DER INTERESSANTE FALL

Linksseitige Lungenagenesie

in Kombination mit
linkspersistenter oberer Hohlvene
und Cor triatriatum sinister

bei einem 77-jdhrigen Mann

Zusammenfassung: Es wird der Fall eines 77-jdhrigen Mannes
berichtet, welcher im Endstadium seines kongenitalen Krank-
heitsbildes Aufnahme in unserem Krankenhaus fand. Nachdem
im Rahmen einer rechtsseitigen Pneumonie die Respiratorthe-
rapie notwendig wurde, verstarb der Patient im weiteren Ver-
lauf an einem chronischen Rechtsherzversagen.

Agenesia of the left lung in combination with a persisi-
tent left superior vena cava and a cor triatriatum sinister
in a 77 year olf man: We report the case of a 77 year old man,
who was hospitalized in the final stadium of his congenital dis-
ease. Following a pneumonia in the right lung the respirator
therapy was needed. Later the patient died by a chronic right
heart failure.

Falldarstellung

Die Ubernahme des bereits intubierten und beatmeten
Patienten erfolgte aus einem Nachbarkrankenhaus zur Fort-
fiihrung der Respirationstherapie. Dort hatte sich der 77-
jdhrige Mann wegen einer infektexazerbierten chronisch -
obstruktiven Bronchitis und Lungenemphysem in stationdrer
Behandlung befunden und im Verlauf eine CO,-Narkose
entwickelt. Das ,Fehlen einer Lunge* sei bekannt gewesen. Bis
auf rezidivierende bronchopulmonale Infekte in den letzten
Jahren und eines stattgehabten linkshirnigen Insult waren
keine Grunderkrankungen bekannt.

Befunde

77-jahriger intubierter und sedierter Patient in reduziertem
Allgemein- und Erndhrungszustand. Fehlendes Atemgerdausch
tiber der linken Lunge, pneumonische Rasselgerdusche rechts
basal. Cor nicht sicher auskultierbar. Herzfrequenz 130/min,
Blutdruck: 50/30 mmHg, Abdomen und Extremititen unauf-
fallig.
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Abb.1 12-Kanal-EKC.

Laborchemie

Blutgasanalyse (FiO, = 0,5): pH: 7,44

pCO,: 46,0 mmHg

pO,: 89,1 mmHg

0,SAT: 96,7 %

Leukozyten: 11.900/ul, Himoglobin: 15,2 g/dI,
Hamatokrit: 48,7 %, MCV: 109 fl

GOT: 600 U/, GPT: 849 U/l, Harnstoff: 95 mg/dl
Kreatinin: 1,35 mg/dI Lactat: 6,8 mmol/l

EKG (Abb.1)

Rechtslagetyp, Sinusrhythmus, Rechtsschenkelblock in den

linkspracordialen Ableitungen.
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Abb. 2 CT-Thorax mit linksseitiger Lungenaplasie (in dankenswerter
Weise (iberlassen von Dr. med. B. Kornmeier, Radiologische Abteilung
des St. Marien Hospitals Borken GmbH)
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Abb. 3 TEE-transésophageal: linkspersistente obere Hohlvene
(LA = linkes Atrium, AO = Aorta ascendens).

Abb. 4 TEE-transo6sophageal: 2-Kammer-Blick mit geteiltem linken
Atrium (LA = linkes Atrium, LV = linker Ventrikel MV = Mitralklappe).
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Abdomen-Sonographie

Steatosis hepatis und Stauungsleber, Aortenatheromatose,
Prostatahypertrophie

Réntgen-Thorax

Fehlen der linken Lunge mit Verziehung des Mediastinums
nach links, Uberblihung der rechten Lunge, Pneumonie rechts
basal

CT-Thorax (Abb. 2)

Lungenagenesie links mit kompensatorischer Uberblihung
der rechten Lunge sowie Rotation des Herz-/GefdRBbandes in
die linke Thoraxhdlfte.

Trans6sophageale Echokardiographie (Abb. 3 u. 4)

Linksventrikuldre konzentrische Hypertrophie bei ungestorter
linksventrikuldrer Funktion. Ejektionsfraktion nach Teichholz
68%. Rechtsventrikuldre konzentrische Hypertrophie und
Dilatation. Geringe Trikuspidalklappeninsuffizienz. Cor tria-
triatum sinister bei volligem Fehlen der linksseitigen Vv.
pulmonales. Fehlender linksseitiger Pulmonalarterienstamm.
Linkspersistente obere Hohlvene.

Diagnose

Linksseitige Lungenaplasie in Kombination mit linkspersi-
stenter oberer Hohlvene und Cor triatriatum sinister. (Aktuell:
Respiratorische Insuffizienz und dekompensiertes Cor pulmo-
nale chronicum mit ausgeprdgter Stauungsleber bei rechts-
seitiger Pneumonie und o.a. Grundkrankheit.)

