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Trabajo original



Atresia de coanas congénita bilateral: diagnóstico y tratamiento



Bilateral congenital choanal atresia: diagnosis and treatment Dres. Hugo Rodríguez, Giselle Cuestas, Alejandro Cocciaglia, Adrián Zanetta Abstract Introduction: Choanal atresia is the most common congenital nasal anomaly. When bilateral, it presents with respiratory distress at birth. Diagnosis is confirmed by endoscopic examination and computed tomography. The definitive treatment is surgical, and different surgical techniques and approaches are used. Methods: We retrospectively evaluated 33 patients with bilateral congenital choanal atresia operated at the Department of Respiratory Endoscopy over a period of 20 years. The clinical variables analyzed were type of atretic plate, age at diagnosis and surgery, associated malformations, maternal history of hyperthyroidism treated with methimazole during pregnancy, mode of airway stabilization before surgery, surgical technique, complications, and outcome. Results: Mixed choanal atresia was the most frequent (29 cases). Its incidence was higher in females (60.6%). Almost 57.6% of patients showed associated malformations, and four had a history of maternal hyperthyroidism treated with methimazole during pregnancy. The surgical procedure consisted of a transnasal microscopic approach and placement of a silicone endonasal stent for 1 to 12 weeks. Twenty-six patients required revision after surgery. Four patients had complications. Suitable nasal ventilation was achieved in 30 patients (90.9%). One patient died of causes unrelated to the surgery. Two patients with permeable choanae remain with tracheotomy. Conclusion: The transnasal microsurgical repair with endonasal stent proved to be a safe and effective procedure.



Key words: Congenital choanal atresia, bilateral, transnasal approach.



Resumen Introducción: La atresia de coanas es la anomalía congénita nasal más común. Cuando es bilateral, se presenta con dificultad respiratoria desde el nacimiento. El diagnóstico se confirma mediante examen endoscópico nasal y tomografía computarizada de macizo cráneo-facial. El tratamiento definitivo es quirúrgico, existiendo diferentes técnicas y vías de abordaje. Métodos: Se evaluaron en forma retrospectiva 33 pacientes con atresia de coanas congénita bilateral intervenidos quirúrgicamente en el Servicio de Endoscopia Respiratoria durante un período de 20 años. Las variables analizadas fueron el tipo de placa atrésica, la edad al momento del diagnóstico y de la cirugía, las malformaciones asociadas, el antecedente materno de hipertiroidismo tratado con metimazol durante el embarazo, el modo de estabilización de la vía aérea previa a la cirugía, la técnica quirúrgica utilizada, las complicaciones y los resultados. Resultados: La atresia de coanas mixta fue la más frecuente (29 casos), siendo la incidencia mayor en el sexo femenino (60,6%). El 57,6% presentaba malformaciones asociadas. Cuatro pacientes tenían el antecedente materno de hipertiroidismo tratado con metimazol durante el embarazo. El procedimiento quirúrgico consistió en un abordaje transnasal con microscopio y colocación de tutor endonasal de silicona durante 1 a 12 semanas; 26 pacientes requirieron revisión post-quirúrgica. Cuatro pacientes presentaron complicaciones. Se logró una



Servicio de Endoscopia Respiratoria, Hospital de Pediatría “Prof. Dr. Juan P. Garrahan“. Pichincha 1850 - CABA, Buenos Aires, Argentina. Tel. 4308-4300. Notificaciones a: Dra. Giselle Cuestas, Dirección: Thames 2439 3 D (1425) Buenos Aires, Argentina. E-mail: [email protected]
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ventilación nasal adecuada en 30 pacientes (90,9%). Un paciente falleció de causa no relacionada a la cirugía. Dos pacientes con coanas permeables permanecen con traqueotomía. Conclusión: La reparación microquirúrgica transnasal con colocación de tutor endonasal resultó ser un procedimiento seguro y eficaz. Palabras clave: atresia de coanas congénita, bilateral, abordaje transnasal.



