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INTRODUCAO

Pacientes com infecses de repeti¢Go das vias aéreag
Superiores sdo freqientemente avaliados pelo
otorrinolaringologista. Ha até relato de qQue sinusopatia
ardnica é a queixa mais comum entre a Populagio norte-
americana?3,

Muitos dos pacientes com otites, sinusites e amigda-
lites de repeticéo, ou que ndo respondem de forma
satisfatéria aos tratamentos habituais pPara essas infec-
sGes, apresentam fatores anatdmicos/funcionais locais que
justificam o quadro: desvio de septo nasal, obstru¢do do
complexo éstio-meatal, disfungdo tubdria, hipertrofia de
amigdalas e adendide, além de alergia. Contudo, tais
infeccdes podem ser manifestacdes de doengas sisté-
micas, como a fibrose cistica, imunodeficiéncias ou disci-
nesia ciliar primdria, as quais requerem diagndstico pre-
coce e tratamento adequado a fim de evitar possiveis
complicagbes.

O objetivo do presente trabalho é fornecer ao
otorrinolaringologista reviséo detalhada sobre as princi-
pPais doencas sistémicas (fibrose cistica, imunodeficiéncias
e discinesia ciliar primaria) que ocasionam infeccdes res-
piratérias de repeti¢do, enfatizando os aspectos clinicos
e de diagnéstico diferencial nesses pacientes.

FIBROSE CISTICA

A fibrose cistica (FC) ¢ a doenca letal de cardter ge-
nético autossémico recessivo mais comum na raga bran-
€a, com incidéncia de aproximadamente 1 para 2.500
nascimentos?’. €stima-se que 5% da Popula¢do branca
seja portadora do gene para FC'7. Sua incidéncia entre o
raga negra cai para 1/17.000 nascimentos, sendo ainda
menor na raga amarela (1/25.000)2¢,

Descrita por Anderson, em 1.938, o doenqa caracteri-
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2a-se pelo acometimento sistémico de glandulas e.xécriqos,
com alteragdo da qualidade das secre¢des reseuroténos,
digestivas e genitais, além do svor, levando & do'engo
nasossinusal, pneumopatia crénica, sindrome de ma-ab-
sor¢do e infertilidade'”#*,

FISIOPATOLOGIA )

O defeito observado na FC é mutagdo no gene.locoll-
zado na porgdo q31 do cromossomo 7 e que codifica a
proteina reguladora da condutancia iénica transmembrana
(cvja sigla inglesa ¢ CFTR - “cystic fibrosis transmembrane
regulator”)?, ' )

Fisiologicamente, ha reabsor¢do passiva d?s ions
sédio e ativa de cloro a partir da luz das glandulas
exocrinas, diminuindo-se a perda de eletrélitos_nos §e-
cre¢des. Na FC, contudo, ha bloqueio da secre¢do ativa
do ion cloro através da membrana apical das ctélulos
epiteliais glandulares, resultando em sgu acumulo
intracelular, acompanhado do movimento passivo dri. sédio
e Ggua para esse compartimento®. €ssas .olt’erogoes re-
fletem-se na diferenca de potencial transepitelial progres-
sivamente negativa, conforme detectado em experimen-
tos eletrofisiolégicoss 7. ~

De forma geral, na FC as secre¢des sGo extremamente
espessas, calculando-se que a viscosidade do mu.cc’v res-
piratorio seja de 30 a 60 vezes maior que em indlylduos
normais, dificultando sua depuragéo através c‘{o botlr!\er.\to
ciliar'®, A estase de secrecdes leva ao bloqueio dos ostn::os
de drenagem dos seios paranasais, favorecendo a leséo
do epitélio pseudoestratificado (OlUl.'IOI’ 4cillbiodo, com
edema da mucosa e crescimento bacteriano®'e,

MANIFESTACOES SISTEMICAS _ '

Com relagdo ao gparetho digestive, ocorrem insufici-
éncia pancredtica, por obstru¢do dos duc'tos excr?torgs
da gléndula, ocasionando sindrome de ma-absor¢do, cir-



rose biliar, obstru¢do intestinal distal por estase fecal e,
frequentemente, refluxo gastroesofdgico®. Cerca de 10 a
15% dos pacientes com FC apresentam a primeira mani-
festagdo digestiva da doenga logo ao nascimento, quan-
do ocorre o ileo meconial pela impacta¢do de rolhas de
mecdnio espesso no ileo terminal®,

A doen¢a pulmonar na fibrose cistica é caracterizada
por infecgdo endobrénquica associada a doenga pulmo-
nar obstrutiva crénica.

