O Nariz da Crianca e do Neonato
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Introdugao

O nariz e as estruturas associadas sdo complexos do ponto de vista
embrioldgico e o conhecimento do seu desenvolvimento pode ajudar na
compreensdo das patologias que podem ser encontradas nessa regido anatdmica.
Em neonatos, a inflamacdo e a obstru¢cdo nasal devem ser prontamente abordadas,
uma vez que sdo respiradores nasais obrigatorios. Os topicos discutidos neste
capitulo englobam as anomalias nasais mais comuns em criancas € neonatos.
Embriologia, Estrutura e Fun¢io
Embriologia

A estrutura celular da cavidade nasal origina-se a partir de uma combinagao
tnica de folhetos embrioldgicos. Os arcos faringeos desempenham um papel
importante no desenvolvimento do nariz. A camada externa ectodérmica contribui
para o desenvolvimento dos receptores olfativos e do vestigio do primeiro nervo
craniano. A camada mesodérmica, composta em parte por células da crista neural,
contribui para o desenvolvimento da estrutura do nariz!?. As células da crista
neural sdo particularmente susceptiveis a teratogenos, o que ajuda a explicar a
ocorréncia comum de anomalias craniofaciais em diversas sindromes?.

O desenvolvimento do nariz inicia-se no primeiro trimestre da gestacao.
Primeiramente, o nariz ¢ separado da cavidade oral pela membrana nasobucal e,
mais tarde, pelo palato primério e secundario. A membrana nasobucal degenera-
se por volta da quinta ou sexta semana apds a concep¢do, dando a origem as
coanas, localizadas posteriormente®. A falta de degeneracdo dessa membrana leva
a atresia coanal. As cavidades paranasais ou sinusais contribuem substancialmente
para a propor¢do da face da crianga em relagdo a abdbada craniana e crescem
continuamente ao longo da infancia e da adolescéncia. Desta forma, a aparéncia
final da face s6 ¢ atingida apds o término do desenvolvimento das cavidades
sinusais®.

Estrutura e Func¢do

Até a idade de varios meses, a crianga ¢ um respirador nasal obrigatdrio.
Uma vez que, na crianga, a descida da laringe ainda ndo ocorreu, o palato mole se
apoia necessariamente sobre a valécula, impedindo a paténcia natural da via aérea
oral!. A inspira¢do nasal mantém o fluxo laminar, aquece e umidifica o ar e permite
que as secrecdes e os cilios nasais filtrem os antigenos inspirados. A mucosa
respiratoria € recoberta por um epitélio ciliado e por duas camadas sobrepostas de
muco. A camada interna de muco situa-se entre os cilios e permite o seu batimento
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em um movimento fluido. A camada externa é movida pelo batimento dos cilios
em diregdo as coanas, auxiliando na eliminagdo de antigenos?. As anomalias desse
sistema, como a discinesia ciliar primaria ou a fibrose cistica, causam sinusite
recorrente, infecgdes do trato respiratdrio inferior e otite média recorrente.
Rinite Infecciosa e Inflamatoria

Em criangas, a rinite acompanha processos infecciosos agudos ou cronicos,
podendo também ser causada pelo refluxo gastroesofagico ou nasofaringeo.
Os patogenos associados a rinite infecciosa assemelham-se aos associados a
otite média, incluindo Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae
e Moraxella catarrhalis. As culturas nasais costumam ser empregadas para
direcionamento adequado da terapia. Em unidades de terapia intensiva neonatais,
foi demonstrada uma relago entre a colonizagdo nasal por Staphylococcus aureus
resistente @ meticilina (MRSA - methicillin resistant Staphylococcus aureus) e o
aumento da incidéncia de infecgdes sistémicas, indicando que uma estratégia que
envolva a deteccdo precoce e o tratamento preventivo pode ser mais segura para
os pacientes, além de menos onerosa*.