Introducción La obstrucción de las fosas nasales en el neonato es un cuadro potencialmente fatal por su respiración nasal obligada. La causa principal es inflamatoria o infecciosa y, con menor frecuencia, puede ser de origen congénito, neoplásico, traumático o iatrogénico. Las causas congénitas más frecuentes son la atresia de coanas (AC), el quiste dermoide, el glioma, el encefalocele y la estenosis congénita de la apertura piriforme (1). La AC es la anomalía congénita nasal más común. Se estima que la incidencia es de 1 cada 8.000 a 10.000 nacidos vivos (2), y es más prevalente en el sexo femenino (2:1) (3). Se puede presentar aislada o formando parte de síndromes polimalformativos como el CHARGE (acrónimo de: coloboma, cardiopatías, AC, retraso del crecimiento, hipoplasia genital, anomalías óticas) (4-5). Puede ser unilateral o bilateral, siendo la placa atrésica más común la unilateral derecha (6-7). Cuando es bilateral, se presenta con dificultad respiratoria desde el nacimiento. El diagnóstico se sospecha ante la ausencia de paso de aire en las fosas nasales y la imposibilidad de progresar una sonda nasogástrica, y se confirma mediante examen endoscópico nasal y tomografía computarizada (TC) de macizo cráneo-facial. En la mayoría de los casos (70%), las placas son mixtas (componentes óseo y membranoso) y en menor proporción óseas (30%) (3).
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Las variables analizadas fueron el sexo del paciente, el tipo de placa atrésica, la edad al momento del diagnóstico, las malformaciones asociadas, el antecedente materno de hipertiroidismo tratado con metimazol durante el embarazo, el modo de estabilización de la vía aérea previa a la cirugía, la edad al momento de la cirugía, la técnica quirúrgica, el tiempo de permanencia del tutor nasal, el requerimiento de otros tratamientos, las complicaciones, el tiempo de seguimiento y la evolución. Se realizó una exhaustiva valoración previa de los pacientes mediante examen endoscópico de las fosas nasales con fibroscopio flexible (2,2 mm o 3,5 mm) o endoscopio rígido (2,7 mm), y TC de macizo cráneo-facial, para evaluar las características de la lesión: espesor, componente óseo y/o membranoso. Se documentaron digitalmente las imágenes. Ocho pacientes habían tenido cirugías previas en otras instituciones (7 casos: abordaje transnasal con endoscopio, 1 caso: abordaje palatino). El procedimiento quirúrgico consiste en un abordaje transnasal con microscopio. Se utiliza láser de CO2 o instrumental frío para la incisión de la mucosa. Una vez retirada la mucosa nasal que cubre la placa atrésica, con instrumental microquirúrgico (cureta de oído o fresas) se procede a extraer la placa y la parte posterior del vómer. Se alisan los bordes de la neocoana y se cubre con mucosa la superficie ósea. En todos los pacientes se colocó un tutor siliconado en forma de U fenestrado en su parte posterior (sonda Foley N° 12 a 18), sin necesidad de sutura, como sostén de la luz endonasal durante 1 a 12 semanas (Figura 1).



El tratamiento definitivo es quirúrgico, existiendo diferentes técnicas y vías de abordaje.



Material y método Se evaluaron en forma retrospectiva 33 pacientes con AC congénita bilateral intervenidos quirúrgicamente por el Servicio de Endoscopia Respiratoria durante un periodo de 20 años (mayo de 1992 – mayo de 2012).



Figura 1. A. Esquema del tutor nasal en forma de “U”. B y C. Paciente con tutor en posición.



A partir de 2002 se comenzó a utilizar mitomicina C tópica (0,4 mg/ml por 2 a 4 minutos). Se utilizó en 12 pacientes (36,4%) al momento de retirar el tutor y después de dilatación coanal post-cirugía.
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En el postoperatorio inmediato los pacientes fueron internados en la sala de cuidados intermedios, excepto aquellos previamente intubados que permanecieron en la unidad de cuidados intensivos hasta su extubación a las 24 a 72 horas, pasando después a cuidados intermedios.
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Diecinueve pacientes (57,6%) presentaban malformaciones asociadas, siendo la más frecuente los síndromes genéticos (11 casos) (Gráfico 2). Cinco pacientes tenían un síndrome reconocido: CHARGE (2 casos), Down (2 casos) y Turner (1 caso).



