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Streszczenie

Zaros$niecie nozdrzy tylnych jest rzadkim zaburzeniem rozwojowym wystepujacym raz na osiem tysiecy urodzen. U 2/3 noworodkéw wada wys-
tepuje jednostronnie, dwa razy czesciej u dziewczynek niz u chtopcéw. Zanotowano rodzinne wystepowanie wady. Dane z literatury wskazu-
ja, ze w 40% przypadkéw wystepuje w potaczniu z wadami serca, oczu, przetokg tchawiczo-przetykowa, op6znionym rozwojem psychoru-
chowym, niedorozwojem narzadow piciowych, anomalig rozwojowg ucha zewnetrznego i ubytkiem stuchu. Wspdtistnienie tych wad rozwo-
jowych z niedroznoscig nozdrzy tylnych opisano jako zespét CHARGE. Celem pracy byto okreslenie czestosci wystepowania zarosniecia noz-
drzy tylnych z niedostuchem. Materiat badan obejmowat 10 pacjentdw leczonych operacyjnie z powodu zarosniecia nozdrzy tylnych w Klinice
Otolaryngologii Dzieciecej, Foniatrii i Audiologii AM w Lublinie w latach 1998-2003. Wszystkie dzieci zostaty poddane badaniu elektrofizjolog-
icznemu stuchu. U 3 dzieci zarosniecie nozdrzy tylnych bytlo wadg izolowana, natomiast w 7 przypadkach zarosnigciu nozdrzy tylnych
towarzyszyly inne wady rozwojowe takie jak: wada serca, niedorozwoj gatki ocznej oraz mézgowe porazenie dzieciece z padaczka. Prawidtowy
wynik badania stuchu BERA uzyskano u 7 pacjentow, niedostuch odbiorczy obustronny rozpoznano u 3 dzieci. W$réd pacjentéw leczonych
operacyjnie w Klinice Otolaryngologii Dzieciecej, Foniatrii i Audiologii AM w Lublinie, zarosniecie nozdrzy tylnych z towarzyszacym
niedostuchem stwierdzono u 3 dzieci co stanowi 30%. W naszej grupie badanej nie stwierdzono petnego zespotu CHARGE. Niedostuch byt
skojarzony dodatkowo z wadg serca i op6znionym rozwojem psychoruchowym.

Stowa kluczowe: niedroznos$¢ nozdrzy tylnych, zespét CHARGE, niedostuch.

Summary

Choanal atresia is a rare congenital anomaly with an incidence rate of 1:8000 live births. Two thirds of the neonates represent unilateral abnor-
mality with a male to female ratio 1:2. A familial occurrence has also been reported. As reported in the literature, choanal atresia may acom-
panied by a heart disease, coloboma, tracheoesophageal fistula, retarded psychomotor development, genital anomalies or ear malformations
and hearing loss in approximately 40 % of cases. The coexistene of congenital posterior choanal atresia and the features mentioned above
have been described as a CHARGE syndrome. The aim of our study was to evaluate the incidence of choanal atresia and hypoacusis. Partic-
ipants included 10 patients suffering from choanal atresia treated surgically at the Department of Pediatric Otolaryngology, Phoniatry and Audi-
ology of Medical University of Lublin between 1998 and 2003. Electrophysiologic methods were used for evaluation of hearing sensitivity. The
atresia of the choanae was an isolated abnormality in 3 children, whereas in 7 cases it was acommpanied by other anomalies eg. heart defect,
coloboma and infantile cerebral palsy with epilepsy. Auditory brainstem responses revealed normal hearing in 7 patients, whereas bilateral sen-
sorineural hearing loss was identified in 3 cases. The incidence rate of choanal atresia acommpanied by hearing loss among the patients treat-
ed at the Department of Pediatric Otolaryngology, Phoniatry and Audiology of Medical University of Lublin was 30%. None of the patints from
our study group represented the fully-symptomatic CHARGE association. The hearing loss was acommpanied by heart defect and develop-
mental retardation.

Key words: choanal atresia, CHARGE syndrome, hypoacusis.

