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Resumo

A estenose congénita da abertura piriforme € uma rara
causa de obstrucao nasal que pode ocorrer no recém-nascido.
E provocada pelo crescimento excessivo do processo nasal
medial da maxila causando um estreitamento do terco anterior
da fossa nasal. Inicialmente foi relatada uma deformidade isola-
da, posteriormente a estenose congénita da abertura piriforme
foi considerada como apresentacio de forma menor da
holoprosencefalia. Neste artigo relatamos um caso de recém-
nascido do sexo masculino que apresentava desde o parto
dispnéia, cianose e episodios de apnéia. O paciente foi sub-
metido a cirurgia com alargamento da abertura piriforme por
acesso sublabial. No seguimento apresentou boa evolu¢ao
durante o acompanhamento. O relato desta deformidade mos-
tra sua importancia como causa de obstru¢ao nasal congénita e
diagnostico diferencial de atresia coanal. A estenose congénita
da abertura piriforme pode ser reparada adequadamente, quan-
do necessario, através de procedimento cirdrgico.
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Summary

he congenital stenosis of pyriform aperture is an
unusual cause of neonatal nasal obstruction. It is due to
bony overgrowth of the nasal lateral process of the
maxilla. Initially this narrowest part of nasal airway was
considered an isolated deformity; subsequently the
congenital Stenosis of pyriform aperture was thought to
represent a microform of holoprosencephaly. In this
report a male neonate had respiratory distress, cyclic
cyanosis and apnea after the delivery. The patient
underwent surgical correction of pyriform stenosis by
sub labial access. In the fellow up, the patient had good
evolution. The report of this deformity shows an
important cause of neonatal nasal obstruction and it’s
differential diagnosis with bilateral choanal atresia. The
congenital stenosis of nasal pyriform aperture can be
surgically corrected when necessary.
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INTRODUCAO

Estenose congénita da abertura piriforme (ECAP) é
patologia rara que ocorre em recém-nascidos causada pelo
crescimento excessivo do processo nasal medial da maxila.
Como consequiéncia pode levar 2 insuficiéncia respiratéria
neonatal®. Inicialmente foi relatada como deformidade isolada,
sendo posteriormente considerada como apresentagcao de
forma menor da holoprosencefalia. A holoprosencefalia resulta
do desenvolvimento anormal do prosencefalo e estruturas
faciais®. A ECAP tem sua importincia no diagndstico diferencial
de causas de obstrucao nasal congénita.

REVISAO BIBLIOGRAFICA

A estenose congénita da abertura piriforme (ECAP)
foi primeiramente descrita por Brown et al. (1989) como
uma causa de obstru¢io nasal que ocorre no recém-nascido.
E provocada pelo crescimento excessivo do processo nasal
medial da maxila que causa como efeito o estreitamento do
inicio da parte 6ssea da cavidade nasal'. Inicialmente foi
considerada deformidade isolada, posteriormente a ECAP foi
considerada como apresenta¢io de forma menor da
holoprosencefalia, sendo que esta resulta do desenvolvimento
anormal do prosencefalo e estruturas faciais medianas. Esta
hipétese € baseada na observacao de que o incisivo superior
central solitirio (ISCS), uma das manifestacoes da
holoprosencefalia é encontrado em muitos casos na ECAP2.
Evidéncias adicionais para esta hipotese estao descritas em
gestacoes gemelares. Nos dois relatos uma das criancas
apresentava holoprosencefalia enquanto o outro gémeo
monozigético tinha ECAP34. Embora a causa da ECAP seja
desconhecida e os relatos de casos sejam esporadicos, a
presenca de ISCS associada foi relatada na metade dos
casos3. Alguns relatos descrevem casos de ECAP associado
a anomalias end6crinas, como deficiéncia de hormonio de
crescimento’, disgenesia da tiredide?, hipotireoidismo e
episodios de hipoglicemia e auséncia de da hipdfise anterior
com panhipopituitarismo®’. Tem sido descrita a existéncia
de intima relagcao topografica nos estigios ontogenéticos
iniciais entre o prosencéfalo neural primordial, a
adenohipdfise, o 6rgao olfatério e o ectoderma facial. O
ectoderma facial inclui o ectoderma da nasal cavidade. As
células da crista neural do mesmo territorio (crista neural
prosencefalica) dao origem aos osteoblastos do esqueleto
da abertura piriforme®. O desenvolvimento nasal comeca
durante a terceira semana do desenvolvimento fetal normal,
quando os pares de placodes olfatérias desenvolvem-se
formando as invaginacdes nasais; estas dividem o processo
frontonasal em processos lateral e medial. Os processos
mediais se fundem formando o septo nasal primitivo, o
processo pré-maxilar e a parte central do labio superior. A
maxila em desenvolvimento funde-se com processo lateral
para obliterar o sulco naso-6ptico e forma a parede nasal

