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CASO CLINICO

Atresia de coana bilateral en adulto con malformacién
craneofacial asociada: un diagndstico poco habitual

Bilateral choanal atresia in adult with associated craneofacial malformation:

an unusual diagnosis

Jesuis Gimeno H."3, Almudena Alonso O.%, Pablo Sarrié S.',
Manuel Gémez S."?, Maria Cruz Iglesias M."?

Resumen

La atresia de coana es una rara malformacion congénita improbable de encontrar
de forma bilateral en un adolescente o adulto. Hasta la fecha, no se ha descrito
ningun caso de atresia bilateral en un adulto con una malformacién asociada
de cabeza y cuello que haya requerido tratamiento conjunto. El tratamiento de
eleccion de la atresia de coana bilateral contintia siendo la cirugia endoscopi-
ca, con controversia en el uso intraoperatorio de mitomicina o la colocacién
de stents para evitar estenosis. Lo que no estd claro es el orden de tratamiento y
la simultaneidad del procedimiento si se asocian otras posibles patologias que
tengan una indicacion quirdrgica. Presentamos un caso clinico que cumple con
todos estos requisitos.
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Abstract

Choanal atresia is a rare congenital malformation that is unlikely to be found bila-
terally and is seldom diagnosed in adulthood. To date, no clinical case of bilateral
atresia has been described with a head and neck malformation that requires surgical
treatment in an adult. The preferred treatment is still endoscopic sinonasal surgery
with discrepancies of the use or not of intraoperative topical mitomycin or the pla-
cement of stents to avoid restenosis. What is not clear is the order of treatment and
simultaneity of the procedure with other possible associated pathologies that have
a surgical indication. We present a clinical case that meets all these requirements.
Keywords: choanal atresia, bilateral, adult, craneofacial malformation.
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Caso Clinico

Paciente nacida por parto eutécico con
bajo peso y rasgos dismorficos faciales (craneo
normoconfigurado, microftalmia derecha, la-
bio leporino izquierdo con hipoplasia maxilar
izquierda, frenillo labial superior lateralizado
y paladar ojival integro), por lo que ingresé en
UCI neonatal hemodindmicamente estable,
pero con respiracién ruidosa, tiraje intercos-
tal y supraesternal sin polipnea. Se descartd
sindrome congénito malformativo asociado.

Fue intervenida a los 6 meses de edad de labio
leporino y en varias ocasiones de deformidad
labial superior. Ceguera de ojo derecho y al-
teracion de la agudeza visual en ojo izquierdo.
Derivada a otorrinolaringologia a los 15 afios,
por presentar rinorrea bilateral y respiracién
oral crénica; como antecedentes de interés para
la cirugia ademds de las intervenciones previas
por su labio leporino, presenta una disminu-
cién de la agudeza visual en el ojo izquierdo del
60%, y una ceguera completa en el ojo derecho.
En la exploracién con fibroscopio flexible
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Figura 1. Imagen preoperatoria,
a: fibroscopio flexible; secreciones
retenidas en fosa nasal derecha;
b: fibroscopia flexible: secreciones
retenidas en fosa nasal izquierda;
c: TC corte axial: desviacion septal
obstructiva izquierda con hipo-
plasia de seno maxilar izquierdo
y atresia 6sea de coana bilateral
junto con retenciéon de secrecio-
nes en ambas fosas nasales; d: TC
corte coronal: asimetria septal
posterior, hipoplasia maxilar
izquierda y retencién de secrecio-
nes en fosas nasales.
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(Figura 1 a, b) se aprecia tras aspiraciéon de
moco retenido en fosa nasal una deviacién sep-
tal severa hacia la izquierda con imperforacién
de coana bilateral y una asimetria en el suelo de
la fosa nasal derecha (mds alto) con respecto a
la izquierda. Se solicit6 una tomografia com-
putarizada (TC) de senos paranasales (Figura
1 ¢, d) que confirmd el diagndstico (atresia de
coana 6sea bilateral, hipoplasia de seno maxilar
izquierdo y desviacién septal).

La intervencién, consistente en una cirugia
endoscopica nasosinusal (CENS - septoplas-
tia), no se realiz6 hasta los 19 anos de edad,
momento en el que terminé el tratamiento
ortopédico-ortodéncico de su compresiéon
maxilar. Se realizé una septoplastia conven-
cional y una meatotomia media izquierda para
drenaje de seno maxilar y una coanoplastia
por via endoscépica con técnica de colgajo
cruzado bilateral. Se utiliz6 mitomicina C t6-
pica y estabilizacién de los colgajos mediante
cola de fibrina y hemostatico reabsorbible. No
se realizé sondaje nasal y s6lo se utiliz6 unas
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laminas de silicona para la estabilizacién de los
taneles mucosos de la septoplastia. No hubo
complicaciones posquirdrgicas inmediatas y
el posoperatorio cursé sin incidencias, pero
en el periodo de seguimiento del mes 3° al 6°
se objetivé una perforacion septal sin clinica
asociada. 3 anos después de la cirugia la neo-
coana estd permeable (Figura 2).

