o - o0 2 Turkiye Gocuk Hastallklari Dergisi
Ozgun Arastirma  Original Article Turkish Journal of Pediatric Disease

Konjenital Koanal Atrezide Bilgisayarll Tomografi Bulgulari
Computed Tomography Findings in Congenital Choanal Atresia
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OZET

Amac: Konjenital koanal atrezi nazal kavite ve nazofarenks arasinda acikligi saglayan posterior koananin, unilateral veya
bilateral olarak total obstrUksiyonudur. Bu galismada, bu tip olgularda bilgisayarli tomografi bulgularini aragtirmak ve
analiz etmek amaglanmistir.

Gerecg ve Yontemler: Hastanemizde 2005-2013 yillari arasinda kongenital koanal atrezi tespit edilen ve radyoloji bo-
[dmimuzde kontrastsiz nazofarinks bilgisayarll tomografisi ile incelenen 30 hasta (1gin - 1 yas, ort 14 gin; 21:K, 9:E)
calismaya dahil edildi. Olgularin bilgisayarl tomografi gériintileri ve medikal bilgileri ‘Picture Archiving and Communica-
tions System’ Uzerinden retrospektif olarak degerlendirildi.

Bulgular: Otuz olgunun 17’sinde (%57) bilateral, 13’inde (%43) unilateral konjenital koanal atrezi izlendi. Yedi olguda
(%23.3) membrandz, 7 olguda (%23.3) miks,16 (%53.3) olguda kemik tip atrezi saptandi. Unilateral olgularin 7’sinde
(%54); bilateral olanlarin 12’sinde (%70) kardiyak ve kraniyofasiyal anomaliler basta olmak Uzere eslik eden konjenital
anomali saptandi. Olgularin %33’Unde (6 bilateral, 4 unilateral olguda) CHARGE Sendromu mevcuttu. Geriye kalan
olgularin 7’sinde baska sendromlar tespit edildi.

Sonug: Bizim serimizde koanal atrezi daha ¢ok kemik tipte ve bilateral olarak izlenmistir. Diger konjenital anomaliler
Ozellikle bilateral tipte siklikla eslik etmektedir. Bilateral konjenital koanal atrezi zorunlu nazal solunum yapan yenidogan-
da medikal bir acildir. Bilgisayarl tomografi koanal atrezide taninin dogrulanmasinda, tipinin belirlenmesinde, diger nazal
kavite obstriksiyonu nedenlerinin saptanmasinda etkili, degerli ve kolay ulasilabilir bir ydntemdir.

Anahtar Sozciikler: Anomaliler, CHARGE Sendromu, Koanal, Koanal atrezi, Nazal

ABSTRACT

Objective: Congenital choanal atresia is the total unilateral or bilateral obstruction of posterior choanae that connect
the nasal cavity with the nasopharynx. The aim of this study was to investigate and analyse the computed tomography
findings in such cases.

Material and Methods: Computed tomography images and medical records of 30 children (21F: 9M, age range 1 day
to 2 years, mean age 14 days) diagnosed with congenital choanal atresia between 2005 and 2013 were retrospectively
reevaluated by using the Picture Archiving and Communications System.

Results: Among 30 congenital choanal atresia cases, 17 (57 %) were bilateral and 13 (43%) were unilateral. There were
7 (28.3%) membranous, 7 (23.3%) mixed and 16 (53.3%) bony atresia cases. Associated congenital anomalies were
found in 54% of unilateral and in 70% of bilateral cases. At least four of the six criteria of the CHARGE association were
present in 6 of the bilateral and 4 of the unilateral cases (total 33%).

Conclusion: Choanal atresia was found to be more commonly bilateral and usually of the bony type in our series. Other
congenital anomalies were found to frequently accompany congenital choanal atresia, especially when bilateral. Com-
puted tomography is a valuable and easily accessible diagnostic tool and should be the modality of choice to evaluate
neonates with nasal obstruction.
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GiRiS

Konjenital koanal atrezi (KKA) ik kez 1755 yilinda Roederer
tarafindan tanimlanmistir. 35. 36. Fetal glnlerde ayrilarak buk-
konazal ve bukkal kaviteleri olusturmasi gereken bukkonazal
membrandaki persistansdan kaynaklanan gelisimsel bir ano-
malidir (1). Klinik olarak 6zellikle bilateral oldugunda dogumdan
hemen sonra ortaya ¢ikan ve emme ile daha da artan, ¢ocuk
agladiginda agzin agilmasliyla azalan solunum sikintisi ve siya-
noz mevcuttur. Unilateral olgularda bulgular daha az belirgin
olup taninmasi gecikehilir.

