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1. Resumo

A Atrésia das Choanas (AC) ¢ uma patologia congénita, de etiologia
desconhecida, na qual ocorre uma alteragdo do desenvolvimento embriondrio com
consequente obstrucdo ao nivel dos orificios posteriores das fossas nasais. Nao obstante
da sua raridade, ¢ a causa anatdmica congénita mais frequente de obstru¢do nasal na

crianga.

O diagnodstico ¢ geralmente clinico, dominado por sinais de dificuldade
respiratdria, apneia em repouso, cianose ciclica e paradoxal, sendo confirmado por
nasofibroscopia e métodos de imagem, nomeadamente pela tomografia computorizada

(TC).

A Atrésia das Choanas Bilateral (ACB) ¢ uma entidade mal tolerada que se pode
apresentar como uma verdadeira emergéncia com necessidade de tratamento cirdrgico.
As técnicas tém evoluido ao longo das tltimas décadas até a abordagem atualmente mais
consensual, a via endoscopica transnasal. A abordagem cirtirgica desta patologia exige

frequentemente reintervencdes e estd associada a potenciais complicagdes.

O uso de stents e/ou mitomicina C continua a ser uma controvérsia no tratamento

da AC.

Palavras Chave: Atrésia das Choanas; Malformagdo Congénita; Fossas Nasais;

Nasofibroscopia.



1. Abstract

Choanal Atresia (AC) is a congenital disorder of unknown etiology, in which
occurs a change of embryonic development that will result in obstruction at the level of
the rear holes of the nostrils. Despite its rarity, it is the most frequent congenital

anatomical cause of nasal obstruction in the child.

The diagnosis is usually clinical, including signs of respiratory distress, apnea at
rest, cyclical and paradoxical cyanosis, being confirmed by nasofibroscopy and imaging

methods, particularly the computed tomography (TC).

Bilateral Choana Atresia (ACB) is poorly tolerated and it can present as a real
emergency in need of surgical treatment. Techniques evolved over the past decades to the
currently preferred approach, via transnasal endoscopic. The surgical treatment of this

pathology often requires reinterventions and it is associated with potential complications.

The use of stents and/or mitomycin-C remains controversial in the treatment of

AC.

Keywords: Choanal Atresia; Congenital Malformation; Nasal Pits; Nasofibroscopy.
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2. Consideracoes Teoricas

A AC ¢ uma obstrugdo congénita, de etiologia desconhecida, caracterizada por
uma altera¢ao no desenvolvimento embriondrio que resulta numa falta de permeabilidade
uni ou bilateral dos orificios nasais posteriores, interrompendo a comunicagdo da

cavidade nasal posterior com a nasofaringe!-2.

Em termos epidemiologicos trata-se de uma patologia rara, com uma incidéncia
estimada de 1 para cada 5000 a 8000 nados vivos. E duas vezes mais prevalente em

mulheres?3

e mais comum a unilateralidade do que a bilateralidade, representando a
primeira cerca de 60 a 70% dos casos. Em caso de unilateralidade ¢ mais frequente a
direita, num racio de 2:1%. A ocorréncia em gémeos monozigdticos € em alguns casos

familiares sugerem a existéncia de um possivel padrdo hereditério’.

No passado, a maioria das AC (90%) eram descritas como 6sseas, enquanto que
as restantes (10%) eram de natureza membranosa’. A literatura recente refere um terceiro
tipo, misto ou 6sseo-membranoso, muito mais comum (ocorrendo em 69% dos casos),

ficando o tipo 6sseo com 31% e o tipo membranoso puro a ocorrer muito raramente®.

2.1. Sindromes Genéticos Associadas

Pode existir associagdo com outras anomalias genéticas em até¢ 50% dos doentes.
A associagdo mais frequente ¢ com o sindrome de CHARGE (em cerca de 7-29% dos
casos reportados?). Este consiste numa doenga autossomica dominante, com uma
prevaléncia de 1 para cada 10 000 nados vivos, em que sdo reconhecidos em 2/3 dos casos
mutagdes no gene CHD7 (chromodomain helicase DNA binding protein 7) . Deriva de
um processo disblastogenético e neurodegenerativo, resultando num desenvolvimento
anormal da crista neural. E um distirbio multifacetado caracterizado pela combinagio de
pelo menos quatro das seguintes anormalidades: Coloboma of the eye — coloboma; Heart
defects — alteracdes cardiacas; Atresia/stenosis — AC; growth and mental Retardation —
atraso de desenvolvimento e crescimento; Genital and/or urinary abnormalities —
hipoplasia génito-urinaria; e, Ear abnormalities and deafness — alteragdes otoldgicas

associadas a surdez®. Por este motivo, os recém-nascidos com AC deverdo ter uma



avaliacdo adequada das anomalias associadas que possam afetar o sucesso e a seguranca
da abordagem cirurgica, o que geralmente envolve uma avaliacdo cardiovascular e a

realiza¢do de um ecocardiograma’.

Da mesma forma, pode surgir a associagdo com o sindrome de Treacher-Collins,
mas numa prevaléncia menor. E uma doenga autossémica dominante com a incidéncia
estimada de 1 para cada 50 000 nados vivos e caracterizada por mutacdes no gene TCOF']
e, em menor numero, nos genes POLRID e POLRIC, responsaveis pelos fendtipos
restantes. Trata-se de uma disostose mandibulo-facial, definida pela hipoplasia dos ossos
faciais, deformidades do pavilhdo auricular, fendas palpebrais anti-mongoloides,

coloboma das palpebras inferiores e fenda do palato!®.

