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Zusammenfassung
!

Einleitung: Die unilaterale Agenesie der Pulmo-
nalarterie (unilateral absence of a pulmonary ar-
tery, UAPA) bei Erwachsenen ohne weitere kar-
diovaskuläre Anomalien ist eine sehr seltene Enti-
tät. Aufgrund des über Jahre symptomarmen Ver-
laufs bleibt die UAPA häufig unerkannt. Die häu-
figsten Symptome sind rezidivierende pulmonale
Infektionen und Hämoptysen.
Patienten und Behandlung: Im Zeitraum 2006–
2014 konnten vier erwachsene Patienten mit
einer UAPA in unserer Klinik diagnostiziert wer-
den. Die rezidivierenden Pneumonien in Kombi-
nation mit den bestehenden Bronchiektasen und
Hämoptysen führten bei drei Patienten zu einer
stationären Behandlung. Bei Persistenz der Hä-
moptysen und computertomografischer Darstel-
lung von pathologisch vergrößerten systemi-
schen Arterien (Aa. intercostales, bronchiales, dia-
phragmales) wurde in zwei Fällen eine Pneumon-
ektomie indiziert. Eine präoperative Embolisation
zur Minimierung der systemischen arteriellen
Perfusion der betroffenen Lunge konnte den
intraoperativen Blutverlust gering halten.
Diskussion: Die UAPA bei Erwachsenen kann sehr
häufig zu einer hypertrophen systemischen arte-
riellen Perfusion der betroffenen Lunge führen.
Diese in Kombination mit den begleitenden Bron-
chiektasen und rezidiverenden Hämoptysen kann
ein lebensbedrohliches klinisches Bild hervor-
rufen. Die Problematik kann durch eine interdis-
ziplinäre pneumologische, radiologische und tho-
raxchirurgische Behandlung behoben werden.

Abstract
!

Introduction: Unilateral absence of a pulmonary
artery (UAPA) in adults without any other cardio-
vascular anomalies is a very rare clinical entity.
Usually UAPA in adults remains undetected be-
cause of the symptom-free clinical course. The
most common symptoms are hemoptysis and re-
current pulmonary infections.
Patients and therapy: During 2006–2014 four
adult patients with UAPA were diagnosed and
treated in our institution. Recurrent pulmonary
infections in combination with existing bron-
chiectasis and hemoptysis led to hospital treat-
ment for three of the patients. In two cases,
because of persevering hemoptysis and patholo-
gically enlarged systemic arteries (intercostal,
bronchial, diaphragm), pneumonectomy was in-
dicated. Preoperative embolization of the enlarg-
ed arteries reduced the systemic arterial perfu-
sion of the lung and led to minimal intraoperative
blood loss.
Discussion: UAPA in the adulthood can frequently
lead to hypertrophic systemic arterial perfusion
of the lung. This abnormal systemic perfusion in
combination with the co-existing bronchiectasis
and persevering hemoptysis can cause a life-
threatening clinical scenario. A combined inter-
disciplinary treatment through pneumology, tho-
racic surgery and radiology is therefore indicated. D
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Einleitung
!

Die unilaterale Agenesie der Pulmonalarterie (unilateral absence
of pulmonary artery UAPA) ist eine sehr seltene Entität mit einer
Prävalenz von 1:200000 [1]. Die UAPA ist häufig mit anderen
kardiovaskulären Anomalien verbunden (z.B. Fallot-Tetralogie,
septale Defekte). In den meisten Fällen mit begleitenden kardia-
len Pathologien wird die UAPA in den ersten Lebensjahren diag-
nostiziert und chirurgisch behandelt. Bouros et al. zeigten, dass
die kardiovaskulären zusätzlichen Anomalien deutlich häufiger
bei linksseitiger UAPA sind [1].
Patienten ohne kardiovaskuläre Anomalien haben einen beni-
gnen klinischen Verlauf. Die Diagnose erfolgt bei der radiologi-
schen Diagnostik anderer Erkrankungen. Hauptsymptome der
Anomalie sind rezidivierende pulmonale Infektionen und Hä-
moptysen [2].