Atrezi bilateral, unilateral, kemik, membran6z ya da miks (kemik
ve membrandz) tipte olabilir. Tam obstriksiyonun izlenmedigi
koanal darlik da tanimlanmistir.

Yenido@anlar zorunlu burun solunumu yaptiklan igin 6zellikle
KKA bilateral oldugunda dnemli bir pediatrik acildir. 6 F’lik kUgUk
capli nazogastrik kateterin burun deliklerinden gecirimesindeki
gUlclik ya da basarisizlik bu durumla ilk karsilasan Kisiler olan
kadin dogum ya da ¢ocuk uzmaninin nazal havayolu obstrik-
siyonundan hizla suphelenmesini saglar. Nazal obstrUksiyonun
spesifik lokalizasyonunu, tipini ve derecesini tanimlamaksa
siklikla radyologun g&revidir. KKA yani sira orta burun stenozu
(midnose stenosis) ve piriform apertur stenozu da nazal ha-
vayolunda obstriiksiyona neden olan ve farkll lokalizasyonda
gelisimsel patolojilerdir.

Bilgisayarl tomografi (BT) kolay ulasilabilir, nonivaziv, gtvenli
bir tetkik olmasi ve atrezinin tam yerini ve tipini gésterebilmede-
ki basarisi nedeni ile tanida siklikla tercih edilen bir ydntemdir.
Biz bu calismada, koanal atrezili olgularda izlenen BT bulgu-
larini arastirmak ve analiz etmek amaci ile PACS’I (Picture arc-
hiving and comminication system) kullanarak retrospektif bir
calisma gergeklestirdik. Bildigimiz kadari ile bizim galismamiz
TUrkiye’den yayinlanan en genis seri olup Ulkemizden koanal
atrezide BT bulgularini konu alan baska calisma bulunmamak-
tadir.

GEREC ve YONTEMLER

2005-2013 vyillarini kapsayan 8 vyillik bir aralikta kesin koanal
atrezi tanisi almis ve nazal kavite - nazofarinks BT ile incelenmis
30 hastanin géruntlleri hastanemiz PACS’I kullanilarak (GE
Medical Systems Information Technologies, Inc.) tecribeli bir
pediatrik radyolog (A.S.E.)tarafindan retrospektif olarak yeniden
degerlendirildi ve medikal bilgileri gézden gegirildi.

incelemelerin hepsi tek-kesitli bir spiral BT cihaz (Hitachi Radix
Turbo, Japonya) ile sert damaga paralel olacak sekilde 2 mm
kaliniginda aksiyel planda devamli kesitler alinarak ve yenidogan
icin ortalama 100mA, 120kVp, pitch 1 parametreleri uygulana-
rak gerceklestiriimisti. inceleme dncesinde nazal sekresyonlarin
yaratabilecegdi yanilglyr engellemek amaci ile tim hastalara na-
zal pasaj aspirasyonu ve intranazal dekonjestan uygulanmigti.
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Pediatrik hastalardaki hareket artefaktlarini ekarte etmek amaci
ile hastalar ya uyku sirasinda incelenmisti ya da 0.2 mg/kg
intranazal midazolam (Dormicum) uygulamasi yapilmist. Tim
hastalarda inceleme IV kontrast madde kullaniimaksizin gercek-
lestirilmisti. Inceleme sliresi ortalama 20 sn idi.

Yeniden degerlendirilen BT imajlarinda nazal atrezinin varligi,
bilateral ya da unilateral olusu, tipi (kemik, membrandz, miks),
orta nazal kavite stenozu ya da piriform apertir stenozunun
varligr, vomer kalinig degerlendirildi. Kranial BTleri mevcut
olan hastalarn imajlarn tekrar degerlendirilerek eslik eden
kraniyofasiyal anomaliler varsa kaydedildi. Medikal bilgilerin
incelenmesi ile eslik eden sendromlarin varligi belirlendi.

SONUCLAR

Otuz hastanin 21’i kiz (%70), 9’u (%30) erkekti. Olgularin yagslari
19UnlUk-2 yas arasinda degismekte olup ortalama 14 gundu.
Olgularin 13’Unde (%43) patoloji unilateral, 17’sinde (%57) ise
bilateraldi. Hastalarin 16’sinda (%52.3) kemik; 7’sinde (% 23.3)
membran®z ve 7’ sinde ise (% 23.3) miks tipte koanal atrezi
saptandi (Sekil 1-3).

