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Atrezija hoan je redka prirojena malformacija zadaj$njega dela nosne votline, ki se pojavlja
na 5000-8000 Zivorojenih otrok. Klini¢no se kaZe kot izolirana oblika ali v sklopu drugih mal-
formacij. Za vedino primerov vzroka ni mogoce najti, nekatere pa povezujejo z genetsko muta-
cijo ali uporabo doloéenih zdravil za zdravljenje hipertiroidizma med nosec¢nostjo. Prevladujoca
klini¢na slika ob rojstvu je dihalna stiska s hudo obliko cikli¢ne cianoze. Prikazujemo primer
deklice z izolirano obojestransko atrezijo hoan, ki je ob rojstvu razvila klini¢ne znake dihalne
stiske s cianozo. Razpravljamo o razvoju nosu, etiologiji, klini¢ni sliki, diagnostiki, primarni
oskrbi in kirur$kem zdravljenju.

ABSTRACT

KEY WORDS: choanal atresia, respiratory distress, cyclic cyanosis, obligatory breathing — newborns, hyperthyroidism

Choanal atresia is a rare congenital malformation which occurs in every 5000 to 8000 live
newborns. Clinically, it may present as an isolated form or in association with other malfor-
mations. In most cases, the cause is not found, but some are associated with a genetic muta-
tion or the use of certain drugs against hyperthyroidism during pregnancy. The dominant
clinical picture at birth is respiratory distress with severe cyclic cyanosis. The paper presents
the case of a girl with isolated bilateral choanal atresia who showed signs of respiratory dis-
tress and cyanosis at birth. The development of the nose and nasal cavity, the etiology, cli -
nical picture, diagnostics, primary care, and surgical treatment of choanal atresia are discussed.
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uvobD

Hoanalna atrezija je redka prirojena malfor-
macija zadaj$njega dela nosne votline. Oboje-
stranska atrezija se pojavlja nekoliko redkeje
kot enostranska in ogroZa Zivljenje novo -
rojencka, ker ta $e ne zna dihati skozi usta,
ampak samo skozi nos. Posledi¢no se zacne
dusiti in postane cianoticen. V pristopu k zdrav -
Jjenju sta nujno potrebna hitra diagnoza in
ukrepanje. Napaka se pojavlja na 5000-8000 Zi-
vorojenih otrok. Novorojenke so prizadete
2-krat pogosteje kot novorojencki. Pri eno-
stranski atreziji je desna stran prizadeta 2-krat
pogosteje od leve. 30 % atrezij je kostnih, 70 %
pa mesanih kostno-membranoznih (1). Pri -
blizno polovica primerov hoanalnih atrezij je
povezanih z drugimi prirojenimi anomalijami,
najpogosteje s sindromom CHARGE, redke-
je z nekaterimi drugimi sindromi (Crouzonov,
Pfeifferjev, Antley-Bixlerjev, Marshall-Smit-
hov, Schinzel-Giedionov in Treacher Collins
sindrom) (2-5).