A forma unilateral verifica-se nos casos leves com apresentagdes isoladas e por
sua vez a bilateralidade estara associada a malformagdes mais extensas como as duas
supracitadas ou a outras sindromes de craniossinostose menos frequentes (i.e., sindrome
de Crouzon, de Apert, de Pfeiffer, de Down, a hipoplasia ou assimetria facial, a fenda do

palato, a microencefalia, 0 meningocelo ou meningoencefalocelo, entre outras)®.

A ocorréncia de AC de forma adquirida é muito rara. As causas habitualmente
subjacentes sdo as seguintes: radioterapia por carcinoma nasofaringeo; tuberculose ou
sifilis da rinofaringe; pos-trauma rinofaringeo, como por exemplo apds adenoidectomia;

ou, eventualmente, permanece com etiologia desconhecida (idiopatica)>.

2.2. Anatomia das Choanas

As fossas nasais abrem-se posteriormente através de um orificio distinto para cada
uma delas. Estes orificios, designados de choanas ou coanas, sdo retangulares, alongados
de cima para baixo e de trads para a frente. S3o limitadas: internamente, pelo bordo
posterior do vomer, que separa as duas choanas; por fora, pela asa interna da apodfise
pterigoideia; em cima, pelo corpo do esfendide e pelo bordo posterior das asas do vomer;
em baixo, pelo bordo posterior da 1amina horizontal do palatino. Na extremidade inferior

do septo vomeriano, pode ver-se a espinha nasal posterior!!.
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Figura 1 — Anatomia da face posterior das fossas nasais
Adaptado de: Gray's Anatomy for Student. Elsevier, 2¢ed., 2009

3. Perspetiva Historica

A primeira descri¢do da AC surge em 1755 por Johann George Roederer’. O
registo, de forma mais extensa, foi elaborado pela primeira vez em 1829, por Adolf
Wilhelm Otto (1786-1845), de Breslau, no seu livro “Lehrbuch der pathologischen
Anatomie des Menschen und der Thiere”. No contexto da descri¢ao dos ossos palatinos,
Otto apenas diz no capitulo 131: “Bei angeborener Verschliessung der hintern
Nasenoeffnungen sind die Gaumenbeine sehr missgestaltet”, que significa “No
encerramento congénito da choana, os ossos palatinos estio muito deformados”'?. Em
1841, no capitulo 101 do seu livro "Monstrorum sexcentorum descriptio anatomica", Otto
descreve a AC unilateral num cadaver do sexo masculino nascido prematuro tardio: ”(...)
no lado direito, havia um pequena cavidade nasal curta e plana, contendo um corneto e
terminando anteriormente numa narina muito pequena. A sua parte posterior estava
encerrada e faltava uma choana. No lado esquerdo, ndo foi encontrada cavidade nasal, em

vez disso, havia uma certa “massa de cartilagem” (...)"3.

Em 1854, Carl Emmert (1813-1903), em Berna, foi o primeiro a descrever a
primeira forma de abordagem cirurgica através de puncdo transnasal cega do palato,
usando um trocater curvo para estabelecer uma via aérea adequada num recém-nascido.
Assim, operou com sucesso um rapaz de 7 anos com uma ACB 6ssea, com queixas de

ataques paroxisticos de dispneia durante o sono e anosmia desde o nascimento. Conclui



que a anatomia do nariz era normal, mas as choanas estavam completamente encerradas.
Assim, usando cloroférmio, Emmert perfurou a obstrucao bilateralmente com um trocater
curvo. Apos a retirada dos trocateres, fixou tubos metalicos curvos na frente do septo.
Apo6s 6 semanas, substituiu esses tubos por uns de maior calibre, deixando-os por mais 3
meses. Os ultimos tubos foram removidos meio ano depois. Embora as aberturas fossem
pequenas, a crianga conseguiu dormir sem interrupc¢des do ciclo de sono e recuperou o

olfato'.

Em 1859, em Tuebingen, Hubert von Luschka (1820-1875) observou uma crianga
do sexo feminino com multiplas anomalias, que morreu logo apds o seu nascimento.
Possuia uma ACB cujos detalhes anatomicos sdo cuidadosamente descritos. Os 0ssos
nasais, a lamina perpendicular do etmodide, a cartilagem septal e a regido pré-maxilar
estavam ausentes. Algumas malformacdes do cérebro foram encontradas. Também
apresentava cardiopatia ventricular, hérnia diafragmatica esquerda e utero e vagina
bifidos. Esta foi a primeira descri¢do da confluéncia de anomalias que acompanha a AC
e representa exatamente o aquilo que mais tarde recebeu a designacdo de sindrome de

CHARGEDY,

Em 1872, na Filadélfia, Jacob da Silva Solis-Cohen (1838-1927) descreveu a
primeira operagao via transnasal bem sucedida numa crianca por ACB. Esta apresentava
dificuldades alimentares e respiratorias, com frequentes episddios paroxisticos de
dificuldade respiratoria. Foi realizada uma perfuragdo na faringe com um utensilio corto-
perfurante rudimentar e uma sonda de aco. Desta forma, assegurou-se a paténcia da via

aérea € a nutri¢do da crianga'.