Na esfera genital, observa-se obstrugdo congénita dos
vasos deferentes em praticamente todos os pacientes do
sexo masculino. Nas mulheres, o muco cervical espesso e
com caracteristicas bioquimicas alteradas atua como
"espermicida”, resultando em infertilidade.

As principais causas de dbito entre os pacientes com
FC sdo a insuficiéncia respiratéria e o cor puimonale, além
da desnutri¢o resultante da sindrome de ma-absor¢do'®,

MANIFESTACOES
OTORRINOLARINGOLOGICAS

Glandulas salivares. €ntre os sintomas otorrinolaringo-
I6gicos da FC, descreve-se a produgdo de secreqto sali-
var espessa ainda na infancia, com dilata¢do e fibrose
dos ductos glandulares. Contudo, a sialografia, em crian-
cas, geralmente ¢ normal, ndo sendo indicada a sua rea-
liza¢do de rotina, exceto em casos de suspeita de
sialolitiase (o exame contrastado deve ser feito fora da
fase aguda do processo infeccioso)'.

Ouvido médio. A ocorréncia de otite média nas crian-
cas com FC ndo é superior & observada em criangas nor-
mais. Por outro lado, criangas com FC que apresentam otite
meédia aguda de repeti¢do ou otite média secretora cos-
tumam ter resposta pior aos tratamentos clinicos habitu-
Qis, com maior incidéncia de colesteatomas'’.

Sintomas nasossinusais. A doenca nasossinusal ¢ a
manifestago otorrinolaringolégica cléssica da FC, com
elevada freqiéncia de polipose nesses pacientes, quer
na infGncia quer na idade adulta'?!3,

R ocorréncia de sintomas nasossinusais é bastante
varidvel, sequndo os dados de literatura. Rlguns estudos
encontraram sintomas de rinoréia e obstru¢do nasal em
mais de 65% dos pacientes?®, enquanto outros revelam
que cerca de 90% dos pacientes permaneciam
assintomaticos'®. Os principais sintomas relatados pelos
pacientes com FC sGo: tosse, obstru¢dio nasal, rinorréia e
sinusites de repeti¢do'.

O exame fisico através de rinoscopia anterior, Nos
pacientes com FC, pode ser prejudicado pela presenca de
edema da mucosa do corneto inferior, advogando-se,
otualmente, a complementagéo desse exame com a
endoscopia nasal'>'?. Trabalho realizado com 21 criangas
portadoras de FC revela que os principais achados &
endoscopia nasal foram: edema de mucosa (100%),
rinorréia purulenta (86%), polipose (67%), <oriza hialina
profusa (24%) e desvio septal (14%)'°.

O achado de polipos ao exame fisico dos pacientes
com FC situa-se entre 6 ¢ 100% da casuistica, de acordo
com trabalhos ja publicados a esse respeito'?'¢!?. Sabe-
Se que o pico de incidéncio da polipose nasossinusal estd
entre 5 e 14 anos de idade, com decréscimo acentuado
no idade aduita, sem razéio aparente para isso'’%. € con-
senso, na literatura, que a presenca de polipose em cri-
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angas - sobretudo se for bilateral - deve alertar para o
diagndstico de fibrose cistica®. Do ponto de vista histo-
patolégico, os pélipos de pacientes com FC sGo bastante
semelhantes aos de pacientes com rinossinusite de
etiologia alérgica, porém possuem algumas particulari-
dades, como o predominio de mucinas dcidas e a quase
auséncia de eosindfilos®. €sse achado corrobora a teoria
de que ndo ha associa¢do entre FC e doenga atdpica.
Vérios estudos tém demonstrado que a incidéncia de rinite
alérgica em criengas com FC é semelhante a da populagdo
geral'”.