KLINICNI PRIMER

24-letna nosecnica je bila v 13. tednu nosec-
nosti sprejeta v bolni$nico zaradi krvavitve,
kasneje je njena nosecnost potekala brez
posebnosti. Porod je potekal v glavi¢ni vsta-
vi 17 dni pred rokom, plodovnica je bila bistra,
posteljica in popkovnica sta bili prav tako brez
posebnosti. Ob rojstvu je deklica tehtala 2760 g,
z dolZino 48 cm, dobila je 7/7 tock po Apgar-
jeviv 1.in 5. minuti po rojstvu. Takoj po rojs -
tvu so pri novorojenki opazili pospeseno diha-
nje (80/min), s povecanim dihalnim naporom
in izrazitim ugrezanjem medrebrnih prosto -
rov. Dihanje je bilo nad desno polovico prsne-
ga kosa nekoliko bolj sli$no kot nad levo, sli$ni
so bili posamezni poki obojestransko. Barva
koZe je bila izmeni¢no periferno cianoti¢na
z vmesnimi obdobji centralne cianoze. Sréna
akcija je bila ritmi¢na, s frekvenco pulza
150/min. Med laboratorijskimi izvidi so bile
patoloske naslednje vrednosti: pH 6,99, pCO,
14,1kPa, HCO, 25,7 mmol/l, Na 105 mmol/1.
Zaradi napredovanja dihalne stiske in pada -
nja koZno izmerjene saturacije kisika pod
90 % je bila deklica 2 uri po rojstvu intubira -
na z zrelno-sapni¢no cevko in predihavana
z balonom ob dodatku kisika. KoZno izmer -
jena saturacija kisika ob dodanem cistem kisi -
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ku je bila 95-100 %. Poskus vstavitve Zelod-
¢ne sondice skozi nosnici je bil neuspesen.
Zaradi dihalne stiske je bila novorojenka
s transportom premescena v enoto za inten-
zivno terapijo Klini¢nega oddelka za otrosko
kirurgijo in intenzivno terapijo Univerzitet-
nega klini¢nega centra Ljubljana. Pred trans-
portom, 4 ure in pol po rojstvu, je bila deklica
uspavana, imela je vstavljeno Zrelno-sapnic-
no cevko, in umetno predihavana z mesanico
zraka in kisika. Ob tem je bila koZno izmer-
jena saturacija kisika 100 %. Pljuca so bila obo-
jestransko slabse predihana. Kardiorespirator-
no je bila stabilna, sr¢na akcija je bila redna,
s frekvenco 112/min. Pulzi so bili simetri¢ni,
slabge tipni, krvni tlak 41/21 mmHg. Vstav-
Jjen je imela umbilikalni venski in urinski
kateter. Mekonij je po rojstvu Ze odvajala.
Ob sprejemu v enoto za intenzivno terapijo
Klini¢nega oddelka za otrosko kirurgijo in
intenzivno terapijo sta od normale odstopa-
la laboratorijska izvida o Stevilu levkocitov
(14,8 x 10°/1) in vrednosti fosfata (1,5 mmol/1).
Na rentgenski sliki pljuc je bila vidna nekoli-
ko povecana sr¢na senca, pljuca so bila ¢ista
in normalno predihana. Opravljena ultrazvoc-
na (UZ) preiskava srca je prikazala odprto
ovalno okence in perzistentni arteriozni vod
(lat. ductus arteriosus) z dvosmernim spojem.
UZ preiskava trebuha je pokazala ekstrarenal-
no lezeca, do 4 mm precno razsirjena ledvic-
na mehova (lat. pelvis renalis). Ponovni poskus
vstavitve Zelod¢ne sondice skozi obe nosnici
je bil neuspesen, zato smo postavili sum, da
ima atrezijo hoan. Poglobljena anamneza je
odkrila, da je imel starejsi brat novorojenke
ugotovljeno enostransko atrezijo hoan v sta-
rosti 4let. Opravljena nativna rentgenska
slika je pokazala v predelu hoan vidna mem -
branozna septuma. Sesti dan po rojstvu je bila
opravljena endoskopija nosu, ki je potrdila
obojestransko atrezijo hoan. Isti dan smo opra -
vili tudi racunalnisko tomografsko (CT) sli -
kanje obnosnih votlin, ki je pokazalo zadebe -
Jjen kostni del septuma, v predelu obeh hoan
pa na desni strani nekaj mm, na levi pa 1 cm
debele mehkotkivne pregrade. Osmi dan smo
deklici odstranili cevko za dihanje iz Zrela in
sapnice, dihalno pot smo do operativnega
posega vzdrZevali z ustno-Zrelnim tubusom.
Istega dne smo ji odstranili tudi umbilikalni
kateter. Deklico smo hranili po Zelod¢ni cev-
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ki, ki je bila vstavljena skozi usta v Zrelo in
Zelodec. Dvajseti dan po rojstvu smo deklico
operirali. Po anemizaciji nosne sluznice s ko-
kainom in infiltracijo z 1% ksilokainom z do-
datkom adrenalina je otorinolaringolog pod
kontrolo endoskopa predrl obe hoani s per-
foratorjem ter odstranil odvec¢no sluznico in
kostno-membranozno zaporo. Odstranil je
zadebeljeni zadnji del kostnega septuma in
tako ustvaril $irok prehod iz obeh nosnih vot-
lin v nosno Zrelo. V nosno votlino je bila vstav-
ljena aspiracijska cevka v obliki ¢rke U, ki je
imela na vhodu v nosni del Zrela odprtino.
S transseptalnim $ivom so cevko pritrdili na
sprednji del nosne pregrade. Poseg je pote-
kal brez tezav. Deklica je bila Se istega dne
ekstubirana. Po ekstubaciji je dihala sponta-
no, ni potrebovala dodatka kisika, le obasno
smo opazali nekoliko hitrejse dihanje. Kon-
trolna rentgenska slika pljuc je pokazala raz-
peta in enakomerno predihana pljuca. Odstra-
nitev opornice iz nosnic je kirurg predvidel
ez priblizno 4 tedne. Dan po operaciji je bila
deklica premescena na oddelek. Ob tem je bila
budna, dihala je spontano brez dodatka kisika
(ob SpO, 100 %), frekvenca dihanja je bila
37/min. Primerno je reagirala na draZljaje.
Pljuca so bila simetri¢no predihana, sli$no je
bilo ¢isto dihanje. Akcija srca je bila ritmic -
na, tona primerno naglasena. Periferni pul-
zi so bili simetri¢no tipni. Ob premestitvi so
od normalne vrednosti odstopali naslednji
laboratorijski izvidi: hemoglobin 116 g/, hema-
tokrit 0,34 in natrij 134 mmol/l. Deklico smo
hranili po steklenicki. Proti bole¢inam je dobi -
vala analgetik. Obe nosnici in lumen oporni -
ce smo redno spirali s 5ml fizioloske razto -
pine in aspirirali. Kontrolni UZ secil je pokazal
normalni ledvici in mehur. Sestindvajseti
dan po rojstvu smo deklico odpustili vdoma -
¢o oskrbo. Ob odpustu je bila deklica Zivahna,
evpnoicna, afebrilna, kardiorespiratorno sta-
bilna. Telesna teza ob odpustu je bila 3110 g.
StarSem smo dali navodila za spiranje obeh
nosnic s fiziolosko raztopino 4-krat na dan ter
datum za kontrolo pri otorinolaringologu.
Mesec dni kasneje se zaradi obojestranske
pljucnice s Streptococcus pneumoniae nismo
odlocili za odstranitev opornice. Ob tem je
bila deklica bleda in je imela dolge pavze v di-
hanju. Po vstavitvi ustno-Zrelnega tubusa je
deklica dihala dobro, barva koZe je bila nor -

