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Estenose congénita da abertura piriforme
nasal (congenital nasal pyriform aperture
stenosis — CNPAS) é uma condigdo bastan-
te rara em neonatos, onde a abertura nasal
piriforme esta estreitada devido ao super-
crescimento 6sseo do processo nasal da
maxila (Figura 1). Sendo este o ponto mais
estreito da via aérea nasal, uma pequena
alteracdo em seu diametro pode aumentar
significativamente a resisténcia da via aérea
nasal. Como recémnascidos sdo res-pirado-
res nasais obrigatérios nos primeiros trés
meses de vida (ou mais, no caso de
prematuros), tal aumento na resisténcia da
via aérea causa obstrucdo funcional da via
aérea e dificuldade respiratoria.

Figura 1. Tomografia axial mostrando
estenose da abertura piriforme (acima) em
contraste com a atresia bilateral de coana
(abaixo)

Um em cada 5000 recém-natos apresenta
alguma forma de obstrucdo nasal congéni-

ta, no entanto, a maioria é devida a atresia
de coana. O diagnostico diferencial inclui
tumoragOes da cavidade nasal, dacriocis-
toceles, desvios septais importantes e
CNPAS.

Embriologia

O palato € formado a partir de 3 estruturas:
o0 palato primario, que forma o palato duro
anterior a fossa incisiva; e 2 processos
laterais, provenientes do crescimento das
proeminéncias maxilares. CNPAS pode ser
causada pela deficiéncia na fusdo do
processo nasal medial, com falha subse-
quente no desenvolvimento de uma peque-
na porcao triangular do palato primario,
frequentemente acompanhada por anoma-
lias nos incisivos e uma cavidade nasal
estreita.

Durante a oitava semana de gestacdo se
inicia a ossificacdo maxilar, a partir dos
centros de crescimento acima dos dentes
caninos. Foi sugerido que a ossificacdo
exagerada do processo nasal da maxila
possa ser o responsavel, ou que seja devido
ao crescimento hipoplésico do palato pri-
mario, sugerindo que uma disostose local da
maxila com supercrescimento 0sseo seja a
causa, ¢ nao uma “recanalizagdo falha” da
cavidade nasal.

Anomalias de linha média associadas
também podem ocorrer, e inclusive ser
considerada uma forma menor de holo-
prosencefalia (um conjunto de ma-forma-
cOes cerebrais e faciais onde o cérebro
anterior ndo se divide em 2 hemisférios).
Anomalias como a microcefalia, hipoplasia
do corpo caloso ou dos bulbos olfatorios
podem ocorrer. Anomalias faciais podem
incluir defeitos oculares, hipotelorismo e
alteracbes dentarias. A ocorréncia mais
grave é a disfuncdo pituitéria, que acomete
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15 a 25% dos pacientes. Apds testes
sanguineos iniciais, monitorizagdo clinica
por periodo minimo de 12 meses é reco-
mendada, com crescimento abaixo do
esperado em um ano, sendo considerado um
fator preditivo positivo que requer mais
investigacao.

Diagnostico
Anamnese e exame fisico

A apresentacdo clinica da CNPAS é tipica
de outras obstruc6es da via aérea nasal, com
cianose ciclica, dificuldade respiratoria,
dificuldades na alimentacdo e no desenvo-
Ivimento. Falha na passagem de sonda
nasogastrica sugere atresia de coana ou
CNPAS, a diferenca sendo o local da
obstrucdo. Obstrucdo que ocorre no primei-
ro centimetro é tipica de CNPAS, enquanto
obstrucdo a partir do terceiro centimetro é
mais provavel de ser devido a atresia de
coana. A atresia de coana bilateral é tipica-
mente diagnosticada precocemente, ja a
CNPAS pode ser mais tardia. Algumas
sindromes cranio-faciais, como a sindrome
de Crouzon pode estar presente com sinais
e sintomas similares, porém a estenose se
estende por toda a extensdo do nariz. Estes
casos nao sdo passiveis de correcdo
cirirgica e uma tragueostomia deve ser
proposta nesses casos.