lateral e a abertura piriforme!.

Neonatos sio respiradores nasais preferenciais e
qualquer causa de obstru¢io nasal pode levar a conseqiiéncias
severas. O reconhecimento imediato e o tratamento
apropriado sao necessirios para prevenir asfixia'®!. Um
padrio respiratorio de cianose ciclica aliviada pelo choro
pode ser relatado. Estes sintomas podem também ocorrer
em pacientes com atresia bilateral de coanas'®!'. O exame
do nariz pode ser muito dificil por causa do tamanho reduzido
das fossas nasais'. A rinoscopia anterior mostra fossas nasais
estreitas as custas de protusiao 6ssea submucosa, sendo que
a luz da fossas pode ser menor de 2mm''.

A tomografia computadorizada é o exame radiolégico
de escolha no diagnéstico da ECAP e na confirmacio da
anatomia normal das coanas. Cortes axiais devem ser obtidos
do palato para o teto da orbita'.

APRESENTACAO DE CASO

Crianca nascida a termo, com Apgar normal, pesando
3500g, apresentava desde o parto dispnéia, cianose e
episodios de apnéia. Durante a avaliagao inicial realizada
pelo pediatra n2o foi possivel a passagem de sonda para
aspiracao nasal, como ¢é realizada rotineiramente no ber¢ario.
Foi constatada obstru¢do nasal intensa com periodos de
cianose e dificuldade na amamentacio. Frente a esses dados
formulou-se a hipdtese diagnostica de imperfuracao coanal.
Imediatamente foi solicitada avaliacao otorrinolaringologica,
sendo constatado desconforto respiratorio importante com
periodos de cianose e apnéia. Na rinoscopia anterior foi
observado estreitamento 6sseo das fossas nasais no terco
anterior e impossibilidade da introducio de sonda de
polietileno nimero 5 de 2mm de didmetro além de 1 cm
inicial das duas fossas nasais. A tomografia computadorizada
de nariz de urgéncia demonstrava a presenca de acentuada
estenose congénita das duas aberturas piriformes (Figuras 1
e 2). Devido ao quadro de insuficiéncia respiratoria e
impossibilidade da crianca em alimentar-se, foi indicada uma
cirurgia em carater de urgéncia, para correcao da estenose
da abertura piriforme. A cirurgia foi realizada através de uma
abordagem sublabial. Ap6s exposicio da drea de estenose
ossea, foi realizado o desgaste desta area com a utilizacao
de micromotor e brocas e correcio da abertura piriforme. O
desgaste 6sseo foi realizado com cuidado para ndo lesar os
condutos nasolacrimais e a mucosa de revestimento das fossas
nasais. ApOs a correcao Ossea, realizou-se incisao longitudinal
da mucosa do terco anterior do soalho das fossas nasais para
alargar a luz da fossa nasal e adequar o revestimento mucoso
ao novo didmetro da fossa nasal. Nao foi utilizado tampao
nasal e sim um “Splint” nasal de sylastic para impedir a
formacao de aderéncias. No 5° dia pds-operatorio retirou-se
o “Splint” nasal e foram realizados curativos semanais com
boa evolucio. A crianca apresentou melhora da respiracao
nasal, com conseqiiéncia ganhou peso e apresenta até os
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trés anos de idade desenvolvimento fisico normal e
crescimento facial adequados. Os dentes deciduos nasceram
sem anormalidades. Foram realizadas tomografias de seios
da face de controle aos sete meses e dois anos de idade que
demonstraram bom desenvolvimento das fossas nasais
embora apresentando ainda estreitamento parcial destas no
terco médio (Figura 3 e 4), além da presenca de germens
dentarios dos incisivos centrais permanentes e auséncia de
malformacdes associadas (Figura 5). A crianca foi
acompanhada até completar trés anos antes do relato do
€aso.