Patienten
!

Zwischen 2006 und 2014 wurden vier erwachsene Patienten
mit undiagnostizierter UAPA aufgrund unterschiedlicher pulmo-
naler Symptome in unsere Klinik eingewiesen und behandelt
(●" Tab.1 und●" Tab.2).

Patient 1 (12/2006)
Die 52-jährige Patientin wurde aufgrund der Verdachtsdiagnose
eines Thymoms im vorderen Mediastinum vorgestellt. Die ge-
naue Anamnese ergab stattgehabte pulmonale Infektionen in
der Kindheit, jedoch keine signifikante Beeinträchtigung im Er-
wachsenenalter. Computertomografisch zeigte sich zusätzlich zu
dem Thymusbefund eine rechtsseitige UAPA mit hypoplastischer
rechter Lunge und Bronchiektasen ohne Zeichen einer chroni-
schen Pneumonie oder pathologischer Arterien. Der Patientin
wurde eine offene Thymektomie empfohlen ohne zusätzliche
operative Intervention bezüglich der UAPA. Histologisch konnte
ein B3-Thymom bestätigt werden. Die Patientin befindet sich
seitdem in der jährlichen Tumornachsorge und ist pulmonal wei-
terhin asymptomatisch (●" Abb.1).

Tab. 1 Patientenkollektiv mit UAPA (Symptome, Behandlung).

Patient

ED Datum

Geschlecht

Alter

Anamnese-Symptome UAPA Lungenpathologie Therapie

path. Arterien Bronchiektasen

Fall 1
12/2006

weiblich
52 J.

keine, Zufallsbefund bei
Thymom B3

rechts nein ja keine

Fall 2
02/2013

weiblich
61 J.

rezidivierende Hämoptysen
rezidivierende Pneumonien

links nein ja Indikation zur Pleuropneu-
monektomiehypoplastische Pulmonalarterie links

normale resp. Flora im Bronchialsekret

Fall 3
06/2013

männlich
33 J.

rezidivierende Hämoptysen
rezidivierende Pneumonien

rechts ja ja Antibiotika, Embolisation,
PleuropneumonektomiePrevotella melaninogenica im Bronchial-

sekret

Fall 4
08/2014

weiblich
55 J.

Pneumonie
Kachexie

rechts nein nein flexible Bronchoskopie,
EBUS, kombinierte Radio-
chemoth.

Adeno-Ca rechts zentral mit N2
maligne Zellen im Bronchialsekret

Tab. 2 Patientenkollektiv mit UAPA (Lungenfunktion, BGA).

Patient

ED Datum

FEV1 FVCex KCO TLCO PO2 PCO2 PH HCO3

Fall 1
12/2006

54% (1,5 L) 64% (2,1 L) 84% 78% 77,1mmHg 42,8mmHg 7,371 25mmol/L

Fall 2
02/2013

39% (0,95 L) 51% (1,46 L) 103% 82% 76mmHg 30,6mmHg 7,356 23mmol/L

Fall 3
06/2013

75% (3,01 L) 78% (3,74 L) 101% 72% 93,6mmHg 36,2mmHg 7,419 24mmol/L

Fall 4
08/2014

36% (1,06 L) 36% (1,24 L) 58% 70% 69,6mmHg 35,3mmHg 7,482 30,7mmol/L

Abb.1 Patient 1/CT Thorax: komplette Agenesie der rechten Pulmonal-
arterie.

Koryllos A et al. Unilaterale Agenesie der Pulmonalarterie… Pneumologie 2015; 69: 93–98

Originalarbeit94

D
ie

se
s 

D
ok

um
en

t w
ur

de
 z

um
 p

er
sö

nl
ic

he
n 

G
eb

ra
uc

h 
he

ru
nt

er
ge

la
de

n.
 V

er
vi

el
fä

lti
gu

ng
 n

ur
 m

it 
Z

us
tim

m
un

g 
de

s 
V

er
la

ge
s.