malna. Odstranitev opornice se je izvedla
2 meseca po rojstvu v splodni anesteziji. Dekli-
ca je pred posegom dobila antibioti¢no zas-
¢ito (ceftazidim in ampicilin). Po posegu je
bila roznata, dihala je mirno, brez napora, pila
je pri prsih. Pooperativno je 2 dni prejema-
la kapljice Maxitrol (kombinacija deksameta-
zona, neomicina in polimiksina) v obe nosni-
ci. Tudi v nadaljnjem poteku je bila deklica
brez tezav. Ob rednih kontrolah se je veckrat
izvedla razsiritev z aspiracijskim katetrom na
mestu perforacije atrezij v lokalni anesteziji.
Na zadnjem kontrolnem pregledu 11 mese-
cev po rojstvu je bila deklica brez tezav,
dihala je skozi nos, izcedka iz nosu ni bilo
videti. Pri hranjenju ni imela tezav. Narode-
na je bila na kontrolni pregled ¢ez eno leto.

RAZPRAVA
Razvoj nosv

Na koncu 4. tedna embrionalnega razvoja
predstavlja center obraza ustna jamica, ki jo
obdaja 1. par skrznih lokov. V sredini 5. tedna
je vidnih 5 mezenhimskih izboklin na zarodku
(2 mandibularni, 2 maksilarni in ¢elni¢no-
nosna) (slika 1). Na obeh straneh ¢elni¢no-
nosne izbokline se pojavijo zadebelitve povr-
Sinskega ektoderma, vohalni (nosni) plakodi,
ki se poglobita v vohalni jamici (6). V sredi-
ni 6. tedna sta vohalni jamici lo¢eni od ustne
votline z ustno-nosno membrano oz. mezen-
himsko plosco. Ustno-nosna membrana je
tanek, prehoden dvoepitelijski sloj, ki ga
sestavljata epitelij ustne in nosne sluznice.
Le-ta v 7. tednu razvoja lo¢uje zadajsnji del
primordialne nosne votline od ustne jamice.
Z razpokom te membrane nastaneta primi -
tivni hoani oz. odprtini med vohalno in ust -
no jamico. Epitelija ustne in nosne votline pri-
deta v stik eden z drugim.

Hoanalna atrezija je posledica napake
pri razgrajevanju, odstranjevanju in posledic-
ne perzistence ustno-nosne membrane
v 6. tednu embrionalnega razvoja (slika 2) (7).

Etiologija in patogeneza
Obstajajo Stevilne teorije, ki skusajo obrazlo-
7iti nastanek hoanalne atrezije kot (8):

* motnjo perforacije ustno-nosne membrane,

* medialno prerascanje vertikalnih in hori -
zontalnih izrastkov,
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celnitnonosna izboklina

lateralna nosna izboklina

globularna izboklina

maksilarna izboklina

mandibularna izboklina

Slika 1. Zarodek, star 5 tednov.

