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FIBROSE CÍSTICA,
IMUNODEFICIÊNCIAS E DISCINESIA

CILIAR PRIMÁRIA: CAUSAS DE
INFECÇÕES DE REPETIÇÃO DAS

VIAS AÉREAS SUPERIORES.

Otorrlnolarlngoláglco do Hospitol dos

^°oc'lM7^^lclmdoU^^^^ Otorrinoloringológico do Hospitol dos Clínicos do
no do UnfvJ^l^de^de Otoirlnolarlngologlo do foculdade de Medi ci
dade de Pssododo cJo Disciplino de Otorrlnolorlngologlo do Poculdode de Medicino do Unlversl-

f^^DTen'^°deC^nTflg7lor"^^^ ''® OComnolarIngológIco

INTRODUÇÃn

Pacientes com ínFecções de repetição das vias oéreos
superiores soo freqüentemente ovoliodos pelo
otorrinoloringoiogisto. Há oté relato de que sinusopotio
crônica é o queixa mais comum entre o populoçoo norte-
americano^^.

Muitos dos pacientes com otites, sinusites e omigda-
lites de repetição, ou que não respondem de formo
satisfatório aos tratamentos habituais poro essas infec-
ções, apresentam fatores anatômicos/funcionais locais que
justificam o quadro: desvio de septo nasal, obstrução do
cornplexo óstio-meotol, disfunção tubório, hipertrofia de
amígdalas e adenóide, além de alergia. Contudo, tais
infecções podem ser manifestações de doenças sistê
micas, como o fibrose cístico, imunodeficiêncios ou disci-
nesio ciliar primária, as quais requerem diagnóstico pre
coce e tratamento adequado o fim de evitar possíveis
complicações.
O objetivo do presente trabalho é fornecer ao

otorrinoloringoiogisto revisão detalhado sobre os princi
pais doenças sistêmicas (fibrose cístico, imunodeficiêncios
e discinesio ciliar primário) que ocasionam infecções res
piratórios de repetição, enfatizando os aspectos clínicos
e de diagnóstico diferencial nesses pacientes.

FIBROSE CÍSTICA

fi fibrose cístico (FC) é o doença letal de coróter ge
nético autossômico recessivo mais comum no roço bron
ca, com incidência de aproximadamente 1 poro 2.500
nascimentos2^ estimo-se que 5% do população bronco
seja portadora do gene poro FC'^ Suo incidência entre o
roço negro caí poro 1/17.000 nascimentos, sendo ainda
menor no roço amarelo (1/25.000)^".

Descrita por Rnderson. em 1.938, o doença caracteri

za-se pelo ocometimento sistêmico de glândulas exócrinos,
com alteração da qualidade das secreçães respiratórias,
digestivas e genitais, além do suor, levando ó doença
nasossinusal, pneumopatia crônica, síndrome de mó-ab-
sorçôo e infertilidode"®".

fisiopatologia
o defeito observado no FC é mutaçõo no gene locali

zado no porção q31 do cromossomo 7 e que codifica o
proteína reguladora da condutôncia íônica transmembrana
(cuja sigla inglesa é CFTR - "cystic fibrosis transmembrane
regulator")^''.

Fisiologicamente, hó reabsorção passiva dos íons
sódio e ativo de cloro o partir da luz das glândulas
exócrinas, diminuindo-se a perda de eletrólitos nas se
creçães. Na FC, contudo, hó bloqueio da secreção ativa
do íon cloro através da membrana apical das células
epiteliais glandulares, resultando em seu acúmulo
intracelular, acompanhado do movimento passivo de sódio
e óguo poro esse comportimento^". Cssos alterações re
fletem-se na diferença de potencial transepitelial progres
sivamente negativa, conforme detectado em experimen
tos eletrofisiológicos®"®^.

De formo geral, na FC as secreções são extremamente
espessas, calculando-se que o viscosidode do muco res
piratório seja de 30 o 60 vezes maior que em indivíduos
normais, dificultando suo depuração através do batimento
ciliar"'', fl estase de secreções leva oo bloqueio dos óstios
de drenagem dos seios poranosois, favorecendo a lesão
do epitélio pseudoestrotificodo colunar ciliado, com
edema da mucosa e crescimento bocteriono""''.

MANIFESTAÇÕES SISTÊMICAS
Com relação oo npnrf.lhn digestivo, ocorrem insufici

ência pancreótica, por obstrução dos duetos excretores
da glândula, ocasionando síndrome de mó-obsorção, cir-
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fíGUfífí 2. fíígoritmo para investigação dos pacientes com infecções recorrentes
de vias aéreos superiores.

imunodeficênciQs. o objetivo do tratamento é prevenir e
diognosticor precocemente os episódios infecciosos dos
vlos oéreos, orientondo-se o pociente o reolizor
fiuidificoçQo dos secreções e fisioteropio respirotório.
Dodo o fisiopQtologio do DCP, no quo! o botimento cilior
é ineficoz poro o cloreomento dos secreções, com conse
qüente estose e infecçoo bocteriono secundário, entre os
trotomentos preconizodos estõo o cirurgio endoscópico
nosossinuso! poro omplioçõo dos óstios de drenogem dos
seios poronosois, colocoçõo de tubo de ventiloçõo no ore
lha médio e odenoidectomio'^®^. Com essos medidos tem
sido observado melhoro significotivo no quolidode de vido
dos pacientes com DCP.

CONCLUSÃO

Os outores olertom o otorrinoloringologisto poro o
importância do investigoçõo clínico-loborotoriol nos pa
cientes com infecções recorrentes dos vios oéreos su
periores, no sentido de procuror identificor cousos
sistêmicos poro o quodro (fibrose cístico,
imunodeficiêncios e discinesio ci lior primório). Tois
ofecções soo freqüentemente subdiognosticodos no prá
tico clínico, retordondo o inicio do teropio especifico.
Outro ponto importante do exotidõo do diognóstico é
o oconselhomento genético ò fomilio do pociente, iden-
tificondo-se indivíduos portadores do gene poro o do
ença.

Concluindo, o otuoçõo do otorrinoloringologisto é fun-
domentol poro o diognóstico e o trotomento dos monl-
festoções do fibrose cístico, imunodeficiêncios e discinesio
cilior primário no oporelho respirotório.
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