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RÉSUMÉ 

L’agénésie pulmonaire unilatérale est une malformation congénitale rare, 

engendrée par l’absence d’une artère pulmonaire. Nous rapportons le cas 

d'une agénésie pulmonaire unilatérale associée à une malformation 

cardiaque chez un nourrisson. Elle a été évoquée à la radiographie 

thoracique par une opacité homogène diffuse d’un hémi champ pulmonaire 

associée à l’échographie cardiaque par des communications inter auriculaire 

et inter ventriculaire ayant entrainé une détresse respiratoire. Dans notre cas, 

cette affection généralement grave a eu une issue fatale avant la 

confirmation par l’angioscanner thoracique.  
 

 
ABSTRACT 

Unilateral pulmonary agenesis is a rare congenital malformation 

characterized by the absence of the pulmonary artery. We report the case of 

a newborn with unilateral pulmonary agenesis associated with a congenital 

heart disease who presented with neonatal respiratory distress. The 

diagnosis was based on retractile opacity of a hemithorax on chest x ray 

associated to atrial and ventricular septal defects on echocardiography. The 

baby died before cardiopulmonary angioscanner. Unilateral pulmonary 

agenesis is a serious condition usually associated with complex cardiac 

malformations. 

 
 

 
 

 

INTRODUCTION 

L’agénésie pulmonaire unilatérale est définie par une 

absence complète du parenchyme pulmonaire, de sa 

vascularisation et de tout tissu en aval de la bifurcation 

trachéale [1]. Il s’agit d’une malformation congénitale 

rare, car sa prévalence dans le monde est estimée à 34 

cas pour un million de nouveaux nés dans la littérature 

[1]. En Afrique, un seul cas a été publié à Lomé en 2011. 

[8]. Cette pathologie est souvent associée à d’autres 

malformations congénitales et peut être révélée par de 

graves complications telles que la dyspnée, les infections 

respiratoires récidivantes ou l’hémoptysie [2]. Nous 

rapportons un cas d’agénésie pulmonaire unilatérale 

associée à une malformation cardiaque imagée à la 

radiographie standard et à l’échographie cardiaque et 

discutons de la problématique de sa prise en charge dans 

un pays en développement. 

OBSERVATION 

Un nourrisson de sexe masculin, âgé de 37 jours, a été 

évacué aux urgences pédiatriques du CHU Pédiatrique 

Charles De Gaulle pour dyspnée d’aggravation brutale, 

sans fièvre associée. Il était né à terme par voie basse 

avec trois consultations prénatales sans qu’aucune 

exploration ni échographie obstétricale  n’ait été réalisée. 

Aucune anomalie notable n’avait été signalée au cours de 

la grossesse. Il était né d’un couple dont le mari était 
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Figure 1: Radiographie thoracique de face chez un 

nourrisson de 37 jours. Opacité de l’hémi-champ gauche sans 

déviation du médiastin (étoile) avec hyper-expansion et 

hernie médiastinale du poumon droit (flèche), absence de 

visualisation de la bronche souche gauche (tête de flèche) et 

pincement des espaces intercostaux gauches (flèches en 

tiret). A noter une bronche souche droite continue, normale 

(double têtes de flèche). 

cultivateur et l’épouse une femme au foyer. Aucune 

notion d’antécédent familial, de consanguinité, 

d’exposition à des médicaments ou d'autres agents 

tératogènes au cours de la conception n’avait été notée. 

 

L’examen physique avait montré : 

- un nourrisson de 4.1 kg,  en mauvais état général 

avec une dyspnée à type de tachypnée, une cyanose 

palmaire et une température chiffrée à 37. 2°C; 

- une asymétrie thoracique avec un aplatissement de 

l’hémi thorax gauche associé à un défaut 

d'ampliation unilatérale, à une matité à la 

percussion, à une diminution du murmure 

vésiculaire ; 

- un souffle systolique apexo-axillaire d’intensité 2/6 

à l’auscultation cardiaque. 