Bazi hastalarda ayni anda birden ¢ok patoloji izlendi; bir hasta-
da bilateral kemik koanal atrezi ve bilateral priform apertir ste-
nozu, bir hastada bilateral koanal atrezi ve unilateral orta burun
stenozu mevcuttu.Tek tarafll kemik koanal atrezi izlenen olgula-
rn gogunda kargi tarafta koanal stenoz eslik etmekteydi.

Kemik ya da miks stenoz tespit edilen hastalarda ortalama
vomer kalinligr 0.7 mm iken membrandz stenozda ve diger pa-
tolojilerde ortalama 0.3 mm’di. Bu bulgu istatistiksel olarak an-
lamli olarak degerlendirildi (P<0.05). Unilateral olgularin 7’sinde
(%54); bilaterallerin 12’sinde (%70); tUm olgularin 19’unda (%63)
en sik konjenital kalp hastalidi ve kraniyofasiyal anomaliler (her
ikisi de 19 olgunun 15’inde; %79) olmak Uzere koanal atreziye
eslik eden diger konjenital anomaliler saptandi. Onbir hastanin
kranial US ya da BT’si mevcut olup 5’i normaldi. 3’nde mik-
rosefali, 1’inde hidrosefali, 1’inde kraniosinostoz, 1’inde korpus
kallosum agenesisi izlendi. Otuz hastanin 10’unda (%33) bul-
gular CHARGE sendromu kriterlerini (koloboma, kalp hastaligi,
koanal atrezi, gelisme geriligi, genital hipoplazi ve kulak ano-
malileri) karsilamaktaydi. Alti hastada ise bir Down sendromu,
bir Pierre-Robin sendromu, bir Treacher Collins sendromu, bir
Waldenburg Sendromu, iki tanimlanamayan muhtemel send-
rom olmak Uzere diger sendromlar izlendi.

TARTISMA

Nazal kavitede obstrUksiyon yaratan en sik konjenital anomali
koanal atrezidir (2). 7000 ila 180000 canli dogumda 1 (ortalama
1/125000) gbruldr. Insidansin unilateral ya da bilateral olgular
arasinda esit olarak dagildigi varsayllmakla beraber unilateral
olgularin bazilarina hi¢ tani konmuyor da olabilir. Cinsiyet



dagimi farklilk gdstermez ve olgularin yaklagik yarisinda
CHARGE sendromunu da igeren major konjenital anomaliler
gorlltr. Olgularin yaklask %30 kadarinin saf kemik atrezi
kalaninin membran®z ya da miks tipte oldugu konusunda genel
bir anlayis vardir (2).

Sekil 1: Kemik Koanal Atrezi: 5 gunlik kiz hastanin aksiyel kontrastsiz
helikal BT kesitinde nazal kavitenin lateral duvarlarinda kalinlagsma ve
mediale bukulme, vomer genigliginde artma ve bu elemanlarin flizyonu
(oklar) izlenmektedir.

Sekil 2: Membran®z Koanal Atrezi: 1 gunlik kiz hastanin kontrastsiz
aksiyel BT kesitinde c¢ekim &ncesi dekonjestan uygulamasina ve
aspirasyona ragmen posteriorda koanal dlzeyde yumusak doku

dansitesinde bantlar (oklar) dikkati ¢cekmektedir. Vomer genisliginin
normal olduguna dikkat ediniz.
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Bilateral koanal atrezi potansiyel olarak hayati tehdit eden bir
durumdur. Yenidoganda aglamakla azalan, beslenme ile artan
solunum distresi ve siyanozla kendini gosterir ve acil midahale
gerektirir. Unilateral koanal atrezi ise vyillarca tani almayabilir.
Hayatin ilerleyen yillarinda rinore ya da tek tarafl nazal konjesyon
seklinde kendini gosterebilir. Unilateral koanal atrezi siklikla
patent olan tarafin stenozu ile birliktelik gosterir ve gecirilen
bir Ust solunum yolu enfeksiyonu obstruktif bulgularn ortaya
clkmasini saglayabilir.

Koanal atrezinin kesin tanisi nazal endoskopi ya da BT ile
yapllir. Nazal endoskopi 6zellikle bilateral koanal atrezisi olan
¢ok kigUk hastalarda nazal fossanin kligUk boyutu nedeni ile
uygulamasi gok zor ve rahatsizlik verici bir yontemdir. Noninvaziv
olusu, erigilebilirligi, yuksek dogruluk orani BT'yi tercih edilen
tani yontemi haline getirmistir. BT atrezinin dizeyini ve tipini
basariyla belirler, dlgimlere olanak tanir ve aynntii anatomik
degerlendirme cerrahiyi yonlendirir.