DISCUSSAO

A ECAP ¢ causa de obstru¢do nasal neonatal poden-
do levar a obstruciao nasal com intensidade variando de leve

a severa. No caso relatado o paciente apresentava dispnéia,
cianose e apnéias. Sendo o recém-nascido respirador nasal
preferencial, qualquer causa de obstru¢ao nasal severa pode
causar insuficiéncia respiratéria e o seu reconhecimento
impedir a asfixia'®!'. Estes sinais e sintomas ocorrem na
atresia bilateral de coanas, uma etiologia mais conhecida e,
portanto, seria esta a etiologia suposta pelo neonatologis-
ta'®11. O exame das fossas nasais, nesse paciente, mostrava
inicialmente que a sonda de aspira¢ao nao progrediu mais
que lcm no interior das fossas nasais. Esta observacio per-
mitiu o exame mais detalhado do terco anterior das fossas
nasais. A rinoscopia anterior do recém-nascido pode ser muito
dificil devido ao tamanho reduzido das estruturas''. O exa-
me mostrou estenose das fossas nasais as custas de protusio
Ossea submucosa na abertura piriforme. Como em relatos
anteriores a luz das fossas nesse nivel era inferior a 2mm?*.

Figura 2. Estenose da abertura piriforme.

Figura 3. Exame de controle 7 meses de pds-operatorio.

Figura 4. Exame controle 7 meses de pds-operatorio.
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A realizacao da tomografia, a seguir, permitiu a confirmacio
do diagnéstico e a confirmac¢ao da anatomia normal das
coanas', sendo que os cortes axiais devem ser realizados
no sentido do palato para o teto da 6rbita'l.

A ECAP, ap6s o diagndstico, pode ser, nos casos de
estenose leve, tratada de forma conservadora com

umidificacio e descongestionante nasal topico®!!. Casos

severos, como o apresentado, requerem tratamento cirdrgico®

dimensao da fossa nasal. Complicacdes cirdrgicas potenciais
incluem lesdes de germens dentarios e de ducto lacrimal,
que podem ser evitadas com uma cirurgia cuidadosa, sendo
que durante o periodo do seguimento nio foi observado
desenvolvimento hipoplasico do nariz ou do terco médio
da face'.

CONCLUSAO

A ECAP, embora pouco freqliente, ¢ uma importante
causa de obstru¢do nasal neonatal. Um padrao respiratorio
de cianose ciclica aliviada pelo choro pode ser relatado e se
nao tratada adequadamente pode levar 2 asfixia. O diagnds-
tico parece ser facil, em conceito, por se tratar de uma de-
formidade da parte anterior da fossas nasais que teorica-
mente estd muito acessivel ao exame fisico. Entretanto, pode
ser muito dificil devido 2 dificuldade no exame das estrutu-
ras que sio muito pequenas, podendo a conclusio ser
estabelecida apenas na tomografia computadorizada. O tra-
tamento adequado dos casos de obstrucdo severa permite
preservar a vida do paciente.
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