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1. Introducgao

A atresia de coana (AC) ocorre em aproximadamente um de cada 5000 a
9000 nascidos vivos. O relato mais antigo, feito no mundo Ocidental, data de 1755
na Alemanha, feito por Roederer, e o primeiro reparo cirtirgico mencionado na
literatura foi feito por Emmert em 1854 usando um trocater transnasal curvo !. De
maneira curiosa, a AC ocorre mais frequentemente no lado direito e mais no sexo
feminino 2.

A AC pode ser 6ssea, membranosa ou mista (6ssea e membranosa). A maio-
ria das AC ¢ dsseo-membranosa (70%) com o restante sendo dsseas e, algumas
poucas membranosas “.

A AC pode ser unilateral ou bilateral, mas ¢ mais frequente unilateral (2:1)
3. Pode ocorrer isoladamente ou como parte da sindrome CHARGE, (Coloboma,
Heart defects, Choanal Atresia, Retarded Growth and Development, Genital or
Urinary abnormalities, Ear Defects) primeiramente descrita por Hall em 1979 e
composta por coloboma ocular, atresia de coana, retardado de crescimento e do
desenvolvimento, defeitos do SNC, hipoplasia genitourinaria, anomalias da orelha
6. A atresia bilateral é mais comumente associada com a sindrome CHARGE do
que a unilateral. O gene CHD’ tem sido implicado na patogénese da sindrome
CHARGE .

A AC pode também estar associada com as sindromes de Treacher Collins,
Crouzon, Pfeiffer ou Apert. As anomalias cromossomiais sdo encontradas em 6%
de 444 criangas com AC 8. Entre as outras 94% sem anomalias cromossomiais,
47% apresentam malformagdes associadas. Em sua publicacdo de 1964, Flake ¢
Ferguson também notaram doencgas cardiacas congénitas, atresia de esofago, fis-
tula traqueo-esofagica, meningocele e craniossinostose entre seus 40 pacientes
com AC 9. Mais recentemente, em 2003, Samadi ef al. também encontraram uma
associagdo com a doenga cardiaca (19%). Além do mais, os autores notaram uma
associacdo da AC com doengas das vias aéreas, tanto superiores quanto inferio-
res (32% e 23%, respectivamente) assim como alteragdes do trato gastrointestinal
(18%). Entre os pacientes com AC bilateral houve correlagdo com a sindrome
CHARGE, apnéia obstrutiva do sono, problemas de ordem hematologica, prema-
turidade e falhas no desenvolvimento pondoestatural 3.

2. Embriologia / etiologia

Entre os 35.¢ 38 dias do desenvolvimento embrionario, uma membrana do
epitélio nasal e oral, separando a boca e o nariz primitivos, rompe-se ¢ forma a
coana. Eventualmente esta coana primitiva toma uma localizacdo mais posterior
e verticalizada. Muitos acreditam que a AC resulta da persisténcia da membrana
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bucofaringea. Outras teorias quanto ao desenvolvimento da AC postula que a alte-
racdo deriva de um crescimento expandido dos processos horizontal e vertical do
0sso palatino, da migracdo mesodérmica anormal da crista neural, da persisténcia
da membrana nasobuccal de Hochstetter ou de adesdes mesodérmicas'!°,

Também ¢ possivel que a AC resulte de anormalidades no metabolismo da vita-
mina A, levando a anormalidades na expressao do fator de crescimento do fibroblasto
[(fibroblast growth factor — (FGF) similar ao da craniossinostose)]!!. Barbero et al
encontraram pacientes com AC nao-sindromica que ocasionalmente (10/61) tinham
maes com quadro de hipertireoidismo. Nao esta bem claro se € o hipertireoidismo em
si ou a medicacao especifica (metimazol) que possa estar associada com a AC, porém
a tirotropina causa alteragdo na sinalizagdo para o FGF'2,

3. Sinais / sintomas

A AC bilateral, usualmente, apresenta-se ao nascimento com desconforto
respiratorio neonatal. A obstrugdo €, em geral, ciclica (“cianose ciclica”) com obs-
tru¢do durante o repouso e alivio quando o bebé retoma a respiracdo. Os bebés
sdo respiradores nasais obrigatorios (até aproximadamente 2-3 semanas de vida),
porém a obstrucao nasal ¢ superada momentaneamente quando eles iniciam a res-
piragdo através da boca, o que ocorre quando choram, por exemplo. E muito dificil
para estas criangas se alimentarem, ndo sendo infrequente a aspiracdo. No estudo
realizado por White em 30 criangas com AC associada com a sindrome CHARGE,
60% (18 /30) apresentaram evidéncias de aspiragéo'.