Em 1881, R.T. Ronaldson documentou o primeiro caso britdnico de ACB num
recém-nascido de termo. Este relatorio ¢ um exemplo ilustre do estabelecimento de etapas
na marcha diagnostica. Primeiro, foi excluido obstru¢do da via aérea ao nivel da
orofaringe e laringe. Por conseguinte, foi examinado as narinas, quando se descobriu uma
substancia de “aparéncia translicida” e consisténcia semelhante a “cola”, e que, ao ser
manipulada, podia ser retirada em massa. Apds a limpeza das fossas nasais, descreveu
que através do sopro de ar através das narinas do recém-nascido compreendeu que era
sugestivo de se tratar de uma cavidade fechada. Assim, de forma repetida, foi tentado
passar uma sonda curva ao longo dos orificios nasais posteriores. Nao foi bem sucedido,
e chegou a conclusdo de que havia uma obstru¢do orgéanica entre a comunicagdo da

cavidade nasal posterior e a nasofaringe!”.



No final do século XIX, a AC era uma entidade bem reconhecida. Visto que, em
Basileia, A. Schwendt, em 1889, publicou a sua tese com uma revisdo de 25 casos!8, e,
em 1899, Heinrich Haag (1871-1954), de Berna, recolheu um total de 44 casos clinicos
tipicos de AC. Todos estes foram intervencionados por abordagem transnasal com uma
variedade de instrumentos, incluindo trocateres, instrumentos galvanocausticos, brocas

manuais € curetas.

A partir de 1882, a cirurgia septal submucosa foi introduzida por Ephraim Fletcher
Ingals, em Chicago; por Arthur Hartmann, em Berlim; e, por Ferdinand Petersen, em
Kiel'. No inicio século XX, esta técnica foi aperfeigoada e difundida em todo o mundo.
Foi esta técnica que deu inicio a concecao do uso abordagem por via transseptal para abrir

a placa atrésica®.

Em 1909, em Rostock, A. Brunk publicou dois trabalhos de relevo. No primeiro,
foi discutido o significado da hipoplasia esquelética facial no lado da atrésia nos casos de
AC unilateral, onde geralmente é encontrado um palato mais alto e assimétrico?'. No
segundo artigo, foi descrito os detalhes da abordagem por via transpalatina para remover
uma placa Ossea atrética espessa numa mulher de 20 anos. Infelizmente, a abertura foi
encerrada por tecido de granulagdo e comegou a ser compreendido a possibilidade

faléncia terapéutica por reestenose?2.

Em suma, pelos anos vinte, era ja conhecida a maioria das caracteristicas clinicas

da AC, incluindo as quatro abordagens cirtrgicas como alternativas terapéuticas®.

10



4. Evolucao Embriologica

A etiologia da AC permanece desconhecida. Existem, no entanto, teorias
embriogénicas propostas que tentam clarificar o mecanismo da anomalia. Sio comumente
aceites quatro teorias, com fendmenos a ocorrerem isoladamente ou em combinagao,

como:

e apersisténcia da membrana bucofaringea®?3;

e a persisténcia anormal da membrana nasobucal de Hochstetter>23;

e persisténcia ou localizacdo anormal de mesoderme, formando aderéncias na
regido nasochoanal??*;

e a desorientacdo na migracdo das células da crista neural e subsequente fluxo

mesodérmico®?*.

Encontram-se descritas outras teorias embriogénicas, nomeadamente a reabsor¢ao
do pavimento da fossa nasal secundaria, a extensao dorsal incompleta da cavidade nasal
ou a migragdo da por¢ao dorsal do processo fronto-nasal com fusdo as abdbadas palatinas.
Pensa-se, contudo, que estas ultimas estardo mais relacionadas com a ocorréncia de

estenose € ndo com a obstrugdo completa’.

Para entender sumariamente o desenvolvimento da AC ¢é necessario uma breve
revisdo da embriologia da regido (Figura 2). Assim sendo, por volta do final da 3* ou
inicio da 4* semanas de vida embriondria, as fossas nasais primitivas sao produzidas por
invaginagdes dos placddios nasais, que sdo espessamentos ectodérmicos em ambos 0s
lados da linha media da face primitiva. A medida que essas cavidades aumentam,
escavando-se no leito mesodérmico da face em desenvolvimento e estendendo-se
posteriormente para a regido da bolsa de Rathke, as bolsas nasais primitivas (ou cavidades
olfativas primitivas) sdo formadas. Essas cavidades passam a cobrir a boca primitiva (ou
cavidade bucal). O pavimento das cavidades olfativas (ou seja, o teto da cavidade bucal)
torna-se fino, o mesoderme intermediario desaparece e as cavidades nasal e oral
permanecem separadas apenas por uma fina particdo. Esse diafragma (ou membrana
bucconasal de Hochstetter) normalmente rompe-se entre o 35° e o 38° dias de vida fetal,
produzindo as choanas primitivas, estabelecendo assim uma continuidade direta entre o
nariz e a boca. A falha na rotura pode produzir a atrésia, mas esta deve ser

consideravelmente anterior e superior as choanas definitivas. Se os remanescentes
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mesodérmicos persistirem entre as superficies do epitélio nasal e bucal, a atrésia pode ser
Ossea, ou se 0 0sso reabsorver de forma incompleta, pode haver algum outro localizado
perifericamente no diafragma com uma area membranosa no centro*. Assim, o tipo
membranoso pode nunca ser atingido para permitir a perfuragdo. Por outras palavras, a
anomalia ndo pode necessariamente ser atribuida a falha de perfuragdo da membrana
nasobucal, uma vez que a regido pode nunca ter progredido para o tipo membranoso - dai

que, menos de 10% das AC sdo membranosas e mais de 90% sdo dsseas.