O exame da cavidade nasal com naso-
fibroscopio leva a um alto grau de sus-
peicdo, principalmente quando ndo €
possivel introduzir o endoscépio pelo nariz.
A oroscopia pode revelar auséncia de
frénulo do labio superior, o que pode indicar
a presenca de um incisivo central maxilar
médio solitario (Solitary Median Maxillary
Central Incisor - SMMCI). Como esta pode
ser uma manifestacao de holoprosencefalia,
torna obrigatoria a investigacdo de outras
anomalias de linha média do cérebro, 0ssos
do crénio e maxila. Consequentemente, a
falha na passagem de um cateter de 5Fr ou

endoscopio de 1,9mm através do terco
anterior do nariz indica imediatamente
necessidade de prosseguir a investigagao.

Investigacéo

Na suspeita de CNPAS, uma tomografia
axial com cortes de 2mm ira confirmar o
diagndstico. Um estudo mostrou que a
média do didmetro da abertura piriforme em
casos de CNPAS é de 8,5mm, comparado a
16,9mm no grupo controle!- Abertura piri-
forme < 11lmm em neonato a termo é
considerado diagnostico de CNPAS (Figu-
ras 1 e 2). Esta medida, entretanto, ndao
define a necessidade de intervencédo
cirtrgica, o que depende do quadro clinico
apresentado.

Figura 2: Tomografia axial mostrando
estenose da abertura piriforme com 5mm de
didmetro

Figura 3: Tomografia axial mostrando
incisivo maxilar central

Outras caracteristicas radiologicas também
devem ser revisadas, incluindo a presenca
de rafe mediana 6ssea na parte inferior do
palato duro e principalmente, um mega-
incisivo central (Figuras 3,4). A presenca
deste ultimo € indicativa de Ressonancia



Nuclear Magnética (RNM) e avaliacdo
cromossémica, quando disponivel.
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Figura 4: Incisivo maxilar central

Conduta
Imediata

O bebé pode apresentar diferentes graus de
dificuldade respiratoria. O paciente deve ser
admitido em Unidade de Cuidado Intensivo
Neonatal, com monitoramento continuo da
saturacdo de oxigénio. Casos de dificuldade
respiratdria severa podem requerer uma via
aérea oral, como as utilizadas nos casos de
neonatos com atresia de coana bilateral
(Figura 5). Uma via aérea oral é geralmen-
te adequada para assegurar uma via aérea
temporaria. Outras opgBes incluem alto
fluxo de oxigénio administrado via nasal,
chupeta de McGovern, bico de mamadeira
ou chupeta tradicional com a ponta cortada
(Figura 6), ou via aérea com canula de
Guedel (Figura 7).
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Figura 5: Via aérea oral assegurada com
fita

adesiva

Figura 6: Chupeta tradicional com a ponta
cortada
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Figura 7: Canula de Guedel para via aérea
orofaringea

Alimentacdo pode ser estabelecida via
canula orogastrica até a obtencdo de
paténcia nasal. Neonatologistas, geneticis-
tas, otorrinopediatras e pediatras devem ser
consultados.

Conservador

Tratamento conservador é a primeira escol-
ha para CNPAS para permitir o crescimento
do bebé até 3 meses de idade, época que
deixam de ser respiradores nasais obrigato-
rios, e evitar uma cirurgia em potencial.

As medidas incluem lavagem nasal com
solucdo salina, descongestionantes nasais,
gotas de xilometazolina por curtos perio-
dos, ou gotas nasais de dexametasona.
Criancas que respondem bem ao tratamento
conservador devem ser monitoradas de
perto ap6s a alta hospitalar para avaliar
presenca de episddios de apnéia, cianose,
dificuldade respiratéria durante o sono,
infeccBes respiratdrias e atraso de cresci-
mento.

Falhas no tratamento conservador tipica-
mente sdo definidas durante as primeiras 3
semanas de tratamento. Tais criangas reque-
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rem cirurgia até o final do primeiro més de
vida.