¢ nenormalne mezodermalne zarastline, ki
tvorijo hoanalno podrodje ali

* motnjo vras€anja mezoderma zaradi lokal-
nih vzrokov.

Verjetno gre za multifaktorsko etiologijo bolez-
ni (5).

Slika 2. Hoanalna atrezija (pustica).

Hipertiroidizem in zdravljenje
le-tega med nosecnostjo

Zanimiva je povezava med pogostej$im pojav -
ljanjem hoanalne atrezije pri materah, ki so
se med nosecnostjo zaradi hipertiroidizma
zdravile s karbimazolom (KM) in/ali njego -
vim aktivnim derivatom metimazolom (MZ).
Morebitne teratogene uc¢inke KM/MZ so
proucevale Stevilne Studije (tabela 1). Séitnic-
ne endokrinopatije so zelo pogoste med Zen-
skami v rodni dobi. Tirotoksikoza naj bi se
pojavljala pri 0,2 % nosec¢nicah. Najpogoste;j-
§i vzrok (85 %) hipertiroidizma je Gravesova
bolezen (9). Kontrola §¢itni¢nega statusa med
nosecnostjo je zelo pomembna, ker tirotok -
si¢no stanje lahko teratogeno vpliva na plod.
Tako so pogostejsi mrtvorojenost, nizka porod -
na teza, prezgodnji porod, hidrops in kranio-
sinostoza (8). Tri najpogostejsa zdravila, ki se
uporabljajo za zdravljenje Gravesove bolez -
ni so: propiltiouracil, KM in njegov aktivni
metabolit MZ. Omenjena zdravila prehajajo
posteljico in delujejo na fetalno §¢itnico tako,
da vplivajo na sintezo $¢itni¢nih hormo-
nov (10). Otroci mater z Gravesovo bolezni -
jo so lahko izpostavljeni hipotiroidizmu (za -
radi delovanja zdravil), hipertiroidizmu
(zaradi delovanja materinih protiteles) ali so
evtiroidni (11). Pomembna je kontrola §¢it -
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Tabela 1. Embriopatiia zaradi teratogenosti karbimazola/metimazola — primerjava Studij razlichih aviorjev. EA— ezofagealna afrezija, GIT—
gastrointestinalni trakt, KM — karbimazo], MZ — metimazol, TEF — traheoezofagealna fistula, + — prisofno, — — odsotno, ? — ni podatka.

Odmerek MZ, Hoanalna Hipoplastiéne Anomalije GIT ~ Motnje Ponavljgjota Dismorfologija  Materni
KM atrezija prsne vrazvojy  sevnefjasred-  obraza Stitnicni
bradavice (motoriéni  njega usesa, status med
razvoj, govor)  senzorinevralna nosecnostjo
naglusnost
Greenberg, Mz bilateralna + - - + + ?
1987 (13)
Wilson et al., 40mg KM bilateralna + - + - + ?
1998 (10)
(lementi ef al., 20mgMZ  bilateralna - EA/TEF + - + evtiroticen
1999 (14)
Barwell et al., 60mg KM bilateralna - - - - - hipertiroticen
2002 (15)

Barbero ef al.,
2004 15mg MZ  bilateralna - - - - + evtiroticen
(primer 1) (5)

Barbero ef al.,
2004 15mgMZ  bilateralna - - - - + evtiroticen
(primer 2) (5)

Barbero ef al.,
2004 20mgMZ  bilateralna - - - - + evtiroticen
(primer 3) (3)

Foulds et al., 20mg KM desno— + patentni vitelo- + + + evtiroticen
2004 popolna, intestinalni
(primer 1) (11) levo — delna duktus

Foulds et al.,
2004 20mg KM - + - - - + evtiroticen
(primer 2) (11)

Wolf et al., 20mg KM + - + evtiroticen
2006 (8)

ni¢ne funkcije novorojenca. Leta 1972 jebila  nega razvoja (predvsem grobe motorike),
izvedena prva Studija, ki je opozorilanatera -  vnetja srednjega uSesa in senzorinevralna
togenost KM in MZ (12). Sledile so Stevilne  naglusnost. Posebno pomembno je dejstvo, da
Studije, ki so porocale o drugih anomalijah (ta -  je od 20 objavljenih primerov otrok s priroje-
bela 1). Pomembno je predvsem dejstvo, da  nimi anomalijami zaradi antenatalnega jema-
se zaradi uporabe KM/MZ precej zviSa pojav -  nja KM/MZ 11 otrok imelo hoanalno atrezi -
nost sicer zelo redkih malformacij — hoanal-  jo (8).