Se les indicó tratamiento antirreflujo, antibióticos, analgésicos según necesidad, y alimentación por sonda orogástrica hasta probar tolerancia oral, y recibieron tratamiento postoperatorio local con humidificación nasal y succión según necesidad. Durante el tiempo de permanencia del tutor nasal, se indicaron lavados nasales con solución fisiológica a través del tutor, aspiración de secreciones según necesidad y mupirocina nasal para evitar lesiones por decúbito del mismo. Se realizaron controles endoscópicos semanales durante el primer mes después de la extracción del tutor nasal, para evaluar el calibre de la neocoana y la formación de tejido de granulación. Definimos la revisión post-quirúrgica a todo procedimiento bajo anestesia general después de la primera operación, incluyendo la extracción del tutor nasal y la remoción de tejido de granulación con láser de CO2 o la dilatación coanal con sondas ureterales, con o sin utilización de mitomicina C tópica, ya sea para prevenir la reestenosis o para mejorar la permeabilidad coanal.



Resultados Eran 20 pacientes femeninos (60,6%) y 13 pacientes masculinos (39,4%) con AC congénita bilateral. La placa fue de tipo mixto en 29 pacientes (87,9%) y ósea en los restantes 4 (12,1%). El 90,9% de los casos (n:30) se diagnosticaron en el período neonatal (Gráfico 1).



Gráfico 1. Edad de los pacientes al momento del diagnóstico y al momento de la cirugía.



Gráfico 2. Malformaciones asociadas.



Cuatro pacientes (12,1%) tenían el antecedente materno de hipertiroidismo tratado con metimazol durante el embarazo (Tabla 1). Todas eran mujeres y presentaban rasgos faciales peculiares: Cejas arqueadas, frente prominente, puente nasal ancho y/o ala nasal hipoplásica. Tabla 1. Pacientes con exposición intrauterina a hipertiroidismo materno tratado con metimazol. P Atresia de coanas



Tratamiento con metimazol (semana gestacional)



Tratamiento con levotiroxina (semana gestacional)



Semana Peso al gestacional nacial parto miento



1. Bilateral



15 mg/día (0-35)



Sí (0-35)



35



2. Bilateral



15 mg/día (0-35)



Sí (0-35)



35



2.120 g



3. Bilateral



20 mg/día (0-28)



No



40



3.070 g



4. Bilateral



15 mg/día (0-39)



No



39



3.300 g



2.300 g



P: pacientes.



Todos los pacientes requirieron estabilización de la vía aérea previa a la cirugía, mediante intubación orotraqueal en 14 casos (42,4%), chupete de Mc Govern en 9 casos (27,3%) y cánula oral en 8 casos (24,2%) (Figura 2). Dos pacientes (6,1%) estaban traqueotomizados al momento de la cirugía, uno con síndrome de Turner y retrognatia, y otro con CHARGE, glosoptosis y estenosis subglótica postintubación. Con respecto a la edad al momento de la cirugía, el 81,8% de los pacientes (27 casos) fueron operados dentro de los primeros 2 meses de vida (Gráfico 1).
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bilateral presenta cíclicamente disnea y cianosis que pueden aliviarse con el llanto.



Figura 2. A. Chupete de Mc Govern. B. Cánula oral.



En todos los pacientes se colocó un tutor endonasal durante 1 a 12 semanas, la mayoría por 1 mes.



Se sospecha de AC frente a la imposibilidad de introducir una sonda de 8 french (2,7 mm de diámetro) más allá de 3,5 a 5,5 cm desde el borde alar. El diagnóstico de certeza se realiza mediante un examen endoscópico de las fosas nasales (Figura 3) y una TC del macizo cráneo-facial, con cortes axiales y coronales, donde se observan el tipo, el espesor y la localización de la placa atrésica, el estrechamiento de la cavidad nasal posterior y el engrosamiento del vómer (3) (Figura 4).



El alta hospitalaria fue otorgada a los 2 a 15 días posquirúrgicos, dependiendo de las anomalías asociadas y del domicilio del paciente. Cuatro pacientes (12,1%) presentaron complicaciones, siendo las más frecuentes las relacionadas al tutor nasal (3 casos): necrosis de la mucosa nasal, necrosis de la parte posterior del septum y paro respiratorio por obstrucción de los tutores nasales. Un caso presentó sinequia turbino-septal. Veintiséis pacientes (78,8%) requirieron revisión post-quirúrgica. Las revisiones post-quirúrgicas fueron más frecuentes en pacientes con AC de tipo ósea, con malformaciones asociadas y/o edad menor a 10 días al momento de la cirugía. El tiempo medio de seguimiento fue de 3,5 años (rango: 1 a 8 años).Se logró ventilación nasal adecuada en 30 pacientes (90,9%). Un paciente (3%) falleció a los 8 años de la cirugía por causa no relacionada a la misma. Dos pacientes (6,1%) con coanas permeables permanecen con traqueotomía por síndrome aspirativo, y por estenosis subglótica y glosoptosis, respectivamente.