Verlauf

Ursdchlich fiir die respiratorische Insuffizienz mit initial
septisch bedingtem Kreislaufversagen war eine pneumoni-
sche Mischinfektion mit Proteus mirabilis, Pseudomonas
aeroginosa und diphteroiden Stibchen. Nach kreislaufunter-
stiitzenden BasismaRnahmen wie Volumensubstitution und
niedrig dosierter Katecholamingabe lief§ sich das anfdngliche
Schockbild gut beherrschen. Eine gezielte antibiotische Thera-
pie nach Antibiogramm erbrachte zwar eine rasche Verbesse-
rung des Lokalbefundes, im weiteren Verlauf war der Patient
jedoch nicht mehr vom Respirator zu entwéhnen und ver-
starb nach 3-wochiger Intensivtherapie an dem prdexistenten
und jetzt dekompensierten Cor pulmonale chronicum.

Diskussion

Von der Hypoplasie der Lunge bis zur Agenesie oder Aplasie

eines Lungenfliigels und bis zum vdlligen Fehlen der gesam-

ten Lungenanlage gibt es alle Uberginge. Derartige Miss-

bildungen teilt Schneider [1] folgendermafien ein:

a) einseitiges ganzliches Fehlen von Lunge und Bronchus

b) Fehlen einer Lungenhdlfte und kurzer blinder Verlauf des
zugehdrigen Bronchus

c) Stammbronchus ausgebildet, Lunge als haselnuss- bis
faustgroRes, ungelapptes, fleischiges Gebilde im Mediasti-
num gelegen
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d) geringere Grade der Hypoplasie mit Lungenrudiment im
Pleuraraum
e) partielle Agenesie einer Lungenhilfte.

Die unter a) und b) genannten Fehlbildungen kommen sehr
selten vor [2,3], etwas hdufiger die {ibrigen [4]. Bei der
Lungenagenesie werden oft, aber keineswegs immer Begleit-
missbildungen beobachtet: Luftrohrenanomalien, Zwerchfell-
defekt, Darmmissbildungen, Fehlen einer Niere, Gesichtsmiss-
bildungen, Aurikularanhdnge, angeborene Herzfehler und
mehr. Zumeist handelt es sich um linksseitige Begleitmiss-
bildungen [4-6]. Ein familidr gehduftes Auftreten wird be-
schrieben, diesbeziiglich ist die Familienanamnese hier je-
doch unergiebig.

Bei unseren Patienten fand sich die Kombination mit einer
linkspersistenten oberen Hohlvene und einem Cor triatriatum
sinister. Obwohl das gemeinsame Auftreten einer linkspersis-
tenten oberen Hohlvene mit einem Cor triatriatum sinister
vereinzelt berichtet wird [7,8], fand sich trotz intensivem
Literaturstudium kein vergleichbarer dokumentierter Fall mit
koexistentem Auftreten einer linksseitigen Lungenagenesie.

Sehr anschaulich sind die erhobenen Befunde des EKG mit
rechtsschenkelblockartigen Verdnderungen in den linksprd-
kordialen Ableitungen durch Rotation des Herz-GefdRbandes.
Die transdsophageale Echokardiographie [9] beweist neben
dem Befund des Cor triatriatum sinister die komplette
Agenesie des linkspulmonalen Gefd8stammes im Rahmen der
einseitigen Lungenagenesie.

Eine linkspersistente Vena cava superior mit Einmiindung in
den Koronarvenensinus (wie in unserem Fall), bereitet in den
wenigsten Fillen hamodynamische Probleme. Anders gelagert
ist die Situation bei Insertion in den linken Vorhof mit Rechts-
links-Shunt und hieraus resultierenden zusatzlichen Verande-
rungen in der Himodynamik und Oxygenation [7].

Die hdmodynamische Bedeutung des Cor triatriatum sinister
und hieraus sich ergebende z.T. operative Korrekturnotwen-
digkeit ist wesentlich von dem Ausmafl des Durchtrittes
durch die sehr variabel perforierten trennenden Membranen
abhdngig. Es werden Fille ohne begleitende Obstruktion aber
auch mit resultierender pulmonaler Hypertonie berichtet
[10]. In fast allen Berichten stellt diese Fehlbildung jedoch ein
arrhythmogenes Substrat vor allem auf Vorhofebene dar. Auch
eine Rolle als Emboliequelle fiir rezidierende zerebrale und
periphere Embolien (oder auch Lungenembolien beim Cor
triatriatum dexter) wird diskutiert.

Eindrucksvoll ist in diesem Zusammenhang auch, dass diese
komplexe kongenitale Herz-Lungenfehlbildung nicht mit der
Einschrankung der normalen Lebenserwartung einhergehen
muss. Bis auf den Beschwerdekomplex im Rahmen des
Empyhsems der rechten Lunge und des damit verbundenen
Cor pulmonale chronicum sowie des stattgehabten links-
hirnigen Insultes (wohl kardioembolisch i.R. des Cor triatria-
tum sinister [10]) in den letzten Jahren konnte der 77 Jahre alt
gewordene Patient auf ein vergleichsweise beschwerdearmes
Leben zuriickblicken.
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