Les examens biologiques montraient un taux 

d’hémoglobine à 9.7g/dl et un nombre de globules blancs 

à 12 800/mm
3
, en faveur d’un syndrome infectieux.  

 

La radiographie thoracique de face (figure 1) a mis en 

évidence : 

- une opacité homogène diffuse de l’hémi champ 

gauche, sans déviation du médiastin ; 

- une hyper-expansion avec une hernie trans-

médiastinale du poumon droit, associé à un 

pincement des espaces inter costaux gauches ;  

- un aspect normal de la trachée et de la bronche 

souche droite et une bronche souche gauche non 

visualisée. 

L’échographie thoracique et abdominale ne montrait pas 

d’épanchement pleural ni d’anomalie intraabdominale. 

L’échographie cardiaque a révélé des communications 

inter auriculaire et inter ventriculaire.  

Nous avons évoqué le diagnostic d’agénésie pulmonaire 

gauche associée à une malformation cardiaque à type de 

communication inter auriculaire et inter ventriculaire. 

L’angioscanner cardio-pulmonaire n’ pas été effectué 

immédiatement, car les moyens financiers n’étaient pas 

disponibles. 

Le traitement, essentiellement symptomatique, consistait 

en une oxygénothérapie et une antibiothérapie. Dans le 

service, l’évolution a été marquée par une aggravation 

rapide des signes respiratoires et le décès est survenu au 

troisième jour d’hospitalisation. 

DISCUSSION  

L’agénésie pulmonaire est une malformation congénitale 

rare avec une prévalence de 34 cas par million de 

nouveaux nés [3]. Son étiologie reste inconnue mais 

l’hypothèse actuelle est celle d’une implication de 

plusieurs facteurs génétiques, tératogènes et mécaniques 

[4]. Ses manifestations cliniques sont d’une grande 

diversité [3]. C’est une pathologie qui se caractérise par 

une absence complète du parenchyme, de sa 

vascularisation et de tout tissu en aval de la bifurcation 

trachéale. Le trouble porte sur le développement du 

bourgeon pulmonaire entre le 26
ème

 et le 35
ème

 jour de vie 

intra utérine. En fonction du stade du développement du 

bourgeon pulmonaire primitif, elle peut être divisée en 

trois types [5] : 

Le type I correspond à une agénésie pulmonaire 

bilatérale, incompatible avec la vie. 

Le type II correspond à une agénésie pulmonaire 

unilatérale avec trois aspects possibles: 

- soit une absence complète du poumon, de la bronche 

et des vaisseaux sanguins (agénésie).  

- soit une présence de bronche rudimentaire mais sans 

tissu pulmonaire (aplasie). 

- soit une présence de bronche rudimentaire, d'une 

quantité variable de tissu pulmonaire et d’un support 

vasculaire (hypoplasie). 

Le type III correspond à une agénésie lobaire ou à 

d’autres anomalies. 

Le type II (agénésie) correspondrait au cas de notre 

patient avec une absence complète du poumon, de la 

bronche et des vaisseaux sanguins. Sur le plan 

embryologique, le bourgeon trachéal apparait à partir des 

cellules ventrales du tube intestinal primitif vers le 28
ème

 

jour de gestation, connecté aux deux bourgeons 

pulmonaires, au même temps que le coeur bascule vers le 

côté gauche. L'agénésie pulmonaire unilatérale serait due 

à une division inégale entre les deux bourgeons 

pulmonaires, ce qui fait qu'un côté va se développer 

normalement alors que l'autre va faire complètement 

défaut [1]. 

Cette pathologie est associée dans plus de 50% des cas à 

d'autres malformations congénitales: cardiovasculaires, 

gastro-intestinales, génito-urinaires ou squelettiques [6, 

2]. Selon certains auteurs, l’agénésie serait plus souvent 
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associée à des malformations cardio-vasculaires 

lorsqu’elle se situe à gauche [7, 1]. La moitié des patients 

décèdent soit à la naissance soit durant les premières 

années de leur vie du fait de complications broncho-

pulmonaires sévères ou de malformations systémiques 

associées. Ces complications sont par ordre de fréquence 

la dyspnée (qui survient dans 40% des cas), les infections 

respirations récidivantes (37 %), l’hypertension artérielle 

pulmonaire (25 %), l’hémoptysie (20%) et l’oedème 

cardiogénique du poumon (9%) [8, 6]. La dyspnée et les 

infections respiratoires récidivantes  seraient secondaires 

à une difficulté de drainage bronchique par distorsion des 

voies aériennes favorisée par une importante hernie 

trans-médiastinale du poumon controlatéral [9]. 