O refluxo gastroesofagico (RGE) pode ser responsavel pela congestdo
nasal e pela rinorreia em criangas. O conteido gastrico pode causar inflamagao e
edema das superficies mucosas da nasofaringe e cavidades nasais. Além disso, a
disfagia verificada em criangas também pode causar rinorreia, devido a invasdo
da cavidade nasal pelo leite materno ou férmula infantil. Atualmente, ndo existem
testes ndo invasivos, sensiveis e especificos para o diagnostico do RGE, portanto
a resposta a bloqueadores H, ou a inibidores da bomba de protons pode ser util
no diagnostico. Outras medidas conservadoras potencialmente terapéuticas sao a
elevagdo da cabeceira do bergo ou o espessamento do leite ou da formula infantil®.
Comprometimento do Transporte Mucociliar

As criangas com rinite cronica e infec¢des recorrentes das vias aéreas
inferiores devem receber ateng@o especial. Doengas como a fibrose cistica (FC) e
a discinesia ciliar primaria (DCP) comprometem o transporte mucociliar e podem
se manifestar como congestio nasal cronica, bronquite recorrente ou pneumonia
em neonatos e criangas.

Fibrose Cistica (FC)

A FC ¢ causada por uma anomalia no gene regulador da condutincia
transmembrana para a FC (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
- CFTR), que determina uma deficiéncia na secregdo de cloreto e uma reabsorgao
excessiva de sodio, levando ao espessamento do muco que recobre os cilios
respiratorios. O muco de um paciente com FC ¢ de 30 a 60 vezes mais viscoso
do que o de um paciente saudavel®. O diagnostico da FC pode ser feito através
do teste sorologico (imunorreacdo), do teste genético ou do teste classico do
suor. O tratamento inclui a suplementagdo adequada de enzimas e vitaminas
hidrossoluveis, associada a higiene pulmonar agressiva’-®.

Discinesia Ciliar Primaria (DCP)

A DCP ¢ muito mais rara do que a FC ¢ corresponde a uma combinagio
de doencas relacionadas a uma anomalia da ultraestrutura ciliar. A angustia
respiratoria neonatal, a tosse cronica, a otite média recorrente, a pneumonia e a
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bronquiectasia sdo todas manifestagdes desta doenga, assim como a infertilidade
masculina e o situs inversus. O diagndstico costuma ser tardio, uma vez que os
sintomas podem ser erroneamente atribuidos a infecgdes virais recorrentes, refluxo
ou uma variante da asma com tosse. O diagnostico da DCP geralmente se baseia
em uma combinacdo da analise do movimento ciliar, microscopia eletronica e
teste genético’. Por ser uma doenga relativamente rara, ndo ha protocolos padrdo
de tratamento e o seu controle baseia-se no tratamento empregado em pacientes
com FC'™.
Deformidades Nasais Congénitas
Hemangioma

Os hemangiomas nasais sdo raros, porém importantes, dada a elevada
relevancia estética e funcional desta regido anatomica (Figura 1).

Figura 1. Hemangioma de ponta nasal Assim como em outras partes da cabe(;a ¢
| .. pescoco, os hemangiomas nasais passam por
uma fase proliferativa, que geralmente é seguida
por uma fase de involucdo durante os primeiros
anos de vida. Embora a “observacdo cuidadosa”
seja uma abordagem aceitdvel, intervencdes mais
agressivas podem acelerar o resultado cosmético
final. Os tratamentos incluem propranolol, os
corticosterdides sistémicos (usados durante a fase
proliferativa), terapia com dye laser pulsado,
excisdo cirargica, ou uma combinacdo de
abordagens'!!. Exceto nos casos que a lesdo
possuir um componente obstrutivo importante,
nao ha necessidade de tratamento emergencial.
Fendas Orofaciais

As fendas orofaciais estdo associadas a mais de 300 sindromes, influenciadas
tanto por fatores ambientais como por fatores genéticos. Tiesser desenvolveu um
sistema de classifica¢do de fendas (numeradas 1-14 e 30) que inclui fendas de linha
média, laterais e obliquas. Dada a frequéncia de anomalias associadas, o histdrico
familiar e o exame completo da crianca sdo fundamentais, principalmente antes
de qualquer intervencdo cirurgica. O nariz estd envolvido em quase todos os tipos
de fendas, devido a sua localizagdo central na face'>. Na fenda labial, o musculo
orbicular da boca ndo possui continuidade e se insere na base alar e no septo. As
anomalias nasais incluem a auséncia do assoalho nasal, o achatamento da asa, o
encurtamento da columela e a assimetria da ponta nasal® . O reparo das fendas
palatinas costuma ser feito em torno dos 9-12 meses de idade, embora haja contro-
vérsia quanto ao momento adequado para a intervenc¢do'* 4. O reparo das fendas
palatinas tem por objetivo a melhora da fala, da alimentagd@o e da higiene nasal.
Atresia de coanas e estenose da abertura piriforme