. Oltattery Membrane
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Figura 2 - Desenvolvimento embrioldgico da choana
Adaptado de: McKibben, B.G. Laryngoscope. No 67:734, 1957

As choanas primitivas aumentam e devem desaparecer como resultado do
desenvolvimento do labirinto olfativo e, posteriormente, das estruturas do etmoide e dos
cornetos. Com o desenvolvimento das choanas primitivas, o palato primitivo ¢ deixado
como uma cunha de osso entre as fossas nasais, externamente, € as choanas primitivas,
internamente. A medida que a face se desenvolve, os processos do palato lateral e o septo
nasal crescem posteriormente, € os dois processos palatinos unem-se medialmente para
formar o palato secundario. Essa cunha anterior do osso que se separou devido a formagao
das choanas primitivas forma a regido pré-maxilar, que mais tarde contém os dentes
incisivos. A medida que o palato cresce horizontal e posteriormente, este separa a
cavidade bucal primitiva na boca, inferiormente, ¢ uma pequena por¢do inferior da
cavidade nasal, superiormente, logo abaixo da regido das choanas primitivas. Assim, as
choanas definitivas sdo uma extensdo posterior das choanas primitivas, e localizam-se
consideravelmente mais posteriores e verticais. A persisténcia de outra membrana (a

membrana bucofaringea do membro anterior) nessa posicdo posterior estreita pode

12



resultar em atrésia. Essa pode ser a causa das atrésias membranosas mais posteriores, que

compreendem os reduzidos 5 a 10% de todo o grupo®.

Figura 3 - Choana definitiva em corte sagital
Adaptado de: Poch-Virials, R., and Calvo, R. R. Arch. Otolaryng. No 63:567, 1956
1. Cavidade nasal primitiva. 2. Cavidade bucal. 3. Labio superior. 4. Lingua.
5. Choana definitiva. 6. Choana primitiva. 7. Corneto inferior. 8. Palato secundario.
9. Cavidade nasal secundaria. 10. Esfendide

A medida que ocorre o crescimento e o aumento da fossa nasal, as aderéncias
congénitas estariam na por¢do mais estreita das cavidades em desenvolvimento e, caso
contenham mesoderme, a atrésia podera ser O0ssea e membranosa. Dai elementos
cartilaginosos serem encontrados nas porgdes Osseas atrésicas, sendo postulado que a AC
poder ser devida ao crescimento medial dos processos verticais e horizontais dos 0ssos
palatinos (atendendo que a cartilagem ndo deve estar presente no osso verdadeiramente
membranoso). No entanto, alguns investigadores aceitam a teoria de que a AC posterior
se deva a falha de rotura da membrana nasobucal (ou possivelmente da membrana
bucofaringea) deixando algum tipo de parti¢do 6ssea ou membranosa que separa o nariz

da nasofaringe?®.
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5. Teorias Moleculares

Diferentes teorias foram propostas para a etiologia da AC. Todavia esta continua
desconhecida, uma vez que ndo ¢ possivel retirar conclusdes estatisticamente
significativas que comprovem a real contribui¢do de qualquer fator de exposicdo

ambiental que leve a um maior risco de desenvolvimento de AC.

Em primeiro lugar, nas décadas de 1970 e 1980, um grande avango no estudo da
Embriologia surgiu das anomalias craniofaciais induzidas por altas doses de vitamina A.
Foi descoberto que provocava danos no mesenquima e rotura da membrana celular,
através de mecanismo de movimento celular, de interrup¢do da divisao celular e
possivelmente afecdo da matriz extracelular através da qual as células da crista neural
migram. Foram realizados estudos usando embrides de galinha que demostravam que o
excesso de retindides tém um efeito altamente especifico na migracao de células da crista
neural craniana em estagios iniciais da embriogénese. Mais detalhadamente a migragao ¢é
interrompida e retardada. Isso € consistente, por exemplo, com o mecanismo proposto

para o sindrome de Treacher-Collins?’.

Mais recentemente, também se verificou o mecanismo oposto em estudos animais
(Figura 4). Isto €, a supressdo da sintese de acido retindico provocava malformagdes na
cavidade nasal, incluindo AC. Assim, o sinal do 4cido retinodico, produzido localmente a
partir de vitamina A pela retinaldeido desidrogenase e transduzido pelos recetores
nucleares de retindides (o recetor de acido retindico e 9-cis-RA), ¢ indispensavel para a
ontogénese e homedstase de varios tecidos, nomeadamente no desenvolvimento das
estruturas nasais. Foi demonstrado que o knockout do Raldh3 no rato suprime a sintese
da 4cido retindico e causa malformagdes restritas as regides oculares e nasais,
semelhantes as observadas em fetos com deficiéncia de vitamina A ou com mutacio nos
recetores retindides. O knockout do Raldh3 causa AC, responsavel pela dificuldade
respiratdria € morte nos ratos com a mutagdo na altura do nascimento. Esta malformagao
¢ semelhante a AC congénita em humanos e pode resultar da diminui¢do da regulagdo da
expressdo de FGF-8 controlada pelo 4cido retindico nas saliéncias nasais, podendo ser

evitada pelo um simples tratamento materno com suplementagdo de acido retindico?®.
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Figura 4 - Secgoes histologicas (L-O) da porg¢do posterior da cavidade nasal
de embrides de rato com knockout de aldhla3 e wild type (WT)
Adaptado de: Dupé, V. et al. A newborn lethal defect due to inactivation of
retinaldehyde dehydrogenase type 3 is prevented by maternal retinoic acid
treatment, 2003
CH, choana; E, Cornetos etmoidais; L, Cristalino; M, Molar;