Figura 3. Imagen endoscópica. Placa atrésica. C: cornete, S: septum.



Discusión La AC es la anomalía congénita nasal más común, caracterizada por la obliteración de la apertura nasal posterior. Si bien la incidencia de la AC documentada en la literatura mundial es de 1 cada 8.000 a 10.000 nacidos vivos (2), en Argentina es menor (1 cada 70.000 nacidos vivos), dado que hay aproximadamente 700.000 recién nacidos vivos por año y los casos comunicados anualmente de AC no superan los 10. La atresia bilateral se presenta al nacimiento y constituye una emergencia médica. Debido a su respiración nasal obligada, el recién nacido con AC



Figura 4. Tomografía computarizada de macizo cráneo-facial. Tipos de atresia de coanas. A. Mixta. B. Ósea.



En nuestra casuística, el 60,6% de los casos correspondió al sexo femenino y en la mayoría de los casos las placas fueron mixtas (87,9%), y en menor proporción óseas (12,1%). La TC permite, además, excluir otros posibles sitios de obstrucción y anomalías de las fosas nasales
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y la nasofaringe. Dentro del diagnóstico diferencial se debe considerar la estenosis de la apertura piriforme, el encefalocele, los tumores nasales como gliomas y quistes dermoides, y el desvío septal, entre otros (1-8). Los pacientes deben ser estudiados para identificar y tratar posibles malformaciones asociadas (presentes en el 20 al 50%), como el CHARGE (9-10). El 57,6% de nuestros pacientes tenía otra anomalía asociada. Dos pacientes tenían el síndrome de CHARGE. Numerosas malformaciones que no forman parte del acrónimo han sido descritas en esos niños, entre ellas: Retrognatia, glosoptosis, estenosis subglótica, parálisis cordal, hendidura laríngea, fístula traqueo-esofágica e intubación dificultosa. La AC sólo tendría un rol como factor agravante en la inestabilidad respiratoria. Independientemente de la permeabilidad de las coanas; la traqueotomía es necesaria en un número significativo de estos pacientes (10-30%) (4), como sucedió en uno de nuestros pacientes donde la corrección quirúrgica nasal fue exitosa, pero no se pudo lograr la decanulación. En 4 pacientes (12,1%) la AC se asoció a la exposición prenatal a hipertiroidismo materno tratado con metimazol. Algunos estudios han sugerido que el uso de cierta medicación antitiroidea (metimazol, carbimazol) durante el embarazo puede incrementar el riesgo de que nazca un niño con AC, sin embargo es desconocido si la asociación es atribuida a la medicación, a la enfermedad tiroidea materna o a niveles anormales de hormonas tiroideas en el neonato. Se cree que la enfermedad de la madre sería el factor causal y no el tratamiento con metimazol (2-3-8-11). Los pacientes con AC bilateral requieren estabilización inmediata de la vía aérea y alimentación con sonda orogástrica. La estabilización de la vía aérea puede realizarse mediante chupete de Mc Govern, cánula oral o intubación orotraqueal. La traqueotomía se reserva cuando otras anomalías cráneo-faciales están asociadas. El tratamiento definitivo es quirúrgico, y se recomienda en los primeros días de vida en los casos bilaterales (12). Se han descrito diferentes técnicas para la corrección quirúrgica de la AC, siendo los abordajes más comunes el transnasal, el transpalatino y el transeptal.



Figura 5. A. Técnica microquirúrgica. B. Técnica endoscópica.