Discusion

La atresia de coana es una malformacion
congénita rara, descrita por primera vez por
Roderer in 1755. Con una incidencia de
1/8.000 recién nacidos vivos, la mayoria de las
veces es unilateral, siendo los casos bilaterales
mucho menos frecuentes, describiéndose por
primera vez en 1991 en un paciente de 16
afos'. Posteriormente se describieron mads
casos, Canovas-Llorens y cols.? en 1994 o
Latifi y cols.”en 1999. Puede presentarse ais-
lada o asociarse a sindromes malformativos
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entre un 10%-50% de los casos, siendo el mds
frecuente el sindrome de CHARGE. Existe
predominio femenino 2:1, y su diagndstico
puede pasar desapercibido hasta incluso anos
después del nacimiento, no siendo asi en los
casos bilaterales, porque los recién nacidos
son respiradores nasales obligados y en estos
casos el diagndstico se realiza en la propia sala
del paritorio, siendo necesaria una intubacion
orotraqueal para poder tener una via aérea
permeable y realizar el diagnéstico inicial a
través de una imposibilidad de sondaje nasal,
una endoscopia nasal o un TC de senos para-
nasales. Aunque este es un dogma que no se
pone en duda, desde 1991 se han publicado
varios casos aislados diagnosticados en la ado-
lescencia o en la edad adulta?, porque a veces
esta malformacién no siempre produce un
distrés respiratorio agudo en el recién nacido'.
El retraso en el diagndstico se vuelve con los
afios menos probable, pero se han publicado
casos en la segunda, tercera o incluso la quinta
década delavida’. No hay que confundir estos
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Figura 2. Imagen posoperatoria, a: neo-
coana desde fosa nasal derecha; b: meato-
tomfa media permeable visualizando pared
posterior de seno maxilar izquierdo; ¢ TC
corte axial: septectomia posterior junto con
perforacién septal anterior; seno maxilar
izquierdo hipoplasico sin secreciones vy
neocoana permeable; d: TC corte coronal:
septectomia posterior con neocoana y mea-
totomia media izquierda permeables, seno
maxilar izquierdo y ambas fosas nasales
libres de secreciones. Puede observarse la
asimetria del suelo de la fosa nasal izquierda

con respecto a la derecha.

casos con la atresia de coanas adquirida®, en
la que ficilmente por la historia clinica, la
anamnesis y la exploracién se puede establecer
el diagnostico.

El abordaje endoscépico nasosinusal es
actualmente la técnica de eleccion para su
tratamiento’, aunque la necesidad de realizar
taponamiento nasal, uso de mitomicina C o
colocacion de tutores en el periodo posopera-
torio contintia siendo un tema controvertido®.
En el caso presentado, la cirugia se podria
haber realizado en dos tiempos: el primero
para corregir la desviacion septal obstructiva y
drenar el seno maxilar izquierdo mediante una
antrostomia maxilar y el segundo para corregir
la atresia de coana bilateral. Hipotéticamente
se podria haber prevenido la devascularizacién
de la mucosa septal y el posterior desarrollo de
la perforacion septal.

Existen 17 casos de atresia de coana bilateral
diagnosticados en adultos publicados en la
actualidad en la literatura anglosajona, pero
s6lo uno con malformacién asociada (picno-
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disostosis)® y otro con hipoplasia de senos pa-
ranasales con hipogammaglobulinemia'’, pero
ninguno asociando cirugia de malformacién
craneofacial (labio leporino, sindrome de seno
silente y desviacion septal asociadas).

Conclusion

La atresia de coana unilateral normal-
mente se presenta desde el nacimiento como
un distress respiratorio y dificultad para la
alimentacién, pero a veces puede pasar inad-
vertida durante la infancia y ser diagnosticada
mads tarde. Por el contrario, la atresia bilateral
siempre se ha considerado como una urgencia
absoluta en el posparto inmediato, por ser in-
compatible con la vida al ser los recién nacidos
respiradores nasales obligados. En los tltimos
30 afios, 17 pacientes han sido diagnosticados
e intervenidos en la adolescencia o la edad
adulta, poniendo esta premisa en cuestion.

Aunque el abordaje transpalatal se ha
utilizado durante muchos anos, hoy en dia la
cirugia endoscopica es el gold standard para
el tratamiento, continda habiendo discusion
sobre la necesidad de utilizar mitomicina C,
taponamientos nasales o stents. El caso que
presentamos es el primero que requiere una
correccidén quirurgica de diferentes dreas
anatémicas préximas entre si, por lo que se
plantea un problema de eleccion en el orden
de correccién de las mismas. Este problema
seguird siendo tema de controversia hasta que
los resultados de mds casos sean conocidos en
el futuro.
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