Indicacdes cirurgicas

Cirurgia esta indicada quando o tratamento

conservador falha. As indicagdes para inter-

vencao cirurgica incluem:

e episadios de apneia

e cianose

e atraso no crescimento

e Dbaixo ganho de peso

e incapacidade de desmame de via aérea
assistida

Prever insucesso no tratamento conservador
é dificil. Um estudo demonstrou que abertu-
ras piriformes com menos de 5,7mm tinham
88% de sensibilidade e especificidade na
predicdo de intervencdo cirlrgica 2. E
importante ressaltar que estudos sugerem
que frequentemente ndo ha correlacdo com
0 diametro nasal interno, enfatizando que
cada bebé parece ter uma capacidade
diferente de lidar com a obstrucdo da via
aerea nasal.

Opcdes cirurgicas

O acesso via sublabial é o mais comum
utilizado, pois permite brocar lateralmente
0 processo nasal da maxila. Esta técnica é
descrita abaixo. Colocacdo de stent pos-
operatdrio é a regra, entretanto o tempo de

permanéncia ideal do stent é tema de
discusséao

Dilatacdo com baldo também tem sido
utilizada®. Um baldo de 7mm ¢ insuflado na
via aérea com um pressao de 10 ATM por 5
minutos, seguido por colocacdo de stent
com tubo nasofaringeo de 14Fr. Este
procedimento assegurou uma via aérea
nasal adequada durante 1, 2 e até 12 meses
sem necessidade de procedimentos adicio-
nais. Mesmo este sendo apenas o relato de
1 caso, esta técnica pode servir, no minimo,

como um procedimento temporario até a
disponibilidade de melhores equipamentos
ou técnicas, caso necessario.

Técnica cirargica

e Viasublabial é utilizada.

e O procedimento € realizado sob aneste-
sia geral, com o bebé intubado via oro-
traqueal

e O tubo endotraqueal é posicionado de
modo a permitir um bom acesso a
cavidade oral

e Um apoio (tipo coroa) sob a cabeca e
coxim sob os ombros podem ser
utilizados

e Campos cirurgicos devem proteger bem
os olhos, permitindo bom acesso ao
nariz, terco médio da face e boca

e Prepare o nariz com cotondides neuro-
cirurgicos embebidos em descongestio-
nante nasal

e Usando seringa dental, infiltre anesté-
sico local (Lidocaina 1% com Adrenali-
na 1:100000) no sulco gengival superior
e mucosa da abertura piriforme (Figura
8)

Figura 8: Mudanca de coloracdo da
mucosa alveolar ap6s infiltracdo de
anestésico local



e Faca uma incisdo sublabial de 1,5cm e Use uma broca de 2 mm diamantada
com lamina 15 até o 0sso, cuidando para para ampliar lateralmente a abertura
ndo danificar o delicado 0sso que reco- piriforme (Figura 11)
bre os botdes dentérios (Figura 9)

e Faca disseccdo subperiosteal até a
exposicdo da espinha nasal anterior e 0
assoalho de cada narina, permanecendo
anterior aos cornetos inferiores para
evitar lesdes ao sistema nasolacrimal
(Figuras 9 e 10)

Figura 11: Broca diamantada de 2 mm
utilizada para remover 0 0sso do processo
nasal da maxila

e Evite brocar inferiormente para evitar
os botdes dentarios.
e Use a imagem da tomografia como um

Figura 9: Inciséo sublabial e elevacao do guia e o corneto inferior como ponto de
peridsteo da maxila com descolador de referéncia cirdrgico para definir a
Cottle profundidade ideal de brocagem

e Continue brocando até que a cavidade
nasal seja capaz de acomodar um tubo
endotraqueal 3.5 bilateralmente

e Um dilatador de Liston pode ser
utilizado assim que a brocagem anterior
esteja completa.

e Como na cirurgia de correcao de atresia
de coana, enquanto a dilatagdo estiver
sendo realizada, é importante manter
um dilatador de Liston na cavidade
nasal oposta para evitar que o septo

: nasal seja deslocado (Figura 12)

R RS O\ e Reposicione a mucosa nasal
' ﬁ.,,.-"‘ \ e Alguns cirurgides recomendam uma in-

: cisdo de alivio na mucosa do assoalho

Figura 10: Identificacdo da abertura nasal

piriforme anterior direita, espinha nasal e Confeccione os stents cortando tubos
anterior e processo nasal da maxila endotraqueais tamanho 3.5