A microbiologia das sinusites nos pacientes com FC
é bastante peculiar, com elevada prevaléncia de paci-
entes colonizados por agentes como Psevdomonas
aervginosa, Staphylococcus aureus e Hemophilus
influenzae®>* %", A explicagdo para esse fato reside na
produc¢do de fatores de viruléncia pela P aervginosa
(elastase, proteases, lipopolissacdrides, entre outros)?,
além da libera¢do de citocinas pelos leucdcitos presen-
tes na mucosa respiratéria, desencadeando intensa
rea¢o inflomatéria. €ssa reagdo lesa o epitélio, ex-
pondo receptores de membrana celular e fibronectina
da membrana basal, aos quais a bactéria se adere atra-
vés de fimbrias e adesinas®.

€pisddios de epistaxe sdo comuns nos pacientes com
sindrome de ma-absor¢do e cirrose biliar, em virtude da
menor produg¢do dos fatores de coagulagdo da via
extrinseca dependentes da fun¢do hepdtica’.

Os estudos radioldgicos (RX simples e tomografia
computadorizada) de seios paranasais mostram
opacificagdo na quase totalidade dos pacientes com FC'e.
€sses pacientes apresentam, com grande frequéncia,
agenesia do seio frontal, medianiza¢io da parede late-
ral do nariz (associada com o achado endoscopico de pro-
cesso uncinado "saliente”, em decorréncia do acumulo de
secre¢des nos seios maxilar e etmdide, com discreta
reabsor¢Go 6ssea) e opacificagdio maxilo-etmoidal'®.

DIAGNOSTICO

A suspeita de FC ¢ feita através do quadro dinico e
da histéria familiar, confirmando-se o diagndstico atra-
vés da dosagem de sédio e coro no suor, pelo método
de Gibson e Cooke. Nesse exame, é feita estimula¢do
das glandulas sudoriparas pela aplicagdo de pilocarpina
em area de pele do antebrago, com coleta do suor para
iontoforese. Valores de cloro acima de 60 m€qg/l firmam o
diagnéstico, enquanto valores entre 40 e 60 m€q/l s@o
duvidosos, estando indicada a repeti¢do do exame. Va-
lores inferiores a 40 mé€q/l sdo considerados normais®. A
dosagem de sédio e cloro no suor tem sensibilidade
diagnéstica de aproximadomente 98%. Resultados fal-
sos-negativos podem ocorrer quando a técnica para coleta
do suor for inadequada (massa de suor inferior a 100
mQg). ou em pacientes com edema resultante de
hipoalbuminemia. Falsos-positivos ocorrem nas situagbes
de doenca celiaca, sindrome nefrética, hipotireodismo e
outros disturbios metabdlicos®. '

TRATAMENTO

Atuaimente, com o avango no tratamento das reper-
cussdes da FC, através da reposi¢to de enzimas digesti-
vas, fisioterapia respiratoria, antibioticoterapia anti-



Pseudomonas, e mesmo da possibilidade do transplante
de pulmao, a morbidade dos pacientes tem sido reduzida
substancialmente, com melhor qualidade e expectativa de
vida.

O tratamento do quadro otorrinolaringolégico da FC
pode ser dividido em clinico e cirirgico, conforme deta-
lhado a seguir.

Tratamento dinico. O tratamento clinico consiste es-
sencialmente de lavagem nasal, a fim de evitar a estase
de secre¢des, e de antibioticoterapia adequada. Muitas
vezes a polipose nasal ¢ controlada com o uso de
corticosteréides tépicos ou sistémicos'>. NGo existem
dados conclusivos na literatura que mostrem beneficio com
o uso de agentes mucoliticos'®.

Tratoamento cirdrgico. A opgdo pelo tratamento cirdrgi-
co envolve grande controvérsia: 1) pela pouca idade de
alguns pacientes (ha relato do caso de uma crianga com 2
anos submetida a polipectomia nasal)’, 2) pela fun¢do
pulmonar deteriorada ou desnutri¢do, dificultando a rea-
lizagGo de procedimento anestésico seguro, 3) pelo cardter
<rénico da sinusopatia na FC, 4) pela discrepéncia entre
os achados de exame fisico ou radiolégico e a
sintomatologia referida pelo paciente e 5) pela prépria
diversidade de técnicas cirirgicas disponiveis
atualmente'®. O tratamento cirdrgico também deve ser
considerado nos pacientes candidatos ao transplante
cardiaco efou pulmonar, com o objetivo de drenar as se-
cre¢des dos seios paranasais e eliminar a coloniza¢do
bacteriana que pode comprometer os resultados do trans-
plante's,

Admite-se, como indicagdo para tratamento cirdrgico,
a resposta insatisfatéria ao tratamento clinico, além de
um dentre 4 outros critérios propostos':