Patient 2 (02/2013)
Die 61-jährigen Patientin wurde mit Hämoptysen im Rahmen
von rezidivierenden pulmonalen Infekten eingewiesen. An-
amnestisch litt die Patientin unter rezidivierenden Pneumonien
mit gelegentlichen Hämoptysen. Die computertomografische
Kontrolle konnte eine hypoplastische linke Pulmonalarterie mit
begleitenden Bronchiektasen im Oberlappen darstellen. Eine
durch flexible Bronchoskopie gewonnene Bronchiallavage zeigte
eine normale mikrobiologische Flora. Aufgrund der hypoplasti-
schen linken Pulmonalarterie mit noch darstellbarem linken
Hauptstamm wurde eine quantitative Lungenperfusionsszinti-
grafie durchgeführt, welche einen kompletten Perfusionsausfall
der linken Lunge bestätigte (●" Abb.2,3,4). Aufgrund der rezidi-
vierenden Hämoptysen und Pneumonien wurde die Indikation
für eine operative Behandlung im Sinne einer linksseitigen Pneu-
monektomie gestellt. Die Patientin hat die Operation jedoch
abgelehnt und ist weiterhin in pneumologischer Betreuung. Im
weiteren Verlauf berichtete der behandelnde Pneumologe
weiterhin rezidivierende pulmonale Infekte (2–3 × jährlich) mit
gelegentlichen Hämoptysen.

Patient 3 (06/2013)
Der 33-jährige Patient wurde aufgrund starker Hämoptysen not-
fallmäßig eingewiesen. Eigenanamnestisch war bis zum Tag der
Einweisung keine pulmonale Pathologie bekannt. Die computer-
tomografische Untersuchung bestätigte eine rechtsseitige UAPA
mit ausgeprägten Bronchiektasen der gesamten rechten Lunge.
Die Bronchial- und Interkostalarterien (Rippenusuren) rechts
waren stark hypertrophiert und korkenzieherartig verändert
(●" Abb.5,6,7). In der Bronchiallavage konnte mikrobiologisch
eine Besiedlung von Prevotella melaninogenica nachgewiesen
werden. Die vorerwähnten anaeroben Bakterien besiedeln am
häufigsten den oralen Raum (i.d.R. bei Kindern) aber sind auch
bei rezidivierenden pulmonalen Infekten oder Lungenabszessen
und Empyemen dokumentiert worden. Der Nachweis von Prevo-
tella melaninogenica entspricht eventuell dem chronischen, seit
der Kindheit bestehenden, entzündlichen Prozess im Bereich der
betroffenen Lunge [3,4]. Es erfolgte eine antibiogrammgerechte
antibiotische intravenöse Behandlung. Aufgrund der pathologi-
schen systemischen Perfusion der Lunge und der Hämoptysen
bei Bronchiektasen wurde die Indikation zur Pneumonektomie
gestellt. Zur Vorbereitung der Operation erfolgte eine Embolisa-
tion der pathologischen Interkostal- und Bronchialarterien
(●" Abb.8,9). Intraoperativ bestätigte sich eine starke systemi-
sche arterielle Perfusion der rechten Lunge über die Bronchial-
arterien sowie bei breiten pleuralen Adhäsionen auch über die
Interkostalarterien. Der Patient konnte am achten postoperativen
Tag nach extrapleuraler Pneumonektomie beschwerdefrei ent-
lassen werden.

Abb.3 Patient 2/CT-Thorax: Bronchiektasen des linken Oberlappens,
reduzierte Gefäßzeichnung links.

Abb.4 Patient 2/Lungenperfusionsszintigrafie: kompletter Perfusions-
ausfall der linken Lunge.

Abb.2 Patient 2/CT-Thorax: hypoplastische Pulmonalarterie links.
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Abb.5 Patient 3/CT-Thorax: rechtsseitige UAPA mit pathologisch vergrö-
ßerten Interkostalarterien (roter Pfeil).

Abb.6 Patient 3/CT-Thorax: pathologische Bronchialarterien prävertebral
verlaufend (roter Pfeil).

Abb.7 Patient 3/CT-Thorax: Bronchiektasen der Lunge bei re. UAPA

Abb.8 Patient 3/Angiografie vor Embolisation: angiografische Darstel-
lung einer hypertrophen A. thoracica lateralis (roter Pfeil) mit konsequen-
ter systemischer Perfusion der Lunge (blaue Pfeile).

