bronchiques étaient négatives.
L'échographie cardiaque a la recherche d’une
malformation cardiaque pouvant avoir été
asymptomatique ou de complications de type
hypertension pulmonaire était normale ainsi
que le bilan de retentissement.

L'agénésie unilatérale de l'artere pulmonaire
est une malformation rare pouvant rester
longtemps asymptomatique notamment en
I'absence de malformation cardiaque associée.
Nous rappelons [lintérét d’'un diagnostic
précoce devant tout signe d’appel clinico-
radiologique.

INTRODUCTION

L'agénésie unilatérale de l'artere pulmonaire
est une malformation rare concernant 1% des
cardiopathies congénitales.

BUT DU TRAVAIL

Lobjectif de notre travail est de décrire les
profil cliniqgue, radiologique et fonctionnel de
I'agénésie unilatérale de I'artere pulmonaire

MATERIEL & METHODES

= Etude rétrospective portant sur 2 cas

= Service des maladies respiratoires de
I"Hopital 20 Aot 1953 de Casablanca

= Période de 5 ans allant de janvier 2020 a
janvier 2025

RESULTATS

=  Profil épidémiologique :
»  Moyenne d’age : 51 ans
>  Sexe féminin : 100 %

=  Antécédents : (Fig.1)
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Figure 1 : Antécedents
= Tableau clinique : (Fig.2)
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Figure 2 : Examen clinique
= |magerie : (Fig.3)

= Scintigraphie de ventilation-perfusion :
fonction
exclusivement par le poumon controlatéral a Pathophysiology, symptoms, diagnosis and current treatment, Archives

I'atteinte artérielle pulmonaire

= Bronchoscopie souple :

» La bronchoscopie souple a permis de
visualiser les anomalies malformatives
de I'axe bronchique de chaque c6té
atteint (Fig.4).

» Les aspirations bronchiques étaient
négatives.
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Figure 4 : Bronchoscopie souple montrant
une réduction de I'orifice de la lingula qui
est non cathéterisable

» L'échographie cardiaque a la recherche
d’une malformation cardiaque pouvant
avoir été asymptomatique ou de
complications de type hypertension
pulmonaire était normale ainsi que le bilan
de retentissement.

DISCUSSION

L'agénésie ou hypoplasie de l'artere pulmonaire est
une malformation congénitale rare qui représente
1% des cardiopathies congénitales. Sa prévalence est
de 1 sur 200 000, l'artere pulmonaire droite est la
plus touchée, elle peut étre isolée dans 40% des cas
ou associée a d’autres cardiopathies congénitales
dans 60% des cas. Sur le plan clinique, elle est
souvent asymptomatique. Elle peut se manifester par
une dyspnée, une toux seche a leffort ou étre
découverte suite a des complications. L'angioscanner
thoracique est le gold standard pour poser le
diagnostic (4) mettant en évidence l'anomalie. La
bronchoscopie souple est utile pour visualiser les
anomalies malformatives de I'axe bronchique du c6té
atteint ainsi qu’en cas de complications notamment
les infections et I’'hémoptysie. La scintigraphie de
ventilation-perfusion n’est pas nécessaire pour poser
le diagnostic, elle montre une perfusion absente ou
fortement diminuée dans le poumon atteint. Elle
permet donc d’orienter une éventuelle
thérapeutique et d’évaluer de la fonction pulmonaire

CONCLUSION

L'agénésie unilatérale de l'artere pulmonaire
est une malformation rare pouvant rester
longtemps asymptomatique notamment en
I'absence de  malformation cardiaque
associée. Nous rappelons Vlintérét d’un
diagnostic précoce devant tout signe d’appel
clinico-radiologique.
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