Un syndrome infectieux biologique avec une 

hyperleucocytose à 12 800 GB/mm
3 

 a été noté dans 

notre observation. Cette infection serait probablement 

d’origine respiratoire, en rapport avec la malformation 

broncho-pulmonaire gauche incriminée. En outre, la 

présence associée des communications inter auriculaires, 

inter ventriculaires et d’infection respiratoire probable 

pourraient expliquer l’évolution rapidement fatale chez 

notre patient. 

Des malformations associées comme la tétralogie de 

Fallot, une arche aortique droite, une transposition des 

gros vaisseaux, un retour veineux anormal ou la 

persistance d’un canal artériel ont été également décrites 

dans la littérature [10, 8]. Toutefois, les malformations 

gastrointestinales, génitourinaires ou squelettiques n’ont 

pas été retrouvées dans notre observation.  

Le diagnostic de l’agénésie pulmonaire peut être fait en 

anténatal comme à la naissance. En l’absence de 

malformation associée,  cette affection peut rester 

asymptomatique et n’être découverte qu’à l’âge adulte, 

fortuitement, à l’occasion d'une imagerie thoracique 

réalisée pour un autre motif ou pour un bilan de santé 

[11]. Oyamada et al.  ont rapporté ainsi le cas d'un 

patient de 72 ans vivant avec une agénésie pulmonaire 

unilatérale bien tolérée [12]. 

Pour Ukkola et al., le diagnostic de l’agénésie 

pulmonaire unilatérale peut être évoqué sur une 

radiographie thoracique de face [2]. Elle montre 

habituellement un hémi thorax opaque, une distension du 

poumon controlatéral  dont une partie est souvent herniée 

de l’autre côté de la ligne médiane avec pincement des 

espaces inter costaux homolatéraux [2]. La clé du 

diagnostic est l’absence de bronche souche du côté 

atteint. 

La tomodensitométrie thoracique avec injection de 

produit de contraste est l'examen de référence pour 

établir le diagnostic de certitude notamment chez 

l’adulte, en permettant de visualiser l’agénésie de l’artère 

pulmonaire [1]. Elle n’a pu être effectuée dans notre cas 

en rapport avec sa cherté. 

La bronchoscopie peut être utile pour montrer une 

bronche rudimentaire. La scintigraphie pulmonaire de 

ventilation perfusion montre typiquement une absence 

totale de perfusion du côté de l’agénésie et une 

ventilation intacte ou diminuée [1]. 

Les traitements ne sont à envisager que chez les patients 

symptomatiques. Il s’agit d’un traitement médical avec 

vasodilatateurs en cas d’hypertension pulmonaire ou 

d’une embolisation en cas d’hémoptysie. La chirurgie 

avec pneumonectomie est envisagée en cas d’échec des 

traitements endovasculaires, ou lorsqu’il y a des 

hémoptysies ou des infections à répétition [1]. 

Cependant, cette tehncique n’est pas encore pratiquée au 

Burkina Faso. 

CONCLUSION 

L'agénésie pulmonaire unilatérale est une malformation 

congénitale rare dont le pronostic dépend non seulement 

du type de malformation, mais également des autres 

anomalies associées. Elle peut se révéler par une 

dyspnée,  des infections respiratoires récidivantes ou 

rester longtemps asymptomatique. La prise en charge 

thérapeutique non encore consensuelle, est généralement 

basée sur le traitement médical chez les patients 

symptomatiques. Ce complexe malformatif est  

d’évolution péjorative par un plateau précaire dans notre 

contexte d’exercice médical. 
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