ne atrezije in atelije (odsotnost prsnih brada- Avtorji predvidevajo, da embriopatija nasta-
vic). Embriopatija zaradi uporabe KM ali MZ  ne zaradi teratogenosti MZ v ¢asu razvoja hoan

je sindrom, ki ga Stevilne $tudije opisujejo kot (izpostavitev nosecnice teratogenemu ucin -
redko posledico uporabe KM v 1. trimese¢ju ~ ku zdravila v 1. trimese¢ju nosecnosti) (5, 8,

nosecnosti (tabela 1). V sklopu embriopati - 10, 11, 13-15). Teratogenost MZ in/ali KM ni

je se pogosto pojavljajo anomalije skalpa in  absolutno potrjena. Zanikajo jo nekatere dru -
obraza z znacilnim fenotipom, gastrointesti -  ge $tudije, ki niso pokazale povecanega tve -
nalne anomalije (predvsem atrezija poziral -  ganja za razvoj malformacij pri plodu pri nosec-

nika), atelija/hipotelija, motnje psihomotori¢-  nicah, ki so v 1. trimesecju prejemale KM/MZ
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(9, 16-19). Tudi epidemioloska $tudija Momo-
tani s sod. leta 1984, ki je sledila 643 novo-
rojenckom, rojenih materam z Gravesovo
boleznijo, ni pokazala teratogenosti KM/MZ:
6 novorojenckov je imelo kongenitalne defek-
te, nobeden od otrok ni imel hoanalne atre-
zije (20). Terapija matere s KM torej predstav-
lja zelo nizko tveganje za razvoj malformacij
pri plodu, zato pozitivni rezultati terapije
odtehtajo negativne. Rezultati Studij so celo
pokazali, da se pri zdravljenju z MZ tveganje
za razvojne malformacije zmanj$a v primer-
javi z nezdravljenimi bolnicami z Gravesovo
boleznijo (20).

Studija Barwella in sod. leta 2002 je bila
prva Studija, ki je pojavljanje hoanalne atre-
zije pri otroku etiolosko povezala s tirotoksi-
kozo pri materi (nezdravljena Gravesova
bolezen). Prejsnje Studije niso spremljale
materinega $¢itni¢nega statusa, zato ni mogo-
Ce sklepati o vplivu nekontrolirane tirotok-
sikoze na razvoj hoanalne atrezije (10, 13).
Barwell omenja, da je zviSana telesna tempe-
ratura znan teratogeni dejavnik in bi tako
lahko imela pomemben vpliv na razvoj mal-
formacij pri plodu. Avtorji zakljucijo, da nji-
hova raziskava potrjuje, da je predvsem
zdravljenje s KM zgodaj v nose¢nosti pomem-
ben dejavnik tveganja za nastanek hoanalne
atrezije, po drugi strani pa nekontrolirana tiro-
toksikoza (torej nezdravljenje tirotoksi¢ne
matere) vpliva na malformacije ploda, tudi na
razvoj hoanalne atrezije (15). Barbero s sod.
leta 2008 hoanalno atrezijo prav tako pove -
zuje z materinim hipertiroidizmom in ne
z njegovim zdravljenjem. Barbero poudarja
pomen §¢itni¢nih hormonov (le-ti lahko prec -
kajo posteljico) pri zgodnji embriogenezi.
Pri hipertireoti¢nih bolnikih na periferiji
poteka pretvorba tiroksina (T,) v trijodtiro -
nin (T,), le-to pa preprecuje propiltiouracil.
Ce je torej hoanalna atrezija povezana s pre-
tirano koncentracijo $¢itni¢nih hormonov
pri zarodku, potem lahko razli¢ni mehaniz -
mi v delovanju med propiltiouracilom in
MZ na periferiji razloZijo manjso teratogenost
propiltiouracila zaradi manjse pretvorbe T,
v T, na periferiji pri plodu (5). Tirotoksi¢no
stanje matere sicer ostaja mozni teratogeni
dejavnik, ki povzrodi razvoj hoanalne atrezi -
je, vendar pa druge $tudije, ki so prikazane
v tabeli 1, prikazujejo evtiroksi¢no stanje
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mater med nosecnostjo in torej kaZzejo na to,
da je tirotoksikoza kot etioloski dejavnik za
razvoj hoanalne atrezije manj verjetna.