A estenose nasal congénita pode ocorrer ao nivel da abertura piriforme
ou posteriormente, ao nivel da coana, o que ¢ muito mais comum. Ambos os
casos podem ser diagnosticados ao exame fisico, através da rinoscopia anterior
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ou da nasofaringoscopia. O diagnostico pode ser confirmado por tomografia
computadorizada, que permite também a avaliacdo da extensdo do envolvimento
Osseo. Tanto a atresia de coanas, como a estenose da abertura piriforme podem
estar associadas a anomalias cardiacas ou outras anomalias faciais de linha média
ou neurologicas. A holoprosencefalia, mais especificamente, ¢ encontrada em
criancas com estenose da abertura piriforme e um Unico incisivo maxilar central,
portanto um exame detalhado deve ser realizado antes de qualquer intervengao
cirrgica® > 13,

A atresia de coanas ¢ a anomalia nasal congénita mais comum em criangas.
A maioria dos casos ¢ unilateral e envolve uma placa dssea atrésica (90%, contra
10% de casos com placa atrésica membranosa). Os casos unilaterais costumam ser
diagnosticados mais tarde e devem ser suspeitados quando ha rinorreia unilateral'.
O tratamento cirurgico pode ser realizado por endoscopia através da cavidade
nasal (Figura 2) ou por uma abordagem transpalatal. A prevencdo da reestenose
pode ser feita pela colocagdo de stents pds-operatdrios ou, mais recentemente,
pela administragdo de mitomicina C'. O autor prefere a abordagem endoscopica,
sem o uso de stents.

Figura 2: Atresia de coanas: imagens fotograficas pos-operatorias obtidas apds a remocao do septo
membranoso ¢ de parte do septo 0sseo posterior presente na linha média ao nascimento.

A estenose da abertura piriforme geralmen-
te requer tratamento cirirgico, uma vez que esta é
a parte mais estreita da cavidade nasal e sua este-
nose em qualquer grau afeta significativamente
o diametro da via aérea nasal. Apos a realizagdo
de uma incisdo sublabial para acessar a abertura
piriforme nasal, os tecidos moles anteriores sdo
elevados de forma a expor o septo caudal, ¢ a
placa atrésica dssea ¢ perfurada até o assoalho
nasal e a cavidade sinusal maxilar. Assim como
no caso da atresia coanal, stents podem ser colocados temporariamente?.
Massas Nasais Congénitas

Diversos tipos de lesdes nasais congénitas de linha média podem ser
encontrados no neonato. Durante o desenvolvimento, hd uma fontanela transitoria
entre a parte inferior do osso frontal e a parte superior do 0sso nasal. A dura-mater
forma uma proje¢ao de formato piramidal, que se estende inferiormente em diregdo
a jungdo osteocartilaginosa da ponte nasal e fica temporariamente em contato com
os elementos epidérmicos do dorso nasal. Essa projecao exterioriza- se na base do
cranio, através do forame cego. A falha na separacdo dessas camadas pode causar
diversas massas na linha média, como cistos dermoides, além de deformidades
nasais neurogénicas® '* 7. Devido a possibilidade de continuidade com o SNC, as
lesdes na linha média sdo mais bem avaliadas através da ressonancia magnética
do que da tomografia computadorizada, embora esta ultima seja util também na
abordagem de anomalias dsseas' '°.