Atrezja nozdrzy tylnych jest rzadkim zaburzeniem roz-
wojowym, wystepujacym raz na okoto 8 000 zywo urodzo-
nych noworodkéw. Pierwszy przypadek zaro$niecia nozdrzy
tylnych zostat opisany przez Johanna Roedere w 1755 roku
w Niemczech, natomiast Emmert w 1854 roku opisat pierw-
szy przypadek leczenia operacyjnego tej wrodzonej wady.

Dane z literatury wskazujg, ze niedroznos¢ nozdrzy tyl-
nych w 40% przypadkéw wystepuje w potgczeniu z innymi
wadami. Hall [1979] rozpoznat wspdtistnienie szczeliny oka

(C) atrezji nozdrzy tylnych (A) i innych wad wrodzonych.
Pagon i wsp. [1981] uzyli akronimu CHARGE do wykazania
zwiazku wyzej wymienionych wad z anomalig serca (H),
opodznieniem rozwoju (R), hipoplazjg genitalidw (G) i ubyt-
kiem stuchu lub gtuchota (E) (tab. 1). Zaproponowano, aby
diagnoza zespotu CHARGE byta oparta na obecnosci przy-
najmniej jednej cechy C lub A oraz dodatkowo innych ano-
malii okreslanych przez akronim do tgcznej ilosci czterech
cech.
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Tab. 1. Wady rozwojowe wystepujace w petnoobjawowym zespole
CHARGE

coloboma
heart defect
choanal atresia

retarded growth and development

genital anomaly

m e I >IO

ear defect with deafness

Niedroznos¢ nozdrzy tylnych jest spowodowana obec-
noscig przegrody witdknistej lub kostnej, pokrytej btong $lu-
zowg potozong bezposrednio ku przodowi od tylnej granicy
podniebienia twardego [ryc.1]. Przegroda kostna wystepuje
w 90%, a btoniasta tylko w 10% przypadkow. Powstanie tej
wady tltumacza liczne teorie; jedna z nich méwi o przetrwatej
bfonie ustno-nosowej, ktéra oddziela woreczki nosowe od ja-
my ustnej. Pekniecie btony w 6 tygodniu zycia ptodowego
prowadzi do powstania nozdrzy pierwotnych [Flake, Fergu-
son 1964]. Inne teorie zwracajg uwage na nieprawidtowg lo-
kalizacje mezodermy, ktéra zarasta rejon nozdrzy tylnych
[Hengerer, Strome 1982].

Ryc. 1. Niedroznosc nozdrzy tylnych — obraz TK — ze zbiorow wias-
nych

Objawy kliniczne obustronnej niedroznosci nozdrzy tyl-
nych manifestujg sie bezposrednio po urodzeniu. Stwierdza
sie niewydolno$¢ oddechowag z sinicg i weigganiem podbrdd-
ka. Istotng cechg diagnostyczng jest poprawa ukrwienia
skory podczas ptaczu. Wada jednostronna moze nie ujawni-
ac sie przez dtuzszy czas. Rozpoznanie opieramy na bada-
niu endoskopowym nosa oraz badaniu radiologicznym.
Leczenie jest operacyjne.

Cel pracy

Celem pracy byta ocena stany stuchu u dzieci leczonych
operacyjnie z powodu niedroznosci nozdrzy tylnych.

Materiat i metody

Badaniami objeto 10 pacjentéw operowanych w Klinice
Otolaryngologii Dzieciecej Foniatrii i Audiologii AM w Lublin-
ie w latach 1998-2003. Wérdd leczonych dzieci byty 4 dziew-
czynki i 6 chtopcow w wieku od 1-go miesigca do 8 lat. Oce-
ne stuchu oparto o badania obiektywne: otoemisje akustycz-
na, audiometrie impedancyjna i badanie elektrofizjologiczne.