Glede na $tudije, ki so bile objavljene do
sedaj, lahko zaklju¢imo, da se vecina nosec¢-
nosti, pri katerih matere prejemajo terapijo
s KM in MZ (uporaba terapevtskih vredno-
sti zdravil) v 1. trimesecju, konca brez posle-
dic in da je embriopatija, ki jo opisujejo v po-
vezavi z jemanjem omenjenih zdravil, redka.
Mogoce je, da se fenotip, ki ga Studije opisu-
jejo, razvije pri genetsko dovzetnih posamez-
nikih, ki so izpostavljeni MZ/KM med kri-
tiénim embrionalnim obdobjem (11). Izid
poteka nosecnosti pri bolnicah s hipertiroidiz-
mom je prognosti¢no slab, zato je pomemb-
no, da se vsaka tirotoksikoza zdravi. Doseda-
nje Studije propiltiouracilu pripisujejo manjsi
teratogeni ucinek kot drugim antitirotoksic-
nim zdravilom, zato je zdravilo prvega izbo-
ra za zdravljenje hipertiroidizma v nose¢no-
sti (8). Ugotovitve povezanosti med jemanjem
KM v 1. trimesecju nose¢nosti so pomembne
pri genetskem svetovanju in zdravljenju ter
spremljanju bolnic s hipertiroidizmom (10).
Blage oblike KM embriopatije se lahko mani-
festirajo Sele kasneje v otrostvu (npr. nerazvi-
tost prsnih bradavic, enostranska hoanalna
atrezija), zato je takrat v sklopu diferencialne
diagnoze pomembno upostevati tudi anam-
nesti¢ne podatke o antenatalnem jemanju
zdravil (8).

Vrste hoanalne atrezije

Anatomska klasifikacija lo¢uje med redkejso
kostno (30 %) in pogostejSo mesano kost -
no-membranozno (70 %) atrezijo hoan, kakr -
$no je imela novorojenka v zgoraj opisanem
primeru. Samo membranozne atrezije brez
kostnih nenormalnosti so redke, ¢e sploh obsta -
jajo (21). Loc¢ujemo tudi med enostransko
atrezijo hoan (50-60 % primerov), pri kateri
simptomi in znaki ob rojstvu niso vidni in se
pogosto diagnosticira Sele ob prvem mocne;j -
Sem prehladu, ki onemogodi pravilno prehaja -
nje zraka na neprizadeti strani, ter obojestran -
sko atrezijo, ki se takoj po rojstvu manifestira
z dihalno stisko (8).

Kliniéna slika

Enostranska atrezija redko povzro¢i hudo
dihalno stisko, zato je diagnoza praviloma poz-
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na. Najpogosteje se kazZe z enostranskim kro-
ni¢nim nosnim izcedkom in enostransko
nosno zaporo. Pogosto se napacno diagnosti-
cira kot alergi¢ni rinitis, nosna polipoza ali
okuzba zgornjih dihalnih poti. Nekateri bol-
niki pa lahko ostanejo asimptomatski celo Ziv-
Jjenje (22).

Takoj po rojstvu se pri otroku z oboje-
stransko hoanalno atrezijo pojavijo motnje
dihanja in hranjenja, kot smo opisali pri
novorojenki zgoraj. Obojestranska hoanalna
atrezija se kaZe z zaporo dihanja skozi nos,
stridorjem in cikli¢no cianozo. Zaradi dihal-
nega napora ob nezadostnem vdihu, zaradi
Cesar se pojavi cianoza, zacne otrok jokati,
s tem pa zadiha skozi usta, kar cianozo ubla-
7i. Ko je oksigenacija zadostna, otrok prene-
ha jokati in zapre usta, zato se cianoza
povrne (23). Med hranjenjem novorojenec ne
more dihati skozi usta, kar cianozo $e poslab-
$a (22). Dojencki naj bi v prvih 3 mesecih Ziv-
ljenja obligatorno dihali skozi nos (izjema je
dihanje skozi usta med jokom), zato je obo-
jestranska atrezija hoan, ki povzro¢i oboje-
stransko zaporo nosu, urgentno stanje, ki
zahteva nujno vzpostavitev dihalne poti vse
do kirurskega popravila zapore nosu (23-27).

