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Resumo
Introducdo: A Atrésia Congénita das Choanas (ACC) ¢ uma obliteracao
unilateral ou bilateral, completa ou incompleta da abertura nasal
posterior. A ACC completa bilateral ¢ uma anomalia rara e com risco
SGORI— PCF de vida, apresentando-se com dificuldade respiratoria ao nascimento e
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o Pelrlogs Coviobid tratada com cirurgia de caracter urgente, sendo o recém-nascido um
respirador nasal obrigatorio. Assim, a ACC bilateral completa em
adultos ¢ extremamente rara.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 60 anos, com queixas de
obstrugdo nasal cronica e rinorreia aquosa desde o nascimento,
associadas a cerca de 3 a 5 episodios de cefaleias autolimitados por
ano. A doente descreve igualmente na infancia episodios de dificuldade
respiratdria com cianose durante a alimentacdo, aliviados pelo choro. A
endoscopia nasal e a tomografia computadorizada (TC) dos seios
perinasais revelaram uma ACC completa bilateral. A doente foi
submetida a correcdo cirurgica endoscopica transnasal da obstrugdo. O

follow-up de 12 meses mostrou melhoria clinica e excelente resultado
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funcional com orificios neochoanais adequados.

Conclusdo: O presente caso relata o doente mais velho com ACC descrito na literatura. A cirurgia
endoscépica transnasal € uma técnica segura, adequada, eficaz e com baixa morbilidade para a corre¢ao da
ACC em adultos. Esta rara entidade deve fazer parte do diagnostico diferencial da obstrugdo nasal cronica

na idade adulta.

Palavras chave: atrésia das choanas, congénito, obstruc¢ao nasal, idade adulta.

Abstract

Background: Congenital choanal atresia (CCA) is a unilateral or bilateral, complete or incomplete oblite-
ration of the posterior nasal aperture. Bilateral complete CCA 1is a rare and life-threatening abnormality,
presenting with respiratory distress at birth and treated with early urgent surgery, being the newborn an
obligatory nose breather. Therefore, bilateral complete CCA in adults is extremely rare.

Case report: A 60-year-old female presented with a history of life-long nasal obstruction and rhinorrhea,
associated with 3 to 5 episodes of headache per year. She also reported childhood episodes of respiratory
distress with cyanosis during feeding, relieved by crying. Nasal Endoscopy and Computer tomography
(CT) scan of the paranasal sinuses revealed a bilateral complete CCA.

The patient underwent endoscopic transnasal surgical correction of the obstruction. A twelve-month fol-
low-up showed clinical improvement and an excellent functional outcome with adequate neochoanal
openings.

Conclusion: The presented case is the oldest patient with complete CCA reported in literature. Transnasal
endoscopic surgery is a safe, adequate and effective technique with low morbidity for the correction of
adulthood CCA. This rare condition should be part of the differential diagnosis of persistent nasal obstruc-

tion.

Keywords: Choanal atresia; congenital; nasal obstruction; adulthood.

Introducio
A Atrésia Congénita das Choanas (ACC) ¢ uma obliteracdo unilateral ou bilateral, completa ou incompleta
da abertura posterior das fossas nasais'.

Esta rara entidade tem uma incidéncia de 1: 7000 recém-nascidos com uma preponderancia feminina de
2:1." 75% dos casos de ACC sao unilaterais.
A ACC completa bilateral ¢ uma anomalia rara e com risco de vida’. Embora alguns doentes sejam

oligossintomaticos, o quadro clinico classico da ACC bilateral em recém-nascidos ¢ a cianose ciclica e

dificuldade respiratoria aliviada apenas com o choro, exigindo uma abordagem cirurgica urgente, sendo o
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recém-nascido um respirador nasal obrigatorio.’ Assim, a ACC completa bilateral diagnosticada na idade
adulta ¢ extremamente rara.*
O diagnostico de ACC em recém-nascidos exige uma elevada suspeita clinica, uma vez que os sintomas

podem variar desde dificuldade respiratoria leve durante a amamentagio, até obstrugio grave da via aérea.’

Caso Clinico

Doente de 60 anos, sexo feminino, natural de Lisboa e residente na Amadora, foi referenciada a consulta de
Otorrinolaringologia por queixas de obstru¢do nasal cronica e rinorreia aquosa desde o nascimento,
associadas a cerca de 3 a 5 episodios de cefaleias autolimitados por ano. A doente descreve igualmente na
infancia episodios de dificuldade respiratoria com cianose durante a alimentagdo, aliviados pelo choro.
Refere nunca ter visitado nenhum médico Otorrinolaringologista at¢ ao momento. A doente nao
apresentava nenhuma outra anomalia congénita. Como antecedentes pessoais destaca-se apenas hipertensao

arterial controlada e hipercolesterolémia medicada.

Figura 1:Endoscopia nasal. Fossa nasal direita, atrésia da choana direita.

Figura 2: TC seios perinasais, demonstrando as placas

de atrésia das choanas bilateral (setas).
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Figura 3: RMN dos seios perinasais, atresia das choanas completa bilateral.