A AC unilateral, muitas vezes, manifesta-se mais tarde (média entre 5-24 me-
ses), com rinorréia unilateral (usualmente um muco espesso), ou obstrugdo nasal
ou, algumas vezes, sem nenhum sintoma. Tem havido relatos de AC unilateral que
¢ reconhecida somente apds uma septoplastia sem sucesso feita na fase adulta’. A
AC unilateral em associa¢do com outras entidades sindrémicas pode se apresentar
mais cedo ou ser descobertas ja no exame neonatal.

O diagnostico pelo altrassom intrauterino € agora possivel, embora possa ser
dificil de ser distinguido de um desvio grave do septo. O estudo do fluxo respirato-
rio com Doppler colorido também podera ajudar na identificagdo da AC'*.

4. Diagnostico diferencial

O diagnostico diferencial deverd incluir a rinite neonatal, o septo nasal des-
viado ou deslocado, a estenose da abertura piriforme, os cistos do ducto nasola-
crimal bilateral, o corpo estranho nasal, a hipertrofia de concha média nasal (cor-
neto), as massas nasais como, por exemplo, polipos, o cisto dermoide, o glioma
ou a encefalocele ou uma tumoragao oclusiva na nasofaringe, como o cisto de
Thornwaldt ou o cordroma.

5. Exame fisico

Um exame completo da cabega e do pescoco devera ser feito. Atengao devera
ser dada para qualquer outra anomalia congénita ou aspectos sindromicos, tais
como os que ocorrem na sindrome CHARGE. Na AC um fragmento de algodao
colocado abaixo da narina ndo devera se movimentar durante a respiracao, devido
a falta do fluxo aéreo e também ndo ocorrera o embacamento do espelho colocado
abaixo do vestibulo nasal. Por ultimo, o diagndstico podera ser feito quando um
catéter tipo francés de numero seis ndo consegue ser passado pelo nariz, aproxi-
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madamente a 32mm de distancia da cartilagem alar, na regido do vestibulo nasal
(a localizagdo aproximada da coana no neonato)’>. O azul de metileno podera ser
colocado na narina suspeita de atresia, e a orofaringe ser observada para alguma
evidéncia do transito do corante. O diagnostico pode ser facilitado com uma fibra
otica flexivel (nasofaringolaringoscopio - NFL) para acessar toda a cavidade nasal.
O beneficio do NFL ¢ permitir uma avaliagdo anatomica de ambas as cavidades
endonasais para descartar outros diagnosticos alternativos, e quem sabe, na carac-
terizacdo da composicdo da AC, dssea versus membranosa.
6. Imagem

A tomografia computadorizada (TC) ndo contrastada, nos planos sagital e
axial pode ser util para avaliar a AC. A TC pode ajudar a avaliar outras causas
de sintomas e no planejamento cirargico. Na TC axial a aparéncia CT das fossas
nasais pode ser descrita como uma “taca para champanhe” (Figura 1)'¢. As placas
pterigdides podem estar medializadas, bem como a parede nasal lateral, estando o
vomer muitas vezes espessado. A nasofaringe pode estar estreitada e o palato bem
ogival. Estas outras anormalidades anatdmicas estdo presentes, muitas vezes, em
criangas com AC ndo-sidromicas!’. Existe, com muita frequéncia, muco presente
também no exame de imagem e, por esta razdo, ¢ de grande ajuda que as narinas
sejam aspiradas antes da TC ser realizada, pois fica dificil distinguir o muco de
uma placa atrésica*.

Figura 1: Atresia de coana bilateral. Tomografia computadorizada (TC) (cabega) sem contraste. Cor-
te axial. Placa atrésica na parte posterior do nariz (circulo) demonstrando uma aparéncia caracteristica de
“taga para champanhe” para a atresia de coana. (Reprinted from Int Journal of Pediatric Otorhinolaryngolo-
gy, Shah UK, Daniero JJ, Clary MS, Depietro JJ, Johnston DR: Low birth weight neonatal choanal atresia
repair using image guidance, 2011:75(10); 1337-40, com permissdo da Elsevier.)
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7. Abordagem

A AC bilateral ¢ uma emergénciade das vias aéreas. Estes pacientes podem
vir a se beneficiar de uma chupeta de McGovern ou uma via aérea oral, no curto
prazo, para a obtencdo da via aérea definitiva, o que é de suma importancia, inclu-
sive seu reparo, se possivel. Algumas vezes € necessaria a intubagao (ou traqueos-
tomia nos casos mais intensos), neste interim. A coloca¢do de uma via aérea oral
ird quebrar o selo entre a lingua e o palato, permitindo a passagem do ar. A AC
unilateral pode ser feita como uma cirurgia eletiva e ndo de urgéncia.