Ob diagnozi obojestranske hoanalne atre-
zije je treba izkljuciti sicer redko embriopa-
tijo zaradi jemanja KM/MZ med nosec¢nostjo.
Pomemben je natancen klini¢ni pregled, ki
izklju¢i hipoplasti¢ne prsne bradavice, zna-
Cilne strukturne anomalije obraza, motnje psi-
homotori¢nega razvoja, gastrointestinalne
malformacije ter druge simptome in znake,
znacilne za omenjeno embriopatijo (tabela 1).
Pomembna je tudi kontrola funkcije $¢itnice
pri otroku, ki se rodi materi s hipertiroidiz-
mom. Lahko so prisotni simptomi in znaki,
ki so znacilni za druge klini¢ne sindrome v ok -
viru katerih se pojavlja hoanalna atrezija. Naj -
pogostejsi je sindrom CHARGE (akronim
CHARGE: C - kolobom (angl. coloboma of the
eye), H—Dbolezni srca (angl. heart defects), A -
atrezija hoan (angl. atresia of the choanae), R -
motnje v razvoju in rasti (angl. retardation
of growth and/or development), G — genitalna
hipoplazija (angl. genital and/or urinary abnor-
malities), E — anomalije uSes/gluhost (angl. ear
abnormalities and deafness)), ki ga lahko
izklju¢imo z dodatnimi preiskavami (UZ srca,
UZ ledvic, oftalmoloski pregled in pregled pri

otorinolaringologu). Pri novorojenki se je izklju -
¢ila prisotnost povezave z drugimi sindromi,
zato je bila kon¢na diagnoza izolirana oboje-
stranska atrezija hoan.

Diagnostika

Diagnozo obojestranske atrezije hoan lahko
postavimo na podlagi znacilne klini¢ne slike,
nezmoznosti kateterizacije preko nosu in
z endoskopskim pregledom nosu. Klini¢na sli-
ka pri obojestranski atreziji hoan je znadil-
na: dihalna stiska s cikli¢no cianozo (22, 23,
28, 29). Pri novorojenki v zgoraj opisanem kli-
ni¢nem primeru so takoj po rojstvu opazili
pospeseno dihanje s poveéanim dihalnim
naporom in izrazitim ugrezanjem medrebr-
nih prostorov, koZa je bila obcasno periferno
cianoti¢na z vimesnimi obdobji centralne cia-
noze. Saturacija s kisikom je pricela padati.
Ce pri poskusu vstavitve katetra skozi nosni-
co tega ni mogoce potisniti v nosni del Zrela
dlje kot 3 ali 4 cm, moramo vedno izkljuditi
atrezijo hoan, z endoskopijo nosu pa si nepo-
sredno ogledamo atreti¢no plosc¢ico. Anato-
mijo podrodja, ki je pomembna za nadaljnjo
oskrbo, si najbolje prikaZzemo z ra¢unalnisko
tomografijo (28-30). Diferencialno diagno-
sti¢no je treba pomisliti na druge kongenital-
ne malformacije, ki zahtevajo urgentno
intubacijo in ventilacijo (31). Pomembno je,
da pri bolniku z obojestransko atrezijo hoan
izklju¢imo prizadetost drugih organskih siste -
mov (sréni in Ziveéni sistem, vid in sluh), saj
dodatna prizadetost predvsem srca in Zivéev-
ja pomembno prispevata k smrtnosti teh
bolnikov (28).

Zdravljenje

Zdravljenje lahko razdelimo na urgentno,
neodlozljivo in na odloZeno, dokon¢no.

Primarna oskrba

Obojestranska hoanalna atrezija je pri novo -
rojenckih urgentno stanje, ki zahteva ¢impre;js -
njo vzpostavitev dihalne poti z ustno-Zrelnim
tubusom, intubacijo ali, redkeje, traheotomijo.
Traheotomijo obi¢ajno naredimo pri novoro -
jencku z obojestransko atrezijo, ki ima pridru-
Zene druge resne medicinske probleme in pri
katerih zgodnja kirurska oskrba ni mogoca
(28-30). Novorojenko v klini¢nem primeru
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so zaradi poslab$evanja dihalne stiske in
padanja koZno izmerjene saturacije kisika
2 uri po rojstvu intubirali in predihavali z ba-
lonom ob dodatku kisika. Nato je bila ob
primerni podpori (infuzija glukoze, sedacija,
itd.) prepeljana na intenzivni oddelek v Uni-
verzitetni klini¢ni center Ljubljana, kjer so
dihalno pot do operativnega posega vzdrZeva-
li z intubacijo, nato pa z ustno-zrelnim tubu-
som.