MS, Seio maxilar; ND, Ducto lacrimonasal; NS, Septo nasal;

P, Nasofaringe; R, Retina; T, Lingua

Em segundo lugar, alguns trabalhos associam o uso pré-natal de tionamidas ao
aparecimento de AC. Mais recentemente, demonstrou-se uma entidade clinica
reconhecida chamada embriopatia por carbimazol®®. Esta perturba¢do pode apresentar
AC, perda auditiva, atraso no desenvolvimento psicomotor e anormalidades no
desenvolvimento envolvendo o trato gastrointestinal, mamilos e face. Dai a importancia
em obter a historia medicamentosa completa do doente quando confrontado com um caso
de AC. A terapéutica de primeira linha para o hipertiroidismo na gravidez inclui o uso
pré-natal de tionamidas (metimazol, carbimazol e propiltiouracilo). Neste momento, a
literatura atual defende o uso de propiltiouracil como melhor op¢do durante a gravidez

devido aos seus reduzidos efeitos colaterais’®32.

Para além disso, alguns estudos em modelo animal mostram que a migracao de
células da crista neural pode ser interrompida pela exposi¢do ao fumo de tabaco®,
cafeina®, dlcool’, pela exposigdo a niveis reduzidos de nutrientes da dieta, como zinco*®

e a vitamina B12%7 durante a gravidez.
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6. Sintomas e Sinais Clinicos

A clinica ¢ variada, dependendo a sua gravidade caso se trate de AC unilateral ou

bilateral e parcial ou completa.

A bilateralidade completa ¢ uma emergéncia medica. E mal tolerado, exigindo
uma correc¢ao precoce, geralmente durante a primeira semana de vida. Embora os recém-
nascidos sejam anatomicamente capazes de respirar por via oral, sdo considerados
respiradores nasais obrigatérios nas primeiras 4 a 6 semanas de vida. A respiracdo oral ¢
dificultada pelo contacto da lingua com o palato, pela laringe elevada (bordo livre do
epiglote superior ao bordo livre do palato) e pela coordenacdo imatura entre o esfor¢o
respiratdrio e o input motor e sensitivo. Assim, a respiracao oral ¢ uma técnica adquirida
e geralmente inicia-se ao fim de alguns dias a semanas. Infelizmente, em alguns casos
ndo ¢ suficiente para a necessidade metabolica do feto sendo responsavel por alguns casos
de asfixia neonatal. Desta forma, qualquer massa ou anomalia congénita nasal pode cursar
com sinais de dificuldade respiratéria aguda, rinorreia bilateral, apneia em repouso,
anosmia ou cianose ciclica e paradoxal com saturagdes de oxigénio que melhoram durante
o choro e pioram com a alimentacdo. Dai que, o quadro se manifeste geralmente com o
parto ou com a primeira tentativa de alimentagdo por via oral, devido a dificuldade em

coordenar a respiragdo com a degluti¢ao®®%-23,

Na unilateralidade a clinica é mais pobre e subtil, habitualmente reconhecida mais
tarde durante a infancia, a adolescéncia ou inicio da idade adulta®®, devendo suspeitar-se
por rinorreia unilateral espessa, obstru¢do nasal unilateral, anosmia, sinusite, respira¢ao
bucal ou dificuldade na alimentagdo. O seu tratamento ndo ¢ tdo urgente como a ACB,
sendo realizado geralmente a partir dos 5 anos de idade, fase em que a anatomia ¢ mais

favoravel a correcdo cirargica’.

Assim, deve-se estar atento a certas caracteristicas ao exame fisico, como a
aparecimento de estridor, tiragem e adejo nasal. A mucosa do nariz pode ter uma cor azul
palida em algumas criangas, e os cornetos com exsudado e edema. A pele que recobre as
narinas ¢ o labio superior ¢ frequentemente macerada pela constante irritagdo das
secrecoes. Outras particularidades relevantes ao diagnodstico s3o as seguintes:
anormalidades congénitas, como a fenda labial ou palatina, hipoplasia do ter¢co médio da
face, preocupagdo com incisivo central; a evidéncia de deformidades no labio superior,
olho, e do terco médio da face; procurar anomalias associadas ao executar exame

cardiovascular e oftalmoldgico’.
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7. Diagndstico

As manobras classicas que podem aumentar a suspei¢do diagndstica incluem a
incapacidade de progredir uma sonda naso-gastrica (SNG) n° 6 ou n° 8 do nariz até a
nasofaringe pelo menos 32 mm; a observagao do fluxo aéreo nasal, quer pela auséncia de
embaciamento de espelho, quer pela auséncia de movimento de fragmentos de algodao
colocadas a frente das narinas; e, ainda, a ndo visualiza¢do na faringe de azul de metileno
instilado na narina. Porém, todas estas técnicas tém risco de falsos positivos, pois ndo

excluem estenose ou outras patologias®?.