8. Reparo cirurgico

Existem vérias abordagens utilizadas para o reparo da AC, incluindo a trans-
palatal, a transseptal, e a endoscdpica transnasal. Ndo ha um consenso sobre qual
seria a melhor abordagem. Embora existam muitas publica¢des na literatura, es-
tas sdo sobre pequenas séries de casos, muitas vezes com resultados conflitantes.
Além do mais, nos neonatos, a anatomia ¢ muito menor, tornando algumas abor-
dagens mais adequadas para criangas maiores com atresia unilateral. Os sistemas
de imagens guiadas, em particular quando existem outras anomalias craniofaciais,
sdo extremamente uteis como adjuntos.'®. Os instrumentos usados incluem uma
variedade de endoscopios (0 graus até 120 graus), dilatadores, tais como sondas
ou baldes ureterais, instrumentos usados em cirurgia de ouvido, brocas, microde-
bridadores e/ou lasers. Geralmente os lasers usados sdo os de diéxido de carbono
(CO,) ou de potassio-titinil-fosfato (KTP). Um laser diodo de contato (810 nm)
também tem sido usado'®.

A época para o reparo depende primeiro e, de maneira mais importante, do tipo
de AC: se for uma AC unilateral (¢ geralmente eletiva, e muitas vezes reparada na
idade escolar, quando as fossas nasais sdo mais amplas, permitindo uma otimizagao
dos instrumentos), ou AC bilateral (¢ sempre uma emergéncia das vias aéreas e mui-
tas vezes ¢ abordada de urgéncia). Deve-se ter em mente, entretanto, que se a AC for
unilateral no lactente, caso o outro lado ficar obstruido por uma infeccdo via aérea
superior, por exemplo, podera ocorrer uma emergéncia. O tamanho da crianga e as
comorbidades também afetam a época na qual ocorrera a cirurgia.

A primeira técnica usada no reparo da AC foi uma pungao feita as cegas, com
um trocater curvo. Isto ndo s6 envolveu um grau alto de recidiva da estenose, como
também um risco para as estruturas ao redor, como o septo nasal, o orificio de aber-
tura da nasofaringe da tuba auditiva, ou até mesmo a coluna cervical, decorrente da
visualiza¢do limitada®. Isto é particularmente verdadeiro em criangas com outras
anomalias craniofaciais e anatomia alterada. Em uma situagdo de extrema emergén-
cia para estabelecer uma via aérea nasal permedvel, pode-se usar uma sonda ureteral
ou um dilatador de Fearon. Subsequentemente, um procedimento semelhante pode
ser feito com um microscopio, o qual permite uma visualizacdo mais ampliada, po-
rém ainda com indices altos de recidiva da estenose.

O primeiro relato do reparo transpalatal com sucesso foi em 1931 por Blair®.
Em geral, envolve uma incisdo curvilinea, embora existam relatos de outros tipos
de incisdes, como a vertical, a horizontal e a cruzada. Os retalhos do mucoperios-
teo sdo rebatidos para fora do palato duro, com o cuidado de nao provocar danos
na regido neurovascular palatina, apds a remog¢do de uma por¢ao do palato duro e
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do vomer. Alguns passos desta abordagem tomam mais tempo, colocando em risco
0 paciente que ja estd em condi¢des instaveis. Esta abordagem também inclui o
risco de disfungdo ou de fistula palatal temporaria ou permanente, ou até mesmo
de anormalidades de oclusdo dentdria, porém oferece uma exposi¢do excelente,
particularmente nos casos de revisdo ou nos casos de criangas com anomalias da
base do cranio.

Atualmente, a maioria dos reparos cirtirgicos € feita por via transnasal, usan-
do endoscopios. Uma grande variedade de endoscopios (que variam de 0 até 120
graus) sdo utilizados, para uma visualiza¢do adequada da placa atrésica. Uma va-
riacdo dos reparos transnasais, os reparos transseptais, consiste em se fazer uma
janela / abertura, através do septo posterior, na regido logo anterior a coana, permi-
tindo trabalhar através de uma das narinas, com a visualizacao endoscdpica através
da outra fossa nasal.

Alguns cirurgides fazem a combinacdo das abordagens transnasal e transpa-
latal com endoscopios.