Kirursko zdravljenje

Ce ni pridruzenih dodatnih resnih medicin-
skih zadrzkov, se novorojenceka operira. Pri-
stopov je ve¢, vendar se je v zadnjih letih za
najucinkovitej$o izkazala endoskopska tehni-
ka s transnazalnim ali transpalatinalnim pri-
stopom (30, 32). V primerjavi s transnazalnim
si s transpalatinalnim pristopom atrezijo
sicer bolje prikazemo, zahteva pa daljsi ope-
rativni ¢as, povzrodi vecjo izgubo krvi in lah-
ko tudi disfunkcijo neba (28). V Sloveniji se
tega pristopa prakti¢no ne uporablja.

Pri operaciji sku§amo vzpostaviti dihalno
pot preko nosu in popraviti oz. odpraviti dru-
ge anatomske nenormalnosti. V ta namen se
previdno predre in razsiri atreticno ploscico
ter odstrani zadebeljeni zadajsnji del vomer-
ja. Mogoca je tudi transseptalna tehnika, ki
se uporablja pri revizijah, bolnikih, starejsih
od 2let, ter pri bolnikih s sindromom CHARGE
in nenormalnostmi na bazi lobanje. Na kon-
cu posega se postavi opornico (angl. stent) do
epitelizacije, ki obifajno traja 4-6 tednov.
Opornica omogoca dihanje skozi lumen ter
prepreci nastanek zarastlin in ponovne zapo -
re hoan (28-30). Kot opornico se lahko upo -
rabi aspiracijski kateter, ki ga v obliki ¢rke U
speljemo iz ene nosne votline preko hoan
v drugo in ga s §ivom pritrdimo na septum.
V tem obdobju je potreben nadzor bolnika in
aspiracija, pomembna pa je redna kontrola
operiranega predela tudi po odstranitvi opor -
nice. Ce pride do stenoze, se v lokalni ane -
steziji in z dekongestivom stenozirani del
s pomodjo katetra razsiri, kar se lahko izvaja
tedensko, dokler se prehod preko hoan ne sta-
bilizira (28). Tako pri enostranskih kot tudi
obojestranskih hoanalnih atrezijah je reste -
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noziranje najpogostejsi zaplet (9,8 %), ki zah-
teva razsirjenje ali ponovno operativno oskr-
bo (33). Ponekod se za preprecevanje razvoja
granulacijskega tkiva in stenoze uporablja
mitomicin C (30). Uporaba mukoperiostalnih
Zepkov, s katerimi se pokrijejo izpostavljeni
kostni deli v predelu perforiranih hoan, naj
bi zmanj$ala brazgotinjenje in stenoziranje,
vendar zaradi prakti¢no tezke izvedljivosti
prepariranja mukoperiostalnih Zepkov meto-
da ni Siroko uporabljena (28).

Drugi mozni zapleti kirurskega zdravlje-
nja so (32):
* izguba krvi,
¢ nebne fistule,
* disfunkcija neba,
* nepravilen razvoj maksilofacialne regije in
* aspiracija orbitalne ali cerebralne vsebine.

Pri pacientih, pri katerih je obojestranska atre-
zija hoan edini vzrok za teZave pri novorojenc-
ku in ni pridruZenih drugih prirojenih nepra-
vilnosti, je okrevanje obi¢ajno popolno.

Zakljuéek

Hoanalna atrezija je redka prirojena malfor-

macija, ki lahko ogrozi Zivljenje novorojenc-

ka zaradi dihalne stiske. Postavitev suma na
atrezijo hoan (klini¢na slika s cikli¢no cia-

nozo), potrditev (klini¢na slika, nezmoznost
kateterizacije preko nosu in endoskopsko potr -
jena zapora hoan) ter pravocasno podporno

(vzdrZevanje dihalne poti) in dokon¢no zdrav-

Jjenje (kirur§ka odstranitev atreti¢ne ploséi-

ce, vstavitev stenta, razre$evanje restenoz)

resijo Zivljenje novorojencka, in ¢e seveda ni

pridruzZenih drugih anomalij, omogocajo nor-

malno Zivljenje. Teratogeni uc¢inki KM/MZ

v 1. trimese¢ju nose¢nosti niso dokazani, po

drugi strani pa je nezdravljeni hipertiroidi -
zem dokazano teratogeno klini¢no stanje.

Dosedanje $tudije propiltiouracilu pripisuje-

jo manjsi teratogeni ucinek kot drugim anti -
tirotoksi¢nim zdravilom, zato je primernejse

zdravilo za zdravljenje hipertiroidizma v no -
secnosti.
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