1. Medianiza¢éo da parede nasal lateral evidenciada
& endoscopia ou & tomografia computadorizada, mesmo
sem queixa de obstrugdo nasal, pelo maior risco de for-
mag¢do de mucoceles;

2. Obstru¢do nasal persistente, associada a polipose
e/ou medianiza¢do da parede lateral do nariz, apesar do
tratamento dlinico, especialmente se acompanhada de
hiposmiq, roncos e respiragdo bucal de supléncia;

3. €xacerbagdes do quadro pulmonar pelo processo
infeccioso nasossinusal;

4. Dor facial ou cefaléia sem outra causa aparente.

Vérias técnicas tém sido empregadas no tratomento
cirdrgico da sinusopatia na FC, entre elas o acesso
sublabial (Caldwell-luc) e a cirurgia endoscédpica funcio-
nal dos seios paranasais. Muitas vezes, a técnica
endoscopica permite a introdugdo de catéteres para irri-
gagdo dos seios paranasais com solu¢des de antibioti-
cos, com excelentes resultados na erradicagdo da coloni-
za¢Go bacteriana' '8,

Nos casos em que ¢ necessaria a polipectomia, al-
guns autores propdem o uso de prednisona (2mg/kg/dia,
divididos em duas doses), por via oral, nos 102 a 14¢
dias que antecedem a cirurgia com a finalidade de dimi-
nuir o edema dos pdlipos, facilitando sua remogdo’’.

€ importante considerar o efeito da anestesia geral e
ventilaggo mecanica sobre a secreqdo pulmonar: estima-
se que procedimentos anestésicos com duragdio superior
a 1 hora estejom relacionados a maior indice de compli-
cagdes no pods-operatdrio (pneumonias, atelectasia)’.

Dessa forma, deve ser feita fisioterapia respiratéria agres-
siva no pré- e pds-operatdrio dos pacientes com FC.

PERSPECTIVAS NO TRATAMENTO DA
FIBROSE CISTICA

A FC tem sido motivo de intensa pesquisa bdsica e
clinica, no sentido de se compreender melhor seus meca-
nismos bioquimicos e fisiopatoldgicos, com resultados
promissores para seu tratamento.

Tendo em mente o defeito genético e a fisiopatologia
das altera¢bes observadas na FC, tém sido desenvolvi-
das nos Ultimos anos alternativas para o tratamento da
doenga.

O uso do amiloride inalatorio (diurético bloqueador
dos canais de s6dio da membrana apical celular) através
de inalador ultrassénico permite reduzir a absor¢do de
sédio a partir da luz da via aérea, com a conseqiente
hidratagGo do muco respiratério'®¥. €studos piloto tém
mostrado bons resultados com o emprego desse farmaco,
com redu¢go da diferenga de potencial transepitelial e
fluidificagdo da secregdo. Muito em breve, o medicamen-
to devera ser utilizado como rotina no tratamento clinico
dos sintomas nasossinusais desses pacientes. €sses re-
sultados promissores também tém incentivado o uso do
amiloride inalatério mesmo em casos de polipose nasal
n&o associada & FC'°.

A clonagem do gene CFTR e o desenvolvimento de
modelos experimentais de FC em animais permitiram a
obtencdo de DNase recombinante, antiproteases e tero-
pia genéticapara a FC. Atualmente, tém sido pesquisados
virus respiratérios que poderiam conter o cddigo genéti-
co correto da proteina para regulagdo da condutancia
idnica, atuando como “vetores” para transmissdo da in-
formagdo as células do epitélio respiratorio?.

IMUNODEFICIENCIAS

As imunodeficiéncias podem ser de natureza congénita
ou adquirida, com comprometimento da resposta imune
celular, humoral ou de ambas®. As principais imunodefi-
ciéncias estdo listadas na Tabela 1.