Wyniki badan

Niedroznos¢ obustronng nozdrzy tylnych stwierdzono
u 6 pacjentéw, u pozostatych byta to jednostronnie wystepu-
jaca wada. Wywiad dotyczacy cigzy i porodu ujawnit w jed-
nym przypadku infekcje grypowg w 16 tygodniu cigzy;
w dwdch przypadkach niewydolnosé oddechowa niemowle-
cia wymagata intubacji i hospitalizacji w OIT. W naszym ma-
teriale u trojga dzieci wada nozdrzy byta izolowana, nato-
miast w siedmiu przypadkach towarzyszyty jej inne wady
takie jak: wada serca, niedorozwdj gatki ocznej, mézgowe
porazenie dzieciece z epilepsjg oraz opdzniony rozwdj psy-
choruchowy. Niedostuch obustronny czuciowo-nerwowy
rozpoznano u trojga dzieci. W dwdch przypadkach byt on
sredniego stopnia 30—40 dB w jednym za$ gtebokiego stop-
nia. W niedostyszacych uszach nie stwierdzono wspotfist-
nienia niedostuchu przewodzeniowego (tympanogramy A).

Dyskusja

Nadal nie ma doktadnych danych wskazujacych na przy-
czyne CHARGE, mozliwe jest Ze zespdt wad jest wynikiem
zaburzeh rozwoju grzebienia nerwowego, ktory wystepuje
miedzy 35-45 dniem zycia ptodowego [Guyot (i in.) 1987; Lin
(i in.) 1990; Pagon (i in.) 1981; Siebert (i in.) 1985; Wright
(i in.) 1986]. Pagon i wsp. zaproponowali mozliwosé dziata-
nia czynnika teratogennego, poniewaz CHARGE moze by¢
czescig fetopatii wywotanej talidomidem , ktéry powoduje de-
formacje konczyn, catkowitg aplazje btednika (typ Michelisa)
i aplazje gornej czesci btednika [Smithells 1973; Takemori
(i in.) 1976]. Brak deformacji korczyn moze by¢ wynikiem
stabszego dziatania teratogennego. Intrygujacg witasciwos-
cig CHARGE jest opdznienie rozwoju (R). W naszym mate-
riale dotyczyta dwojga dzieci sposrdd trojki niedostyszacych.
Uposledzenie funkcji przedsionka jest znang przyczyng
opdznienia rozwoju motorycznego [Brookhouser (i in.) 1982;
Kaga (i in.) 1981; Rapin 1974]. Admiraal i Huygen [1997]
stwierdzili, ze nawet niedostuchowi sredniego stopnia moze
towarzyszy¢ arefleksja przedsionkowa prowadzaca do op6z-
nienia rozwoju psychoruchowego.

Nie ma watpliwosci, ze odpowiednie postawienie i po-
prawnos¢ diagnozy sa bardzo wazne dla rozwoju dzieci
z wieloma wadami. W naszej grupie badanej nie stwierdzono
petnego zespotu CHARGE, jednakze wspdlistnienie nie-
droznosci nozdrzy tylnych z niedostuchem dotyczyto 30% le-
czonych dzieci. Wspétistnienie niedostuchu w tak duzym od-
setku przypadkéw wskazuje na koniecznosé przeprowadza-
nia badan audiologicznych w tej grupie pacjentéw. Dodatko-
wa uwaga powinna by¢ skierowana na mozliwos¢ uszkodze-
nia przedsionka w przypadkach niedostuchu czuciowo-ner-
wowego lub wad ucha zewnetrznego. Nieobecnos$¢ funkcji
przedsionkowych z uposledzeniem widzenia czesto sg zwig-
zane z niedorozwojem mozgu potwierdzonym w badaniu CT
lub MRI. Opéznienie rozwoju ruchowego i mowy majace
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miejsce w zespole CHARGE powinno uswiadamia¢, ze wada
stuchu powigzana z niedroznoscig nozdrzy tylnych moze to-
warzyszy¢ zaburzeniom przedsionkowym, ktére prowadzg
do deficytu rozwoju nawet u dzieci z prawidtowg inteligencja.

Wczesna diagnoza narzadu $limakowo-przedsionko-
wego u dzieci z zarosnieciem nozdrzy tylnych pozwoli na
wczesng interwencje i wiasciwg edukacje w celu opanowa-
nia mowy i petnego rozwoju ruchowego.
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