Figura 12: Tubo endotraqueal e dilatador
de Liston (16Fr) em narinas opostas

e Insira um stent em cada narina

e Certifique-se que as pontas dos stents
estejam na orofaringe, logo atras do
palato mole

e Para evitar deslocamento dos stents,
uma sutura é passada entre as pontas dos
stents desta maneira

e Passe uma pequena canula de aspiragao
através de cada tubo, até que as canulas
cheguem até a orofaringe

e Retire as pontas das canulas pela
cavidade oral

e Passe um fio de seda 3.0 através da
ponta de cada canula

e Reintroduza as cénulas atraveés dos
tubos endotraqueais até que o fio de
seda esteja fora de cada narina (Figura
13)

e Isto assegura que o fio de seda 3.0 passe
através de da parte posterior do septo e
mantenha os stents em cada uma das
narinas

e Isto também torna Gbvia a necessidade
de suturar posteriormente os tubos e
permite a remogdo dos mesmos sim-
plesmente cortando a sutura anterior e
puxando os fios

e Separe as extremidades anteriores dos
stents utilizando um pedago de tubo
endotraqueal como ponte e passando
uma sutura através de pequenos orifi-

cios nas laterais de cada stent (Figura
14)

Figura 13: Stent fixado em cada cavidade
nasal por fio de seda 3.0 passado através
da extremidade posterior do septo nasal

Figura 14: “Ponte” entre os tubos para
evitar o deslocamento dos stents e prevenir
lesGes na columela pelo fio

Corte os stents de modo a facilitar a
alimentacdo (especialmente o aleita-
mento materno)

E importante medir o comprimento de
cada stent para permitir succdo ade-
quada para manutencgdo de paténcia dos
stents

N&o ha consenso em relacdo ao tempo
ideal para permanéncia dos stents, e
varia de poucos dias até mais de 4



semanas. Se removidos muito precoce-
mente, deiscéncia ou reestenose podem
ocorrer, enquanto permanéncias maio-
res estdo associadas com maior risco de
lesdo por pressdo a parte anterior do
nariz e septo, além da formacédo de
tecido de granulagéo

Cuidados pds-operatdrios

e Monitorizacdo em unidade de cuidados
intensivos por 24 a 48h e recomendada
para garantir a paténcia da via aérea
nasal

e Cuidados com os stents sdo impres-
cindiveis, com lavagem regular com
solucgéo salina e aspiragdo para manté-
los pérvios

e Aaspiracdo deve ser feita somente até a
extremidade posterior dos tubos (medi-
dos previamente) para garantir que ndo
havera trauma a parede posterior da
faringe

e Utilize uma canula de aspiracdo com
tamanho dobrado em relacdo ao tubo
endotraqueal ex: canula de 7Fr para
tubos 3.5

e Uma vez que os stents tenham sido re-
movidos, utilize descongestionante na-
sal junto com gotas de solucdo salina
para minimizar o edema e formacéo de
crostas. Corticoide nasal como a flutica-
sona pode ser utilizada nas semanas
subsequentes

Complicacoes

e Tome cuidado no intraoperatério para
prevenir lesbes na mucosa nasal, botdes
dentarios, ductos nasolacrimais e corne-
tos inferiores

e Verifique as narinas diariamente para
sinais de areas sob pressao dos stents

e Dificuldades na alimentacdo ndo séo
incomuns, mesmo com paténcia nasal
adequada

e Reestenose da abertura piriforme ndo é
incomum e deve ser verificada se 0s
sintomas recorrerem

Acompanhamento em longo prazo

Cuidados em longo prazo devem incluir
acompanhamento pelo pediatra. Considere
dificuldades com as vias aéreas e alimenta-
¢ao, em especial, as que requerem readmis-
sdo hospitalar. Em caso de sinais de reeste-
nose sintomatica, reexpansdo pode ser
necessaria ex: com dilatacdo por baldo ou
dilatador de Liston, ja que na maioria dos
casos é devida a estenose por partes moles.
Nos casos de deficiéncia pituitaria, acom-
panhamento em longo prazo com
endocrinologista é necessario.
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