IMUNODEFICIENCIAS HUMORAIS
Hipogamaglobulinemia congénita. Possui heranga li-
gada ao cromossomo X, com franca predomindncia em
individuos do sexo masculino (mais de 80% dos casos)°.
Na forma mais grave da doenga, a agamaglobulinemia
congénita ou doenga de Bruton, hd auséncia de
gamaglobulina sérica e de anticorpos circulantes. O paci-
ente normalmente ¢ assintomatico nos primeiros 6 meses
de vida, periodo em que ainda ¢é protegido pelos
anticorpos maternos que atravessaram a barreira
placentdria. Quando comegam a diminuir os niveis séricos
desses anticorpos, observam-se infecgdes bacterianas de
repeti¢@o, cujos principais agentes etiolégicos sGo os
estafilococos: S. pneumonioe e H. influvenzae. Rs infec-
¢Oes mais freqUentes nesses pacientes sdo as do apare-
Iho respiratério (sinusites, otites e pneumonias)®.
Hipogamaglobulinemia transitéria da inféncia. Decor-
re de menor producdo de IgG pela crianga em torno dos 6
meses de idade, mantendo niveis séricos normais de IgA
e IgM. dinicamente, a doenga se manifesta por infecgdes
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Tabelal
Imunodeficiéncias associadas a infecgdo de repeti¢do do aparelho respiratério
(Adaptada de Ballow et al., 1996)

Deficiéncias humorais

hipogamaglobulinemia congénita ligada ao X

hipogamaglobulinemia transitéria da inféncia

deficiéncia seletiva de imunoglobulinas (subclasses de IgA, 19G, IgM)
hipogamaglobulinemia comum variavel

Deficiéncias celulares

aplasia congénita do timo (sindrome de Di George)
candidiase mucocutdnea cronica

Deficiéncias combinadas

imunodeficiéncia severa combinada
imunodeficiéncia com ataxio-telangiectasia
imunodeficiéncia com eczema e trombocitopenia
doenca de enxerto versus hospedeiro

sindrome da imunodeficiéncia adquirida (RIDS)

Alteragdes da fagocitose

doengas granulomatosas crdnicas

defic. de glicose-6-fosfato desidrogenase (G6PD)
defic. mieloperoxidase

sindrome de Chédiak-Higashi

Alteracdes do complemento

alteragdes da ativag¢do ou regulagdo de fatores do complemento

respiratérias de repeti¢do no periodo de 3 a 5 meses,
com aumento da produgdo de IgG, até atingir os niveis
normais®.

Deficiéncia seletiva de IgA. € uma das imunode-
ficiéncias humorais mais comuns, com incidéncia de 1:328,
em estudo realizado com doadores de sangue nos €sta-
dos Unidos®. Ocorre predominantemente na raga branca,
acometendo duas vezes mais o sexo masculino. A defici-
éncia de IgA secretora, principal imunoglobulina presente
nas secre¢oes, predispde a infec¢des respiratdrias,
gastrintestinais e urogenitais. Trabalho realizado com 20
pacientes portadores de sinusopatia crdnica identificou
deficiéncia de IgA em 9 deles. €sses pacientes possuiam
histéria de varios tratamentos clinicos e cirdrgicos, para
a sinusopatia, sem sucesso. Contudo, é relatado que pe-
quena parcela desses pacientes pode permanecer
assintomatica®.

IMUNODEFICIENCIA CELULAR

Sindrome de Di_George. De heranga genética ainda
ndo conhecida, a doenga manifesta-se por anomalias
faciais e cardiovasculares, hipoparatireodismo, infec¢des

respiratérias de repeticdo e, eventualmente, retardo men-
tal2.

IMUNODEFICIENCIAS COMBINADAS

Imunodeficiéncia severa combinada. Doenga de heran-
¢a ligada ao cromossomo X caracterizada por infecgdes
recorrentes, diarréia rdnica e desnutri¢do®.

AIDS. € atualmente a oitava causa de ébito em crian-
¢os de 1 a 4 anos e a sexta causa na faixa de 15 a 24
Qanos, nos €stados Unidos. €ssas cifras motivam a realiza-
¢Go de sorologia para o diagnéstico de AIDS nos casos
de infecgbes respiratdrias de repeti¢dio em criangas, além
dos exames habituais para investigacdo de
imunodeficiéncias congénitas. €m pacientes adultos, com
resposta insatisfatéria aos antimicrobianos normalmente
utilizados para o tratamento de otites, sinusites e amig-
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dalites, ou naqueles em que sdo isolados agentes ndo
usuais, € imperativo o teste de €LISA para o virus da
imunodeficiéncia humana (HIV)2.