204 # X MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA IAPO

Deformidades nasais neurogénicas (gliomas, meningoceles e encefaloceles)

As deformidades nasais neurogénicas incluem os gliomas (projecdes de
tecido conjuntivo neural, sem continuidade com o SNC), as meningoceles
(projecdes das meninges, dotadas de continuidade com o SNC) e as encefaloceles
(projecdes de tecido cerebral e meninges, dotadas de continuidade com o SNC)
L3.17 Qs gliomas sdo mais comuns ao longo do dorso do nariz, embora possam
ser paramedianos ou intranasais'’. S3o processos bem circunscritos e possuem
aparéncia teleangiectasica. Uma vez que as meningoceles e as encefaloceles
mantém sua continuidade com o fluido cerebrospinal, o exame pode revelar
expansdo pulsatil mediante compressdo da veia jugular interna (sinal de
Furstenberg)"-3. Tais lesdes podem ser anteriores (sincipitais), basais ou occipitais.
As lesdes anteriores ocorrem na regido da glabela, no canto medial ou no interior
do nariz (causando alargamento da ponte nasal e hipertelorismo). As lesdes basais
e occipitais ocorrem ao longo da base do cranio ¢ sdo mais posteriores!’. A fim
de evitar complicagcdes como a meningite, a trombose dos seios cavernosos e
a formag@o de abscessos periorbitais, as deformidades nasais neurogénicas sao
tratadas cirurgicamente, geralmente em equipe com a neurocirurgia'’- '8,

Cisto Dermdéide Nasal

Os cistos dermoides sdo a formagdo nasal congénita mais comum de
linha média. Tais lesdes sdo constituidas por tecido embriologico de origem
mesodérmica e ectodérmica, que se apresenta na forma de debris de queratina e
apéndices epidérmicos, como glandulas sebaceas e foliculos pilosos. Os cistos
dermoides costumam ocorrer no dorso do nariz (Figura 3) e podem se apresentar
como cistos solitarios, cistos dotados de trajetos fistulosos que podem se estender
para o interior do cranio, ou apenas como trajetos fistulosos>!”.

A presenca de infeccdo pode levar ao aparecimento de secre¢do purulenta
superficial, abscessos recorrentes de septo, osteomielite ou meningite. O tratamento
inclui a excisdo cirirgica com remocao completa do trajeto fistuloso, quando
presente®'®. Mais recentemente, a rinoplastia fechada guiada por endoscopia foi
descrita para tratamento de lesdes desprovidas de extensado intracraniana!®-?,

Figura 3: Ressonancia magnética T2 de um cisto dermoide nasal, mostrando o alargamento classico da
placa cribiforme e a crista galli bifida. E possivel visualizar também o trajeto formado na glabela.

Teratomas

Os teratomas podem ser confundidos com cistos
dermoides, apesar das diferencas clinicas e histologi-
cas. As lesdes envolvem as trés camadas germinativas
(endoderma, ectoderma e mesoderma). Os teratomas da
cabega e pescoco correspondem a apenas 2% de todos
os teratomas e sdo mais comuns no pescogo, embora
possam ocorrer na nasofaringe. A probabilidade de asso-
ciacdo a outras anomalias congénitas, de necessidade de
intubag@o orofaringea ou traqueotomia e de recorréncia
devido a ressecc¢do incompleta € maior nos teratomas do
que os cistos dermdides?!.
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Dacriocistocele congénita

Os cistos de ducto nasolacrimal apresentam-se como massas sob o canto
medial do olho e podem causar obstru¢do nasal, quando se expandem para o
interior da cavidade nasal. Tais cistos podem ser tratados de forma conservadora,
através de massagem e sondagem, mas a marsupializacdo se faz necessaria na
presenca de um componente intranasal importante. Na vigéncia de dacriocistite,
a sondagem ou marsupializacdo deve ser adiada até que a infec¢do tenha sido
controlada com antibioticos!>?,
Dismorfologia craniofacial

Diversas anomalias craniofaciais podem estar associadas a patologias
nasais. A Tabela 1 apresenta um resumo das sindromes mais comuns e suas
consequéncias sobre o nariz da crianga e do neonato.

Tabela 1. Resumo das sindromes craniofaciais associadas a anomalias nasais 323 .