Abb.9 Patient 3/Angiografie vor Embolisation: angiografische Darstel-
lung über die A. suprarenalis (roter Pfeil) der pathologisch vergrößerten
A. diafragmatica inferior (blauer Pfeil) sowie des vorhandenen venösen
Abflusses des rechten Unterlappens (grüne Pfeile).
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Patient 4 (08/2014)
Eine 55-jährige Patientin wurde aufgrund eines fieberhaften pul-
monalen Infektes und eines Gewichtsverlustes eingewiesen. Bei
der klinischen Untersuchung wurden Trommelschlegelfinger
dokumentiert. Eigenanamnestisch berichtete die Patientin einen
fortgesetzten Nikotinkonsum (ca. 50 py) sowie einen Gewichts-
verlust von ca. 10kg in den letzten zwölf Monaten. Die Trommel-
schlegelfinger bestünden seit der Kindheit. Laut Patientenaus-
sagewaren vorherige radiologische Kontrollen des Thorax unauf-
fällig und rezidivierende Pneumonien wurden verneint. Auf-
grund der erhöhten Entzündungsparameter und einer fast kom-
pletten Verschattung der rechten Lunge im konventionellen Rö-
Thorax-Bild erfolgte eine Computertomografie. Dabei konnten
eine rechtsseitige UAPA ohne pathologische systemische Vasku-
larisation mit ausgedehnten pneumonischen Infiltraten in allen
drei Lappen und vergrößerte ipsilaterale mediastinale Lymph-
knoten dargestellt werden. Die bronchoskopisch asservierte
Bronchiallavage konnte mikrobiologisch keine Befunde nachwei-
sen. Es fanden sich zytologisch jedoch Zellen eines nicht kleinzel-
ligen Lungenkarzinoms. Daraufhin erfolgte eine erneute Bron-
choskopie mit endobronchialem Ultraschall und transbronchia-
ler Nadelaspiration (EBUS-TBNA). Hierbei wurden mediastinale
Lymphknotenmetastasen eines TTF-1-positiven Adeno-Karzi-
noms in den Regionen Nr. 2 rechts, 4 rechts und 7 histologisch
und zytologisch bestätigt. Nach dem Abschluss des Tumorsta-
gings wurde bei einer Tumorformel cT3 cN2 cM0 eine neoadju-
vante kombinierte Radiochemotherapie mit sekundärer Resek-
tion (Pneumonektomie) geplant (●" Abb.10). Imweiteren Verlauf
zeigte sich jedoch eine weitere Fernmetastasierung unter syste-
mischer chemotherapeutischer Behandlung, sodass die Patientin
weiterhin palliativ aufgrund der progredienten Tumorerkran-
kung betreut wurde. Eine therapierelevantemolekularpathologi-
sche Mutation oder Translokation konnte nicht nachgewiesen
werden.

Diskussion
!

Am häufigsten ist die UAPA mit der Fallot-Tetralogie verbunden.
Man geht davon aus, dass es während der Embryonalentwick-
lung zu einer Agenesie der Pulmonalarterie kommt. In der Folge
können die systemischen Kollateralgefäße persistieren [5,6]. Da-
bei handelt es sich um primitive Gefäße, welche die Aorta oder
die A. brachiocephalica mit den Lungenparenchymgefäßen ver-
binden [7,8]. Postnatal können diese Gefäße extrem ungewöhn-
liche Verläufe haben und eventuell in die Segmentalarterien der
Lunge einmünden. Bei Patienten ohne weitere kardiovaskuläre
Pathologien und isolierter UAPA erfolgt der Prozess des Flussab-
bruchs in der Pulmonalarterie am Ende der Gestation oder sogar
nach der Geburt [7,9]. Dadurch kann es zu einer pathologischen
Vergrößerung der schon vorhandenen systemischen Gefäße
(Bronchial-, Interkostal-, Zwerchfellarterien) kommen.
Die UAPA ohne kardiovaskuläre Ko-Morbidität hat in der Regel
einen symptomarmen Verlauf, sodass sie bei Erwachsenen häufig
unerkannt bleibt. Die Symptome sind am häufigsten Folge rezidi-
vierender pulmonaler Infektionen [1]. Aufgrund dieser unspezifi-
schen Symptomatik dauert es oft lange bis zur Diagnosestellung.
Zwei von den vier Patienten in unserer Fallserie wurden auf-
grund einer pulmonalen Infektion eingewiesen.