DIAGNOSTICO

As indicagdes para a pesquisa de imunodeficiéncias
sGo®:

1. persisténcia de infecgGo no pods-operatdrio de ci-
rurgias otolégicas ou nasossinusais (colocagdo de tubo
de ventilagGo, sinusectomias);

2. sinusopatia ¢rénica, com resposta inadequada aos
tratamentos com antimicrobianos usuais;

3. crescimento de germes atipicos na cultura das se-
cre¢des das vias aéreas superiores;

4. histéria de infecgdes em outros érgdos ou sistemas
(pneumonias, infecgdes urindrias, etc.);

5. sinusite ou otite recorrente.

O diagndstico & feito através da histéria clinica, com
especial aten¢do aos dados de antecedentes familiares
de infec¢des de repeti¢do e de exames laboratoriais
(hemograma  completo, dosagem sérica de
imunoglobulinas, testes cutaneos de hipersensibilidade
tardia, sorologia para o virus HIV). €&xames mais especifi-
cos (dosagem de subclasses de imunoglobulinas, teste

para func@o neutrofilica) podem complementar a avalio-
o2,

TRATAMENTO

O tratamento deve ser orientado pelo imunologista,
de acordo com o quadro clinico de cada paciente.
Atualmente, ha diversas alternativas disponiveis para o
tratamento das imunodeficiéncias, como o uso de
gamaglobulina humana, transplante de medula dssea e
agentes retrovirais (no caso de infecgdo pelo virus HIV)2e,

Do ponto de vista otorrinolaringoldgico, é fundamen-
tal orientar o paciente a realizar constantemente higiene
nasal com solugdo Ffisiologica, prescrevendo-se
descongestionantes e agentes mucoliticos, com a finali-



dade de facilitar a drenagem das secrecdes. Uma vez
diagnosticada clinicamente a presenga de infec¢bo
otorrinolaringolégica, é importante a coleta de material
para exame microbioldgico, com introdugto precoce de
antibioticoterapia adequada.

DISCINESIA CILIAR PRIMARIA

A discinesia ciliar primaria (DCP) ¢ doenca genética
de heranga autossémica recessiva que inclui gama de
defeitos ultrastruturais dos cilios® 2. A expressao
fenotipica maxima da discinesia é a sindrome de
Hartagener, caracterizada pela triade sinusite-
bronquiectasia-situs inversus. A incidéncia da discinesia
ciliar primdria é estimada em 1:15.000, sendo encontra-
do situs inversus em 50% desses pacientes?.

FISIOPATOLOGIA

A vltrastrutura da célula ciliada é constituida por cilios
medindo em torno de 6 um de comprimento. Dentro de
cada cilio encontra-se o axonema, o qual, por sua vez, é
formado por nove pares de microtdbulos periféricos dis-
postos circunferencialmente a um par central de
microtUbulos (estrutura "9+2"). O par central de
microtibulos é envolvido por uma bainhe, enquanto os
pares periféricos sdo ligados através de conexdes de
nexina, mantendo-se, assim, a integridade do axonema .
Bragos de dineina estendem-se de um par de microtibulos
ao par adjacente, em sentido horério, quando vistos q
partir da base em diregdo ao dapice do <ilio (Figura 1).
RAlteragdes dessa estrutura (auséncia de bracos de dineina,
transposi¢do de microtibulos, presenca de pares de
microtibulos supranumerdrios) levam a prejuizo do
batimento ciliar, com consequente diminuicdo da depura-
¢do ("clearence”) das secrec¢bes respiratérias e da
motilidade de espermatozéides, nos pacientes do sexo
masculino em idade fértil®! 25,

MANIFESTACOES SISTEMICAS

Entre as manifesta¢des sistémicas da discinesia ciliar
primaria, estéo as infeccdes pulmonares de repeticéo, que
podem levar a complica¢des, como atelectasia e forma-
6o de bronquiectasias. Nos casos mais graves, a piora
acentuada da fun¢dio pulmonar pode aumentar os riscos
anestésicos para os procedimentos cirdrgicos'®?',

A maioria dos pacientes do sexo masculino é infértil,
em razGo da diminui¢do de motilidade dos esperma-
tozdides. Taombem & descrita a associacdio da DCP com
malformacdes congénitas de gravidade variavel (anoma-
lias cardiovasculares, fistula traqueo-esofagica, atresia
de vias biliares, hidrocefalia), além do situs inversus,