A doente foi submetida a correcdo endoscdpica transnasal da atresia, sob anestesia geral. Foi utilizado um
endoscopio rigido de 0° e 4mm. Apds infiltracdo com lidocaina a 1% e adrenalina a 1:100000 e elevagao de
retalho mucoso local pediculado ao bordo posterior do septo nasal com faca em foice, a lamina 6ssea foi
perfurada infero-medialmente com recurso a broca cortante do microdebrider e o orificio progressivamente
alargado, recorrendo a0 mesmo instrumento bem como a cureta, até ao calibre desejado aproximadamente
de um tubo oro-traqueal de 7,5. Foi removida igualmente a por¢do posterior do vomer para melhor
permeabilizacdo da neochoana. Para prevenir a reestenose foram colocados algoddes embebidos em
Mitomicina C (Img/ml) durante 5 minutos a rodear o orificio criado. O procedimento foi repetido
contralateralmente. Nao foram colocados stents. A doente foi tamponada com compressas vaselinadas e 1
merocel 8 em cada fossa nasal. Nao se verificaram intercorréncias no pos-operatorio ¢ a doente teve alta as
24h ap6s destamponamento, com as indicagdes de lavagens nasais diarias com solugdo salina e
antibioterapia.

Aos 24 meses de follow-up, a doente apresentava uma resolucdo completa da obstrucdo nasal, e a
endoscopia nasal verificou-se um outcome favoravel com neochonanas de orificios adequados e ambos
patentes (Figura 4).

Para a publicagdo deste caso, bem como das suas imagens, foi obtido consentimento informado escrito e

assinado pela doente.

Figura 4: Resultado p6s-operatorio aos 2 anos de

follow-up.
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Discussio
ACC completa bilateral ¢ uma anomalia, inicialmente descrita em 1755 por Roederer et al, que acarreta
risco de vida ao nascimento’. Sdo descritas quatro teorias principais para explicar os fundamentos
embriologicos da ACC: existéncia da membrana bucofaringea; a membrana nasobucal de Hochstetter,
tecido mesodérmico anormal na choana e anomalia na migra¢do e desenvolvimento de células da crista
neural®> A ACC ¢ frequentemente acompanhada por outras anomalias congénitas, sendo o Sindrome
CHARGE o mais comum: C, coloboma; H, cardiopatias; A, atrésia das chonas; R, atraso do crescimento,
G, hipoplasia genital, E, anomalias otologicas)”.
Os sinais e sintomas da ACC completa bilateral sdo justificados pelo facto do recém-nascido ser um
respirador nasal obrigatdrio durante os primeiros 4 meses de vida: dificuldade respiratdria e cianose ciclica
algumas horas apos o parto, geralmente aliviados ou que desaparecem durante o choro, piorando durante a
amamentagio.” A introdugdo de uma sonda de aspiragio nas fossas nasais pode ajudar a suspeita desta
entidade'. A ACC completa bilateral é por isso uma entidade diagnosticada precocemente nas primeiras
horas de vida, ao contrario deste caso descrito.
O CCA bilateral diagnosticado na vida adulta ¢ bastante raro e este caso representa até a data o doente mais
velho com ACC bilateral, destacando o interesse desta descrigao.
O diagnéstico ¢ confirmado pela endoscopia nasal e tomografia computadorizada dos seios perinasais.’
Neste caso, a TC dos seios perinasais revelou um alargamento posterior do vémer, bem como auséncia de
ar no espaco choanal, com normal morfologia dos seios perinasais. A investigacdo imagioldgica permitiu
igualmente excluir outros diagndsticos diferenciais de obstrugdo nasal: desvio de septo nasal, hipertrofia
dos cornetos inferiores, estenose do orificio piriforme, meningocelo, meningoencefalocelo, tumores nasais
e inflamacgao local.
O tratamento ¢ cirirgico, e as técnicas disponiveis para resolver a deformidades anatomica em questdo sao
numerosas € evoluiram desde o antigo procedimento de perfuragdo transnasal cega, usando um trocard
curvo, até a técnica endoscopica atual creditada por Stankiewiecz’.
As abordagens transpalatal e transnasal sdo as duas principais vias de abordagem cirtirgica na corre¢do
desta anomalia’.
O acesso transpalatal revolucionou a cirurgia corretiva da ACC®, permitindo uma exposicio suficiente para
a remocao segura da placa atrésica e da por¢ao posterior do vomer. Além disso, os retalhos mucosos
poderiam ser dissecados e usados para atapetar as superficies dsseas, diminuindo a necessidade de stent e
aumentando as taxas de sucesso. Esta técnica oferece bons resultados pos-operatorios; contudo os efeitos
negativos no crescimento do palato, bem como maior tempo cirurgico € maior risco hemorragico, levaram
a sua crescente substituigdo pela técnica endoscopica’.
A endoscopia nasal para além de contribuir para o diagnostico, ¢ utilizada como instrumento guia na
cirurgia bem como para o seguimento pos-operatério e follow-up destes doentes.
Neste caso descrito de uma doente de 60 anos, com ACC completa bilateral, foi privilegiada a abordagem
endoscdpica transnasal, e aplicada mitomicina C tdpica para prevencdo de reestenose. A mitomicina ¢ um

antibidtico topico aminoglicosideo com um papel descrito na reducao da formagdo de tecido cicatricial e de
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granulagdo através da inibi¢do do crescimento e migragdo dos fibroblastos’. Prasad et al'? descreve a
aplicacdo de mitomicina C em 20 doentes com ACC sem complicacdes. O stent foi evitado devido a
possivel reagdo de corpo estranho ou necrose da pele na columela. Aos 24 meses de follow-up o resultado é

favoravel.

Conclusoes
O caso clinico apresentado relata o doente mais idoso com ACC descrito na literature, destacando a
importancia da suspeic¢ao clinica, bem como do papel complementar da endoscopia nasal e tomografia
computorizada na investigacdo da obstru¢do nasal cronica.
A cirurgia endoscopica transnasal ¢ uma técnica segura, adequada, eficaz, e com baixa morbidade para

correcdo da ACC na idade adulta.
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