Die rezidivierenden Infektionen sind wahrscheinlich eine Folge
der begleitenden Bronchiektasen. Drei von vier Patienten unseres
Kollektivs hatten radiologisch eindeutige Bronchiektasen. In der
Literatur werden die alveoläre Hypokapnie in Kombination mit
der reduzierten Anzahl von zielgerichteten inflammatorischen
Zellen als mögliche Ursachen der pulmonalen Infektionen bei
der UAPA diskutiert. Die alveoläre Hypokapnie führt zur Bron-
chokonstriktion. Dies in Kombination mit der reduzierten muko-
ziliären Clearance der betroffenen Lunge und der reduzierten An-
zahl von gelieferten inflammatorischen Zellen (wegen der feh-
lenden Perfusion) könnte als mögliche Ursache für die erhöhte
Rate an pulmonalen Infektionen betrachtet werden [10].
Hämoptysen bei UAPAwerden in bis zu 20% der Fälle in der Lite-
ratur berichtet [5]. Bei zwei von vier unserer Patienten traten
Hämoptysen bereits in der Anamnese auf oder die Patienten
wurden aufgrund akuter Hämoptysen eingewiesen. Die Haupt-
ursache ist die exzessive Durchblutung der betroffenen Lunge
durch die systemischen arteriellen Kollateralgefäße. Die Gefäße
stammen aus den Interkostal- oder Bronchialarterien sowie aus
den subdiaphragmalen- oder subclavialen Ästen [11]. Die Inter-
kostalarterien erreichen die Lunge über ausgeprägte pleurale
Verwachsungen.
In unserem Kollektiv wurde eine asymptomatische UAPA-Patien-
tin mit einem B3-Thymom sowie eine symptomatische Patientin
mit einem pulmonalen Adeno-Ca der betroffenen UAPA-Lunge
beschrieben. Wir haben keine weiteren Literaturangaben bezüg-
lich ähnlicher UAPA-Fälle mit begleitenden Tumor-Entitäten bei
unserer Recherche gefunden. In allen vier Fällen konnten keine
weiteren kardiovaskulären Anomalien diagnostiziert werden.
Harkel et al. beschreiben eine pulmonale arterielle Hypertonie als
mögliche Begleiterkrankung der UAPA [5]. Im Fall einer relevan-
ten pulmonalen Hypertonie und noch darstellbarem hypoplasti-
schem hilärem Ast der Pulmonalarterie soll die Möglichkeit einer
Revaskularisation überprüft werden. Zwei Revaskularisations-
Fälle werden beschrieben in der Literatur, allerdings bei einem
3 Monate und 21 Monate alten Kind mit schwerer pulmonaler
arterieller Hypertonie [5]. Dagegen existieren keine entspre-
chenden Fallberichte bei Erwachsenen.

Abb.10 Patient 4/CT-Thorax: rechtsseitige UAPA mit diffuser Infiltration
durch ein pulmonales Adeno-Ca.
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Therapie
!

Die hypertrophe systemische arterielle Perfusion der Lunge
manifestiert sich klinisch durch Hämoptysen. In Kombination
mit den Bronchiektasen entsteht so ein lebensbedrohliches
Krankheitsbild. Eine Embolisation hat nur einen vorübergehen-
den Effekt auf die Drosselung der Perfusion. Aus diesem Grund
ist bei diesen Fällen eine Resektion der erkrankten Lunge indi-
ziert. Um eine massive Blutung während der OP zu verhindern,
ist eine präoperative Embolisation der subdiaphragmalen, thora-
kalen und bronchialen Zuflüsse sinnvoll [12].
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