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Abstract

        

          
Purpose: The aim of the study was to define the details of the history and clarify the cause for respiratory distress, justify the need for surgical correction and suggest a rational operative technique for patients with lung aplasia. Methods: Our experience with the management of 9 patients with lung aplasia and 1 patient with lung agenesis in the period from 1985 to 2004 is presented. All 10 patients were referred for respiratory distress. A detailed study of clinical symptoms and the data from X‐ray, computed tomography (CT), tracheobronchoscopy and digital subtraction angiography (DSA) suggested that all patients had different degrees of mediastinal shift and heart rotation, tracheal kinking and compression of the aortic arch and innominate artery or emphysema of a single lung. Two of the patients required operation. Results: We performed ipsilateral cephalad translocation of the diaphragm which resulted in complete recovery from respiratory distress and a significant improvement in tolerance of physical exercise in both patients. The good results in these patients were followed up for 8 and 2 years, respectively. Conclusions: We suggest that ipsilateral translocation of the diaphragm could be a useful alternative to unsuccessful symptomatic treatment in patients with lung aplasia.


      
        
Aplasie pulmonaire : anatomie. Histoire clinique, diagnostic et traitement chirurgical

        
Le but de cette étude est de définir les détails de l'histoire clinique et de clarifier les causes de la détresse respiratoire, de justifier la nécessité d'un traitement chirurgical et de suggérer une technique opératoire rationnelle pour les patients avec une aplasie pulmonaire. Notre expérience du management de 9 patients avec une aplasie pulmonaire et d’1 patient avec une agénésie pulmonaire de 1985 à 2004 est présentée. Tous les patients étaient transférés pour détresse respiratoire. Une étude détaillée des symptômes cliniques et des études radiologiques, du scanner, de la trachéo-bronchoscopie et de l'angiographie ont suggérées que tous ces patients avaient à des degrés variable, une déviation médiastinale, une rotation cardiaque, une coudure trachéale et une compression de l'arche aortique et de l'artère innominée et d'emphysème du poumon. Deux des patients ont nécessité une opération. Nous avons réalisé une translocation vers la tête du diaphragme, ce qui a entraîné une disparition complète de la détresse respiratoire et une amélioration significative de la tolérance à l'exercice physique des patients. Les bons résultats chez ces patients ont été suivis pendant 8 et 2 ans respectivement. Nous suggérons de la translocation ipsilatérale du diaphragme, peut-être une alternative thérapeutique au traitement des aplasies pulmonaires symptomatiques.


      
        
Aplasia pulmonar: anatomía, historia, diagnóstico y tratamiento quirúrgico

        
El objetivo de este estudio fue definir los detalles de la historia y clarificar la causa del distrés respiratorio, justificar la necesidad de la corrección quirúrgica y sugerir una técnica operatoria racional para pacientes con aplasia pulmonar. Nuestra experiencia fue de 9 pacientes con aplasia pulmonar y uno con agenesia pulmonar en el periodo entre 1985 y 2004. Estos 10 pacientes fueron enviados por distrés respiratorio. Un estudio detallado de los síntomas clínicos y los datos radiológicos de tomografía computerizada, de traqueobroncoscopia y de angiografía digital por sustracción sugirieron que todos los pacientes tenían diferentes grados de rechazo mediastínico y rotación cardíaca, angulación traqueal y compresión del arco aórtico y de la arteria innominada o enfisema de un pulmón. Dos pacientes requirieron operación. Realizamos una translocación ipsilateral hacia arriba del diafragma que permitió la recuperación completa del distrés respiratorio y una mejoría significativa de la tolerancia al esfuerzo físico en ambos casos. Los resultados en estos pacientes fueron verificados durante 8 y 2 años respectivamente. Sugerimos que la translocación diafragmática ipsilateral puede ser una alternativa útil a tratamientos sintomáticos ineficaces en pacientes con aplasia pulmonar.


      
        
Lungenaplasie: Anatomie, Beschreibung des Verlaufs, der Ursachen und Operationsindikation

        

          
Zielsetzung: Die vorliegende Arbeit dient der Beschreibung des Verlaufs, der Ursachen, der Operationsindikation und der günstigen, rationalen Operationstechnik bei Lungenaplasie. Methodik: Neun Patienten mit einer Lungenaplasie und ein Kind mit einer Lungenagenesie wurden im Zeitraum von 1985 bis 2004 behandelt. Alle 10 Patienten wurden wegen Atemstörungen eingeliefert. Die vorgenommenen Untersuchungen wie Röntgen, CT, Tracheobronchoskopie und DAS zeigten, dass bei allen Kindern eine Mediastinalverschiebung, eine Rotation des Herzens, eine Verdrängung und Kompression der Trachea durch den Aortenbogen und die Arteria innominata, sowie ein Emphysem der solitären Lunge unterschiedlichen Ausmaßes vorlagen. Zwei Patienten mussten operiert werden. Ergebnisse: Es wurde eine ipsilaterale Kranialverlagerung des Zwerchfells durchgeführt, die in beiden Fällen zu einer vollständigen Symptomfreiheit und einer signifikanten Verbesserung der körperlichen Belastbarkeit nach 2 und 8 Jahren respektive führte. Schlussfolgerung: Wir glauben, dass die ipsilaterale Verlagerung des Zwerchfells eine gute Alternative zur unzureichenden, symptomatischen Behandlung von Patienten mit Lungenaplasie darstellt.
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