MANIFESTACOES
OTORRINOLARINGOLOGICAS

Os pacientes com DCP apresentam quadro de rinite
purulenta, sinusopatia e otite média de repeticdo inicia-
do ainda na inféncia. Muitas vezes, o paciente relata ocor-
réncia de otorréia apés colocagdo de tubo de ventilagdo
para tratamento de otite média secretora, ou queixa-se
de sensa¢do de "viver eternamente resfriado”, com
rinorréia persistente e hiposmia' '3,

O achado de pdlipos nasais ao exame fisico dessas
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FIGURA 1. Representagdo esquemdtica da ultrastrutura
ciliar (Adaptada de Rossman et al., 1988). MT: par de
microtubulos; PC: par central;

BD: bragos de dineina.

criangas, deve alertar para o diagnéstico diferencial com
fibrose cistica, conforme mencionado anteriormente.

DIAGNOSTICO

Mais uma vez, a anamnese e o exame fisico alertam
para a possibilidade de discinesia ciliar primaria. Histo-
ria familiar de consangiinidade, malformagdes e infec-
¢Ges de repeticdo reforcam a hipdtese de DCP. Assume-
se que a DCP ¢ diagndstico de exclusdo, assim que des-
cartadas as imunodeficiéncias e fibrose cistica. Para tan-
to. € proposto um algoritmo para o diagnéstico nos paci-
entes com infecgdes de repeticdo das vias aéreas superi-
ores.

A confirmagdo do diagnostico pode ser feita através
del.Q'I,ES:

1. medidas da depuracdo (“clearance”) mucociliar pul-
monar ou nasal (tempo de transporte da sacarina, trans-
porte de albumina marcada com isétopos radioativos);

2. da andlise das caracteristicas do batimento ciliar
em microscopia dptica ou com estroboscopia;

3. da andlise da ultrastrutura ciliar em bidpsias da
mucosa nasal ou traqueal através da microscopia
eletrénica de transmissdo.

€sses métodos, todavia, sdo caros e requerem
tecnologia especializada, sendo realizados apenas em
ambiente académico. €Em nosso Servi¢o, temos optado
pela realizacdo dos duas Ultimas técnicas, com resulta-
dos bastante satisfatérios. Fica a ressalva de que os exa
mes devem ser feitos preferencialmente fora da fase agu:
da do processo infeccioso respiratério, a fim de obter-se
epitélio ciliado nas amostras de mucosa nasal (e néo dreas

de metaplasia escamosa secunddrias & prépria reagdo
inflamatoria).

TRATAMENTO

A DCP ndo possui tratamento especifico. De forma
semelhante ao que ocorre na fibrose cistica e nas
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FIGURRA 2. Rlgoritmo para investigagdo dos pacientes com infecgdes recorrentes
de vias aéreas superiores.

imunodeficéncias, o objetivo do tratamento é prevenir e
diagnosticar precocemente os episddios infecciosos das
vias aeéreas, orientando-se o paciente a realizar
fluidificagto das secre¢des e fisioterapia respiratéria.
Dada a fisiopatologia da DCP, na qual o batimento ciliar
é ineficaz para o dareamento das secre¢des, com conse-
qlente estase e infeccdo bacteriana secunddria, entre os
tratamentos preconizados estéo a cirurgio endoscédpica
nasossinusal para ampliag@o dos ostios de drenagem dos
seios paranasais, colocaghio de tubo de ventilacdo na ore-
lha média e adenoidectomia'>#, Com essas medidas tem
sido observada melhora significativa na qualidade de vida
dos pacientes com DCP.

CONCLUSAO

Os autores alertam o otorrinolaringologista para a
importéncia da investigagdo clinico-laboratorial nos pa-
cientes com infecgdes recorrentes das vias aéreas su-
periores, no sentido de procurar identificar causas
sistémicas para o quadro (fibrose cistica,
imunodeficiéncias e discinesia ciliar primaria). Tais
afeccbes sdo freqientemente subdiagnosticadas na pra-
tica clinica, retardando o inicio da terapia especifica.
Outro ponto importante da exatidéo do diagndstico ¢
o aconselhamento genético & familia do paciente, iden-
tificando-se individuos portadores do gene para a do-
enca.

Concluindo, a atuacdo do otorrinolaringologista & fun-
damental para o diagndstico e o tratamento das mani-
festacdes da fibrose cistica, imunadeficiéncias e discinesia
ciliar primaria no aparelho respiratorio.
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