A AC tem sido descrita hé varios séculos, mas a evidéncia atual do diagnostico e
tratamento da AC foi influenciado pelos avangos nas técnicas de imagem que definem a
anatomia de forma precisa e as técnicas endoscoOpicas para a cirurgia corretiva. Assim, o
diagnéstico definitivo faz-se através da detecdo da atrésia pela visualizagdo direta por
endoscopia nasal flexivel ou por tomografia computorizada (TC). Atualmente, opta-se
pela confirmacdo por endoscopia nasal por fibra 6tica, com o objetivo de examinar a
abertura choanal e procurar outras massas ou bloqueios que possam levar a obstrugdo
nasal. A TC sem contraste no plano axial (Figura 5) ¢ o exame imagioldgico gold
standard, pois permite esclarecer a natureza, a posicao e espessura da obstrucio, bem
como despistar a presenga de outras anomalias morfologicas que podem complicar a
correcio da AC. E caracteristico a evidéncia de estenose da cavidade nasal posterior a

nivel da placa pterigdidea.

Figura 5 - TC sem contraste no plano axial
Adaptado de: Stapleton A.L., Manning S. Choanal Atresia
& Pyriform Aperture. Stenosis. No 1325-1332, 2015
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Uma dica radioldgica € procurar anomalias dos 0ssos temporais nesses cortes, uma
vez que a auséncia do canal semicircular ¢ uma caracteristica comum do sindrome de
CHARGE. Atualmente, com a TC de alta resolu¢do usada na maioria das criangas com
AC, os achados tipicos incluem: curvatura interna da parede lateral da cavidade nasal
(asas pterigéideias), espessamento da porcdo posterior do voémer e acumulacdo de
secregdes a jusante da obstrugdo. Estdo descritos dois parametros imagioldgicos tuteis na
avaliagdo das alteragdes anatémicas na atrésia das choanas (Tabela 1). Nao obstante,

ambas as técnicas sdo importantes no follow up e avaliagdo de recidivas®®240-42,

Normal Ossea Membranosa
RN-0,67 cm .
dI::il::a T 0,027 cm/ano . nﬁrrggl
até aos 20 A

Espes- 0a8A-0,23cm
sura do M 0,28 cm/ano
vomer até aos 20 A

3 vezes o

0,3cm
normal

Tabela 1 — Parametros diferenciadores na TC na abordagem de AC
Adaptado de: Slovis TL, et al. Choanal atresia: precise CT evaluation, 1985
RN, recém-nascido

7.1. Diagnostico Diferencial

O diagnostico diferencial de obstrug@o nasal no recém-nascido ¢ vasto e engloba
causas congénitas e adquiridas e variadas modalidades terapéuticas e médico-cirurgicas.
Incluem causas congénitas como a AC, mas também a estenose da abertura piriforme, a
hipoplasia do ter¢o médio da face, o quisto do canal lacrimo-nasal, ou as massas da linha
média (quisto dermoide, encefalocelo/meningocelo, quisto de Thornwaldt); tumores
como teratoma, harmartoma, hemangioma, linfangioma, lipoma, neurofribroma,
rabdomiossarcoma, linfoma; causas infeciosas desde infe¢do respiratéria da via aérea
superior, virus sincicial respiratorio até doencas de transmissdo sexual (clamidia,
gonorreia, sifilis); corpo estranho; causas traumaticas/iatrogénicas como desvio do septo
nasal, hematoma septal, queda da ponta nasal, rinite medicamentosa, por instrumentos
(canulas/sondas de aspiracdo, sonda nasogastrica, CPAP); causas inflamatérias como
edema inflamatdrio da mucosa, rinite do lactente, rinite alérgica, refluxo gastroesofagico,
vomitos recorrentes; causa metabdlica como hipotiroidismo; origem materna como
traumatismo do parto, estimulo estrogénico, medicamentosa (metildopa, opidceos,
antidepressivos triciclicos, propanolol); e sindromes associadas como CHARGE,
Treacher-Collins, Trissomia 21, Apert, Fibrose quistica, Kartagener, Crouzon, Sindrome

alcoodlico-fetal®*3,
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8. Tratamento

Desde a primeira descrigdo de tratamento ciriirgico em meados do século XIX,
diferentes técnicas e abordagens foram descritas. No entanto, ainda ndo hd unanimidade
na literatura sobre a técnica ideal. Ha apenas consenso que a correcdo da ACB deve ser
realizada o mais precoce possivel**. A principal complicagio da cirurgia é a reestenose,
com uma taxa que de varia entre 9% a 36%, com uma média de 4 a 6 reintervengdes por
paciente. As taxas mais altas de reestenose parecem estar relacionadas com a menor idade
do doente (inferior a 10 dias) na altura da intervengao cirtrgica, & insuficiente revisao
endoscopica pds-operatoria, a bilateralidade da perfuracdo e a presenca de doenga do
refluxo gastro-esofagico cuja correlagdo aparentemente se deve ao facto de provocar um

estado inflamatorio cronico com cicatrizagdo e consequente reestenose®+34,

O procedimento cirtrgico ideal deve proporcionar a paténcia da via aérea,
diminuir a taxa de reestenose, evitar danos a qualquer estrutura em desenvolvimento,
permitir um menor tempo de cirurgia e hospitalizacdo e minimizar a morbilidade e a

mortalidade!#.