Sindrome Caracteristicas principais Efeito sobre a cavidade nasal

Craniossinostose, hipoplasia da regido | Hipoplasia maxilar com

Apert média da face e sindactilia das maos comprometimento grave da via aérea
e pés naso e orofaringea
Craniossinostose, hipoplasia da Hipoplasia maxilar com

Crouzon regido média da face, braquicefalia e comprometimento grave da via aérea
exorbitismo naso e orofaringea
Braquicefalia, hipoplasia da regido Hipoplasia maxilar, com

Pfeiffer média da face e anomalias do dedao comprometimento grave da via aérea
do pé, exorbitismo naso ou orofaringea

Craniossinostose, achatamento da testa
e da crista supraorbital, linha capilar
frontal baixa, assimetria facial, ptose
palpebral, desvio do septo nasal, fenda
palatina/palato altamente arqueado,
estenose do ducto nasolacrimal

Saethre-Chotzen Desvio do septo nasal e fenda palatina

Fenda palatina, nariz com ponta
globosa e base estreita, aumento da
profundidade da faringe (regurgitagao
nasofaringea e fala hipernasalizada)

Fenda palatina, aumento da
profundidade da faringe, face alongada
e anomalias cardiacas

Velocardiofacial
(DiGeorge)

Anomalias oculares, PASN*,
Stickler achatamento da regidao média da face,
hipoplasia mandibular e fenda palatina

Fenda palatina, depressdo da ponte
nasal e filtrum longo

Coloboma de iris, Anomalias
cardiacas, Atresia da coana, Retardo
CHARGE do crescimento e desenvolvimento. Atresia coanal
Anomalias genitourinarias e defeitos
de ouvido

* PASN — perda auditiva sensorioneural
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Traumatismo Nasal

Desvios de septo, fraturas e deslocamentos traumaticos podem decorrer
da pressdo intrauterina ou de traumas ocorridos durante o parto. Em geral, o
tratamento consiste na observacdo cuidadosa, embora a intervencdo cirirgica
possa ser necessaria nos casos de hematoma de septo ou obstrugdo importante
associada a angustia respiratoria'. Nos casos de deformidade e obstrugdo parcial,
os argumentos a favor do tratamento cirurgico precoce sdo o risco aumentado
de retardo do crescimento devido a ma alimentacdo ou ao comprometimento
da respiragdo e a maior susceptibilidade da crianca a infecgdes das vias aéreas
superiores, ao ronco, a hipertensao pulmonar ¢ ao cor pulmonale*-*.

Os traumatismos iatrogénicos podem decorrer do emprego de dispositivos
de administragdo de pressdo positiva continua nas vias aéreas (continuous positive
airway pressure - CPAP), usados com frequéncia em criangas que nascem com
baixo peso corporal e na sindrome da angustia respiratoria neonatal, para evitar a
displasia broncopulmonar e as complicagdes secundarias a intubagao prolongada.
A incidéncia de traumas parece ser equivalente a observada com o uso de canula
nasal ou mascara. O risco de complicagdes decorrentes do uso de CPAP em
criangas ¢ maior apds o uso prolongado do dispositivo (acima de cinco dias) e
em recém-nascidos de baixo peso ao nascimento (<1500g) e prematuridade (<32
semanas de gesta¢do)?’. Tais traumas podem causar complicagdes cosméticas e
funcionais, como nariz arrebitado (“nariz de tomada”), aderéncias intranasais,
estenose vestibular e cicatrizes de aspecto desagradavel. As lesdes podem ser
prevenidas através do ajuste adequado do dispositivo, da sua remogao intermitente
acompanhada de massagem, da monitoragdo frequente da pressdo e do atrito e
deixando-se um espago entre o septo € a canula nasal®®.

Conclusio

A relagdo complexa entre o nariz em desenvolvimento e as estruturas
adjacentes gera uma multiplicidade de processos patologicos locais. As anomalias
podem afetar o recobrimento nasal mucoso ou os componentes musculoesqueléticos
do nariz e da regido média da face, podendo ainda estar associadas a anomalias
das estruturas vizinhas, como a o6rbita ¢ o SNC. Uma vez que os lactentes sdo
respiradores nasais obrigatérios, os diagndsticos clinicos mais urgentes sdo os
dos processos que causam obstrug@o nasal importante. O reconhecimento precoce
de tais condigdes patologicas é fundamental para que o tratamento seja o mais
adequado possivel.
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