Kemik koanal atrezide BT'de genislemis vomer ile kalinlasmis
palatin kemigin kemik flzyonu izlenir. Membrandz tip atrezide
ise nazal kavitenin lateral duvarlar minimal etkilenmigtir, vomer
normal boyutlardadir ancak koanal hava araligi vomeri ve pala-
tin kemikleri birlestiren membrandz bag dokusu ile obliteredir.
Miks tipte membrandz ve kemik komponentler bir arada izlenir
(8). Nazal sekresyonlarin birikerek yalanci gérinim yaratmama-
sl amaci ile inceleme dncesi nazal pasajin aspirasyonu ve topi-
kal dekonjestan kullaniimasi énemlidir. Yasa gdre normal koanal
aralik geniglikleri tanimli olup BT ile atrezi olmaksizin izole koanal
darliklann tanisi da gintmuzde mimkunddr.

Sekil 3: Miks tip (membrandz-kemik) koanal atrezi: 1 gunlik erkek
hastanin kontrastsiz aksiyel helikal BT kesitinde hem kemik hem
membrandz atrezi bulgularn birlikte izleniyor (oklar).
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Sekil 4: Orta Burun (mid-nose) stenozu: Sag burun deliginden
nazogastrik gegirilemeyen 1gunlik erkek hastanin aksiyel BT kesitinde
sagda orta burun bdlgesinde nazal hava yolunun unilateral darligi
(ok) dikkati ¢ekiyor. Bu hastaya koanal atrezi 6ntanisi ile yapilan BT
incelemesi ayirici taniyr saglamistir.

Orta burun stenozu (Midnose stenosis) ve piriform apertir
stenozu nazal pasaji obstrikte eden ve farkll lokalizasyona
ve embriyolojik etiyolojiye sahip dider kemik nazal kavite
deformiteleri olup koanal atrezi gibi bulgu verirler. KKAden
ayirict tanilan siklikla BT ile yapilir (4). Orta burun stenozunda
(dogumsal kemik nazostenoz, nazal kavitenin kemik stenozu)
tam obstrUksiyon olmaksizin orta nazal bélgede pasajin daraldigi
izlenir. Daha ¢ok prematirelerde izlenen ve genel gelisme
azliginn pargasi olan bir bulgu olup gergek malformasyon
olmadigi dusunulur (Sekil 4). Priform apertur stenozu nadir
go6rilen bir durum olup maksillanin nazal prosesinin asir
bUyUmesi sonucu ortaya ¢ikan 6n nazal kavite stenozu olup
olgularin %50sinde santral maksiller insizér ve hipopitlitarizm
ile birliktelik gdsterir (5,6) (Sekil 5A,B).

Literattirde Tadmor ve ark. (7) 6’sinda bilateral miks tip bildirdikleri
11 koanal aterezi olgusu raporlamiglardir. Brown ve ark. (8)
koanal atrezili 63 hastanin BT bulgularini yayinladiklar galismada
olgularin Ugte birinin kemik, digerlerinin ise miks tipte oldugunu
bildirmiglerdir. Plr membrandz form bildirmemiglerdir. Hsu ve
ark. (9) bildirdikleri 6 hastanin %33’Unde kemik digerlerinde
membrandz atrezi tespit ettiler ve olgular cogunlukla bilateraldi.
Rombaux ve ark. (10) 22'si unilateral, 17’si bilateral olan ve
cogunlugu miks olarak tanimlanan 39 ¢ocuk hasta yayinladilar.
Gujrathi ve ark. (11) cogunlugu miks tipte olan 53 bilateral

Sekil 5: Piriform apertUr stenozu: (A) Koanal atrezi dntanisi ile BT incelemesine gdnderilen 23 gunlik kiz hastada nadir gorilen bilateral piriform
apertUr stenozu tespit edilmis olup her iki tarafta nazal prosesler asirn blytmis ve nazal septuma yaklagsmis goértinimdedir (oklar). (B) Olgularin
%50sinde eslik eden santral megainsizor (ok) bu hastada da izlenmektedir.
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koanal atrezi yayinlamiglardir. Petrovska ve ark. (1) 3yillik bir
sUrede izledikleri cogunlugu bilateral ve miks tipte olan 7 hasta
bildirdiler.