Como abordagens de emergéncia na ACB inclui-se a colocacdo de sonda naso-
gastrican® 12 - 14, de tubo de Guedel ou tetina de McGovern, que podem ser usados para
ajudar na manutencdo da paténcia da via aérea. Caso a dificuldade respiratdria se
mantenha, ¢ essencial o recurso a uma mascara laringotraqueal ou intubagao oro-traqueal.
Em algumas circunstancias, uma traqueostomia pode ser necessaria para obter uma via
aérea definitiva caso a cirurgia precise de ser protelada devido a outras comorbilidades

médicas’®.

Para se obter uma via aérea definitiva através da cavidade nasal imperfurada foram
descritas vdrias técnicas cirurgicas. Encontram-se divididas em quatro grandes grupos:
transantral, transeptal, transpalatina e transnasal®. Embora as abordagens transantral,
transeptal e transpalatina tenham sido usadas no passado, atualmente a técnica mais
amplamente usada ¢ a transnasal, usando a nasofibroscopia para a visualizacao da placa

de atrésia’.

A abordagem transpalatina cldssica terd como vantagem a melhor visualizagdo, a
preservacdo da mucosa nasal, o menor periodo de stent e uma elevada taxa de sucesso.

As possiveis complicagdes desta abordagem sdo incomuns, mas incluem riscos de
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cessagdo do crescimento do palato e consequente mordida cruzada com necessidade de
tratamento ortodontico, presencga de fistulas palatinas, maior risco de hemorragia intra-
operatoria, dor e desconforto. Fica, portanto, reservada para casos dificeis ou recorrentes.
Devido a estas complicacdes, surgiu a necessidade de desenvolvimento da abordagem

endoscopica transnasal*®.

Assim, a via transnasal ¢ a preferida, descrita habitualmente como técnica de
resse¢do endoscopica transnasal do septo nasal posterior com ou sem stenting (TECAS).
Tem como vantagens uma menor hemorragia, uma execucdo mais facil, evitar
deformidades do palato e a possibilidade de ser realizada em qualquer idade. Contudo,
apresenta desvantagens, nomeadamente os possiveis riscos de fistula de liquido
cefalorraquidiano, lesdo da base do cranio e a dificuldade técnica na remog¢ao da por¢ao
vomeriana, principalmente na abordagem a recém-nascidos com limitagdo de

espago®4647.

Na abordagem supracitada, através da visualizagao das choanas, deve-se proceder
ao descolamento de retalho de mucosa septal junto & membrana obliterante, prosseguindo
na sua face nasal. De seguida, ¢ efetuada a exposi¢do Ossea e a fratura da lamina Ossea,
se presente, com exposi¢ao da nasofaringe. Deve realizar-se a manobra de identificagdo
da altura/posi¢ao adequada do ponto a perfurar (manipulacio da nasofaringe com o quinto
dedo e observacao do movimento da membrana obliterante). Os passos seguintes incluem
ainda o alargamento do orificio lateralmente até as apofises pterigoideias e superiormente
até¢ a face anterior do esfendide (pinga de Kerrison), bem como a remog¢ao de lcm da
porcdo posterior do septo medialmente (pinga de corte retrograda) com obtencdo de
orificio choanal com didmetro superior a 1cm (passo critico para evitar a reestenose). Por
fim, o retalho disponivel de mucosa deve ser reposicionado lateralmente sobre o osso
pterigoideu exposto. Deve-se evitar o uso de brocas, uma vez que reduz a lesdo térmica e
a potencial lesdo da mucosa e da fossa nasal anterior, acelera a cicatrizagdo e reduz o
tempo operatorio. Evitar, também, a remog¢ao de osso pterigoideu, pois ndo ha evidéncia
de beneficio. E uma abordagem cirargica rapida (habitualmente menos de 20 minutos) e

com recuperacdo célere (alta ao 2° dia).

As possiveis complicacdes descritas decorrentes do tratamento cirurgico sdo as
seguintes: lesdo da artéria esfenopalatina e da artéria nasal septal posterior, com
consequente hemorragia significativa; lesio da mucosa nasal, levando a cicatrizes e

contracdo; lesdo da base do cranio e formacao de fistula de liquido cefalorraquidiano;
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perfuracdo septal ou do palato duro; sinéquias intra-nasais; e, formagdo de tecido de

granulagdo®.

Nao ha consenso universal, nem evidéncias diretas apoiando ou opondo-se ao uso
de qualquer abordagem cirurgica especifica entre as demais, incluindo o uso de técnica
LASER®, radiofrequéncia®®, microdebrider™, abordagens endoscopicas transpalatina ou
transnasal’!-*? isoladas ou combinadas com o uso de outros procedimentos acessorios que
podem contribuir para um bom progndstico, como o uso de stent endonasal, a aplicagdo
de mitomicina C tdpica intra-operatoria, o uso do LASER CO., KTP (potassium titanyl
phosphate) ou CDL (contact diode laser) e o uso de neuronavegacdo nos casos de

anomalias craniofaciais'-®*’.