Gotas de corticoide topico usadas no periodo perioperatorio e a aplicacdo da
mitomicina C no intraoperatério podem reduzir a formagao de escara e granulacao.
A mitomicina C funciona inibindo a proliferagao de fibroblastos, com um efeito
citotoxico direto e promove a apoptose de fibroblastos?'. Entretanto, existe uma
preocupacao sobre seu efeito em longo prazo no tecido (por exemplo, cancer), pois
ainda ndo ha estudos com um tempo de uso mais prolongado. Alguns cirurgides
recomendam um curso de antibidticos no pds-operatorio, enquanto que outros nao
usam nenhum antimicrobiano. A abordagem do refluxo gastroesofagico pode ser
importante para prevenir a formacao de tecido de granulacao.

A colocagdo de um stent no pos-operatério € controversa. Enquanto alguns
acreditam que melhora a paténcia da coana, outros acreditam que o stent atua
na formacdo de tecido de granulagdo. Além disto, os stents podem causar uma
pressdo necrdtica nas estruturas vizinhas como no palato ou até mesmo um des-
conforto respiratorio se eles permanecem encravados ou ndo forem monitorados
cuidadosamente. Existem também muitas opc¢des para os stents incluindo tubos
endotraqueais cortados e adaptados como stents (usualmente com dimensdes de
3,0 ou 3,5)?%. Theogaraj et al. advogam como stent um tubo de silicone elastdomero
com um ferro por dentro das suas paredes para prevenir que o stent colapse.”. O
tempo que o stent permanece varia de poucos dias até trés meses?*. Na maioria
dos pacientes, a colocagdo do stent necessita um retorno ao centro cirurgico para
sua remog¢do, o que podera ser arriscado em pacientes com doencas complexas.
Os médicos que advogam o uso dos stents comentam que eles permitem menos
reoperagdes em longo prazo.

No pds-operatorio as criangas, com frequéncia, requerem cuidados domici-
liares intensos, e as familias deverdo ser instruidas e treinadas em como limpar e
fazer a suc¢do das narinas e dos stents. Elas também deverdo ser treinadas para
atuar em situagdes de emergéncias que poderdo ser necessarias como, por exem-
plo, uma obstrucao aguda da permeabilidade da via aérea nasal em decorréncia da
impactacao de uma crosta.
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9. Prognostico

Muitas vezes serd necessario planejar um retorno ao centro cirurgico, nao so
nos pacientes em que foram colocados stents, mas também nos pacientes que tive-
ram qualquer novo sintoma ou mesmo com aumento dos sintomas pré-existentes e
que serdo reavaliados no centro cirurgico. Aqueles pacientes com sindromes cra-
niofaciais que irdo passar por qualquer outro procedimento para inspecionar a via
aérea, também merecem um novo exame.

Embora a AC, tanto a unilateral quanto a bilateral, muitas vezes, requer pro-
cedimentos multiplos para refazer as recidivas da estenose, a AC bilateral, em
geral, requer mais. Um total de 4,9 procedimentos foram feitos na AC bilateral
versus 2,7 de procedimentos para a CA unilateral, em um estudo.? Em geral, apos o
procedimento cirdrgico, a coana aberta devera acomodar a passagem de um cateter
do tipo francés de numero oito.

Pirsig revisou mais de 100 publicagdes sobre AC e as diferentes abordagens
operatdrias, € encontrou que a abordagem transnasal teve sucesso em mais de 80%
dos casos®. Pirsig observou que a abordagem transpalatal teve sucesso em mais
de 84% dos casos®.

10. Complicacgdes

As complicagdes mais comuns sdo as escaras ¢ a recidiva da estenose, junto
com a formac¢do de granuloma. Danos a base do cérebro sdo raros, mas podem
ocorrer mais em crian¢as com malformagdes craniofaciais. Os efeitos das aborda-
gens transpalatal ou transseptal no crescimento facial sdo sobejamente conhecidos.
Enquanto que a maioria dos estudos sugerem que o crescimento craniofacial fica
normal apds a abordagem transnasal para outros procedimentos, existe preocupa-
¢do quanto a anormalidades palatais e subsequente alteracdo da oclusdo, com a
abordagem transpalatal. Freng et al relataram que 52% dos seus pacientes com a
abordagem transpalatal apresentaram interrupgao do crescimento do palato.

11. Futuro

Os avancos nas imagens guiadas durante o ato operatorio, o uso de stents,
e a cirurgia robdtica oferecem uma cirurgia mais precisa e uma possibilidade de
reducdo das complicagdes. O aumento dos diagnosticos intrauterinos pode facilitar
o planejamento rapido e eficaz para uma protecao imediata da via aérea na crianca
que nasce com AC permitindo a corregdo cirirgica imediata.

12. Conclusdes

A AC é rara, porém pode ameagar a vida, requerendo uma abordagem multi-
disciplinar imediata. As imagens radiologicas, o diagnostico pré-natal e as técnicas
cirargicas continuam a serem desenvolvidas e estudadas.
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