Bizim c¢alismamizda, bilateral-unilateral dagiimi bUyUk farkliik
gbstermemekte olup literatlrle uyumlu olmakla beraber daha
¢cok kemik atrezi olgularinin izlenmesi literatirde daha ¢ok
miks tipin izlendigini bildiren bazi yayinlar ile uyumlu degildir
(1, 7-11). Bu durum incelenen populasyonun farklligindan da
kaynaklaniyor olabilir. Bu ¢aligma bildigimiz kadari ile Turkiye’den
yayinlanan en genis seriyi igermekte olup BT bulgularinin analiz
edildigi tek calismadir. Konu hakkinda Ulkemizden daha ¢ok
veriye ihtiyag vardir.

Yine literatUrde kizlarda KKA sikiginin daha fazla izlendigi seriler
yer almaktadir (1,9-10). Bizim serimizde de bu yayinlarla uyumiu
olarak olgularin %70’ kizlarda gértlmustdr. Dagiimda cinsiyet
farkligr olmadigini belirten kaynaklar da vardir (2).

Koanal atrezili hastalarin yaklagik %50’sinde CHARGE send-
romunu da dahil olmak Uzere konjenital anomalilerle birliktelik
gorilir (2). ‘CHARGE’, komponentlerinin ingilizce bas harfler-
lerinin birlesmesinden olusturulan bir sendrom ismidir: (C, colo-
boma; H, heart disease; A, atresia choanae; R, retarded growth
and development; G, genital hypoplasia; E, ear anomalies and/
or deafness). Tanmlanan 6 komponentden 4’0ntn varli@ tani
koydurur (12-13). Bizim serimizde de 10’'u Charge sendromu
olmak Uzere 19 hastada (%63) major konjenital anomali birlikte-
ligi mevcuttu. 1 Down sendromu, 1 Pierre-Robin sendromu, 1
Treacher Collins sendromu, 1 Waldenburg Sendromu, 2 tanim-
lanamamis muhtemel sendrom olmak Uzere diger sendromlar
da izlendi.

Rejjal ve ark. (14) 23 koanal atrezili hastanin beyin BT lerinde
bilinen sendromlar ya da konjenital anomalileri bulunan 17 hasta
disinda diger 6 hastada izole bir bulgu olarak kraniyal anomali
tespit etmislerdir. Bizim serimizde sadece 11 hastanin kraniyal
US ya da BT’si mevcut olup bunlarin 6’sinda kraniyal anomali
saptandi. Ancak saptanan kraniyal anomalilerin hepsi sendromik
hastalarda izlendi. Bu seride izole bulgu olarak kraniyal anomali
tespit edilememis olmasi kraniyal incelemenin az sayida
hastaya ve 6zellikle sendrom dustnulen olgulara yapilmasindan
kaynaklaniyor olabilir. TUm koanal atrezi olgularina kranial BT
inceleme yapiimasi saptanan izole kraniyal malformasyonlarin
sayisini artirabilir.

Hastalarimizin 15’inde ise sekundum ASD, VSD, PDA, aort
koarktasyonunu igeren multipl kardiyak anomaliler izlenmis
olup bunlarin 3’0 (%20) bir sendromun parcgasi degildir ve izole
olarak gbézlenmigstir. Bu seride en sik rastlanan kardiyak anomali
sekundum tip ASD olmustur. Bu durum kardiyak anomaliler
agisindan koanal nazal atrezili hastalarin stpheli bir durum ya
da sendrom varligi olmasa da dikkatlice incelenmesinin ve her
hastaya ekokardiografik inceleme (EKO) yapilmasinin yararli
olabilecegini dUsundtrmektedir.

Bizim calismamizda 15 hastada (%50) fizk muayenede ve
radyolojik inceleme ile kraniyofasiyal defektler izlenmis olup
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Tadmor ve ark. (7) calismasinda da bu oran benzer sekilde
%54 olarak bildirimistir.

Sonug itibari ile KKA 06zellikle bilateral oldugu durumda
yenidoganin hayatini tehdit eden acil kesin tani ve mudahale
gerektiren bir durum olarak énem arz etmektedir. Genel olarak
bilateral oldugunda dogumdan sonra birka¢ gun igerisinde,
unilateral olgularda ise birkac haftada cerrahi midahale gerekir.
BT bulgulari darli@in yerini, lokalizasyonunu, derecesini, tipini
tanimlamadaki basarisi ve anatomik dlgimlere imkan vermesi ile
kesin taninin yani sira cerrahi seklini ve zamanini yénlendirmede
de dnemlidir.
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