O uso de stent ndo é universalmente aceite, ndo havendo evidéncia do seu
beneficio. H4 quem o admita apenas na bilateralidade como forma de garantir a
permeabilidade!->3. Tradicionalmente, fez parte da terapéutica pos-operatorio instituida
na AC, utilizando-se para manter a paténcia apos a corre¢do. Existem descri¢cdes de varios
tipos de material, nomeadamente canulas de silastic** (Figura 6), tubo endotraqueal®,
canulas de nelaton®® e a mais recente, espiral cilindrica de teflon>” com supostas fung¢des
ortopédicas pela tendéncia de expansdo da espiral devida a memoria do material. Os
criticos do uso de stent referem os riscos de infecdo, de deformacao da columela, de
reacdo de corpo estranho, de aumentar a probabilidade de reestenose e a pouca aceitagao
pelos pais. Com ou sem uso de stent, deve-se considerar que o sucesso a longo prazo do
reparo da AC pode exigir cirurgias de revisdo para remog¢ao da granulagdo, inspecdo da

choana e dilata¢do®.

Figura 6 — (A) Canula de silastic usado para endoprotese pos reparo da AC,
projetado para envolver a porgao posterior do septo. (B) Stents dentro da
cavidade nasal para permitir a suc¢ao e permeabilidade da via aérea.
Adaptado de: Rajan, R., Tunkel, D.E. Choanal Atresia and Other Neonatal
Nasal Anomalies. Clin Perinatol, 2018
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A mitomicina C ¢ um antibidtico aminoglicosideo produzido pelo fungo
Streptomyces caespitosus que inibe a sintese de DNA. Tem um efeito inibidor da
migracdo e proliferacdo dos fibroblastos, sendo usada por exemplo como antineoplésico,
bem como na cirurgia do glaucoma e laringea. Foi proposta como terapéutica adjuvante
na cirurgia de corre¢do da AC no sentido de minimizar cicatrizes e a reestenose?>%4>-8,
Hoje em dia, a evidéncia mais robusta sugere o uso de 0,4 mg/mL durante 4 minutos®.
A percecdo atual ¢ a de que existe sucesso, mas sem diferenca estatisticamente
significativa acerca do seu beneficio®. No entanto, alguns estudos mostram uma
tendéncia a redu¢do da formacao de tecido de granulacdo e diminuicao da reestenose na
populacdo de recém-nascidos quando utilizados na primeira abordagem cirargica
corretiva®”. Além disso, ¢ dificil diferenciar qual a contribui¢do da técnica cirtrgica, do

uso de stent ou da aplicagdo de mitomicina C para o sucesso, pois os dois ultimos sdo

usados frequentemente de modo simultaneo®®.

Como preparagdo pré-operatdria deve-se maximizar a via aérea oral com a tetina
de Mc Govern, intubacdo orotraqueal ou traqueostomia, conceder tratamento médico
através de descongestionantes topicos (oximetazolina), sprays de corticoesterdides (CE)
nasais, spray de solucdo salina, realizar TC pré-operatdria para confirmar o diagnostico e
avaliar o comprimento da cavidade nasal e da nasofaringe e ajudar a identificar areas
problematicas que precisardo de dilatacdo ou perfura¢do e avaliar alteragcdes cardiacas

com ECG e ecocardiograma®’.

No pos-operatorio, existe um risco inerente de reestenose e varias corregdes
cirargicas poderdo ser necessarias. Os cuidados a ter geralmente consistem em follow-up
ativo, solugdo salina nasal, aspira¢do e uso de gotas de antibidticos ou CE para evitar
granulacdo e minimizar a reestenose. Os stents, quando colocados, tém diferentes
intervalos de aplicabilidade variando, na literatura, de 24 horas a 6 semanas®*4>-60.61,
sendo geralmente removidos apds 5 a 21 dias’. Demonstrou-se que o stent endonasal
afetou negativamente a cirurgia, € melhores outcomes foram obtidos sem o seu uso*#7->8,
podendo causar desconforto, infecdo e ulceracdo localizada, formacao de tecido

cicatricial circunferencial e lesdo no tecido normal circundante®?.
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9. Conclusao

A AC constituiu uma patologia congénita rara que pode causar sintomas de

obstrucdo grave das vias aéreas em recém-nascidos.

Devido as manifestacdes clinicas evidentes e caracteristicas da ACB,
acrescidas da atual disponibilidade de varios meios auxiliares de diagndstico, bem como
da facilidade de acesso aos mesmos, o diagnostico de ACB ¢ habitualmente rapido. Dai
salienta-se a importancia do diagnostico precoce, habitualmente realizado e devidamente
referenciado por obstetras e neonatalogistas, como o primeiro passo na prevengao desta

causa evitavel de morte neonatal.

O tratamento da AC ¢ cirtrgico, sendo que na ACB tem carécter urgente.
Como previamente abordado, existe uma pandplia de técnicas cirargicas disponiveis para
o tratamento da ACB, cada uma com as suas vantagens e desvantagens ja referidas. Nao
obstante, ¢ atualmente consensual que a abordagem mais adequada, segura e eficaz ¢ a
abordagem via endoscopica transnasal. A exclusdo de sindromes genéticas concomitantes

e um follow-up ativo levardo a melhores outcomes.

Continua a ser controverso o uso de stents no periodo pds-operatorio e a
aplicabilidade de mitomicina C intraoperatdria, em que as casuisticas de cada estudo sao
obrigatoriamente escassas e dificeis de retirar conclusdes estatisticamente significativas

comprovativas da sua real contribui¢do para o sucesso terapéutico.
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