En los últimos años la vía endonasal ha desplazado a la clásica vía palatina, por ser menos invasiva y proporcionar excelentes resultados (13). En los 33 pacientes se empleó la técnica microquirúrgica para el tratamiento de la AC (Figura 5). El abordaje transnasal con uso de microscopio es un procedimiento seguro y eficaz. Ofrece fácil acceso con buena visualización de la placa atrésica con amplificación y visión binocular, rápida recuperación, corto tiempo de hospitalización y baja morbilidad (13). No altera el crecimiento del paladar óseo ni de la pirámide nasal (13). Su desventaja es cuando hay malformaciones asociadas y si la anatomía intranasal es desfavorable (desviación septal, hipertrofia de cornete, arco palatino alto) (5-14). En todos nuestros pacientes complementamos la visión microscópica con la endoscópica. Debido al avance de la endoscopia nasal y al desarrollo de instrumental pequeño y especializado, varios autores prefieren la cirugía endoscópica para el tratamiento de la AC (5-14). Sostienen que el uso de endoscopio provee una visión de la cavidad nasal posterior superior al de la microscopia, lo que se traduciría en mejores resultados. Sin embargo hay estudios que comparan la técnica transnasal endoscópica y la transnasal no endoscópica sin mostrar diferencias significativas en los resultados quirúgicos (15). La principal desventaja de la endoscopia es cuando la cavidad nasal es pequeña o si hay un estrechamiento o anatomía nasal anormal (16). En todos los pacientes se colocó una prótesis endonasal de silastic. Si bien la necesidad de un tutor no es aceptada universalmente, su justificación para usarlo es prevenir la reestenosis durante la reepitelización de las neocoanas (17). El uso del tutor conlleva riesgos, entre ellos el daño de la mucosa nasal por presión excesiva, resultando en tejido de granulación y formación de cicatrices, el sobrecrecimiento bacteriano y el im-
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pedimento del drenaje de moco (5). La colocación de una endoprótesis de material suave y por corto tiempo disminuye la posibilidad de formación de tejido de granulación y el riesgo de infección posoperatoria, lo que reduce el riesgo de reestenosis coanal (1). En la mayoría de los casos se mantuvo el tutor nasal por 1 mes. El tiempo fue mayor en la AC de tipo óseo. La irrigación y la succión frecuente por el cuidador son necesarias para prevenir la obstrucción por secreciones y mantener la permeabilidad del tutor nasal. La mitomicina es un agente antineoplásico que inhibe la proliferación de fibroblastos y la formación de tejido de granulación (10-14). Su aplicación a la coana reduce el riesgo de reestenosis (15). Sin embargo, no hay evidencia suficiente de su efecto a largo plazo para apoyar su uso rutinario (15). Las complicaciones más frecuentes fueron las relacionadas al tutor endonasal. En los 3 pacientes el tutor nasal fue extraído. Un paciente presentó sinequia turbinoseptal, la cual se resolvió con láser de CO2. A pesar del avance en las diferentes técnicas quirúrgica, la estenosis coanal postquirúrgica es frecuente (17). Los factores predictivos de reestenosis son el reflujo faringo-nasal, el reflujo gastroesofágico, la edad menor a 10 días (debido a la normal estrechez nasal del recién nacido y a la resección limitada del vómer), y el control endoscópico postoperatorio insuficiente (3-8). La reestenosis sería más frecuente en el tratamiento de la AC bilateral, cuando la placa atrésica es puramente ósea y si hay malformaciones asociadas (7).



La necesidad de revisión documentada en la literatura es muy variable, de 10,2 al 89% (10-14). Esto se debe a que el término revisión es definido de diferente manera según los distintos autores. Algunos consideran revisión a la remoción adicional de tejido, mientras que otros definimos revisión a cualquier procedimiento bajo anestesia general realizada posterior a la cirugía, incluyendo la extracción del tutor nasal (10). En el 78,8% de nuestros pacientes fue necesario al menos un procedimiento adicional bajo anestesia general posterior a la primera cirugía. En este alto porcentaje pueden influir los muchos años de seguimiento, la bilateralidad de la AC, y la extracción del tutor nasal bajo anestesia general (sólo en los primeros años la extracción del mismo se realizó sin anestesia general). En 30 pacientes (90,9%) se logró una ventilación nasal normal. Permanecen asintomáticos y sin evidencias clínicas de reestenosis a 3,5 años de seguimiento. Un paciente falleció de causa no relacionada a la cirugía ni a la patología nasal. Dos pacientes con coanas permeables permanecen con traqueotomía, por presentar: Uno de ellos, síndrome aspirativo y el otro, estenosis subglótica y glosoptosis.



Conclusiones Los pacientes con AC deben ser estudiados para identificar posibles malformaciones asociadas. Se observó la asociación de esta patología con la exposición prenatal a hipertiroidismo materno tratado con metimazol. La reparación microquirúrgica transnasal resultó ser un procedimiento seguro y eficaz en el tratamiento de la AC bilateral.
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