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INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é doenga genética de heranga
autossdmica recessiva mais comum na raga brancq, jé ten-
do sido identificadas mais de 550 muta¢des nesses paci-
entes. Na populagdo norte-americana a mutagdo mais fre-
qUente é a deltaF508, presente em 70% dos casos
(Triglia). A doen¢a caracteriza-se pela altera¢éo da
condutdncia idnica nas células epiteliais com produg¢éo
de secre¢des 30 a 60 vezes mais espessas do que em
individuos normais, levando a diversas manifesta¢des
otorrinolaringolégicas (rinossinusites, polipose nasos-
sinusal, otites e sialolitiase) e pulmonares (pneumonias
e bronquiectasia) (Balbani).

€m 1959, Lurie descreveu a associagdo entre polipose
nasal em criangas e FC e, desde entdo, inGmeras publica-
¢des confirmaram a elevada incidéncia de polipose e
rinossinusite nesses pacientes (Parsons, Triglia). Alguns
quadros sdo rebeldes aos tratamentos usuais, com répi-
das recidivas da polipose e complicagdes das infec¢des
locais relacionadas principalmente & coloniza¢do por
Pseudomonas aeruginosa. A P. ceruginosa adere a recep-
tores das células epiteliais e produz enzimas proteoliticas,
que causam intensa lesdo epitelial, expondo novos re-
ceptores, como em um ciclo vicioso (de Bentzmann).

€mbora sendo doenca letal, com a evolugdo do trata-
mento clinico e cirorgico dos pacientes com FC tem-se
observado melhora significativa na qualidade de vida e
na sobrevida das criangas (estimada em cerca de 30 anos
apods o diagndstico na vigéncia de tratamento adequa-
do) e muito frequentemente elas alcangam a idade adul-
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ta (Kerrebijn). Daf a importancia do conhecimento das
manifestagdes otorrinolaringolégicas da FC, pois assim
um nimero crescente de pacientes de varias idades sera
encaminhado para tratoamento especializado.

O presente trabalho tem por objetivo analisar: a) quei-
xas nasossinusais (obstru¢do nasal, rinorréia, tosse no-
turna e cefaléia); b) doengas associadas ao quadro (pneu-
monias, otites, chiado e ma-absor¢do); ¢) achados de
exame endoscopico nasal e d) agentes microbianos en-
contrados na cultura da secrecdo do meato médio em
pacientes com FC.

PACIENTES E METODOS

Foram submetidos & avalia¢do otorrinolaringolégica,
51 pacientes (27 do sexo feminino e 24 do masculino;
com idades entre 4 e 20 anos, média 10,3 anos) com
diagndstico de fibrose cistica acompanhados pelo Ambu-
latério de Pneumologia do Instituto da Crianga Prof. Pedro
de Alcantara do Hospital das Clinicas da FAMUSP. Os paci-
entes tiveram diagnéstico de FC através da dosagem de
sédio e doro em amostra de suor e da deteccdo de alte-
ra¢bes genéticas. A anamnese consistiu na avaliagdo dos
sequintes dados: ) sintoma de obstru¢éo nasal (ausen-
te, alternante, constante, lado predominante); b) queixo
de rinorréia (ausente/esporddica, frequente, hialina, ama-
relada/purulenta); ¢) tosse noturna (ausente/esporéddica,
freqiente); d) cefaléia (ausentefesporadica, freqiente);
e) doengas associadas (pneumonias de repeticdo, otites,
chiado, ma-absorgéo). Todos os dados de historia foram
avaliados para sintomas recentes (presentes ha menos




de 6 meses da consulta). O exame Fisico foi realizado
através de endoscopia nasal, sob anestesia local, com
lidocaina e adrenalina 1:10.000, com endoscédpio rigido
de 30°, 4 mm, avaliando-se os seguintes itens: a) pre-
sen¢a ou ndo de pdlipos; b) sua localizagdo (ocupando
apenas o meato médio, estendendo-se para a fossa na-
sal, porém mantendo a regiGo inferior livre, ou obstruin-
do completamente a fossa nasal); ¢) edema da mucosa e
d) presenc¢a de desvio septal. Foi colhida cultura da se-
creqdo de meato médio através de swab, sob visdo
endoscdpica, para evitar o contato com a secreqdo da
fossa nasal. Os resultados foram analisados através do
teste exato de Fisher.

RESULTADOS

1) Polipose nasal. Foi encontrada polipose nasal em
14 pacientes (27,4%) com preponderancia significativa
no sexo masculino de 2,5:1 (p< .05). 85% dos pacientes
com polipose eram brancos e 15% pardos. €ntre os paci-
entes com polipose, encontramos 60% dos 10 casos no
sexo masculino, na primeira década de vida, e 75%, dos
4 casos no sexo feminino na segunda década de vida. €Em
57.1% dos casos a polipose era bilateral; 50% dos pélipos
localizavam-se na regido do meato médio, 35,7% esten-
diam-se para a fossa nasal e 14,3% obstruiom totalmen-
te a fossa nasal. Uma paciente de 18 anos tinha antece-
dente de polipectomia nasal, aos 9 anos de idade.

2) Sintomas nasossinusais. Apenas 2 pacientes com
polipose (14,28%) e 14 sem pdlipos (37,8%) eram total-

mente assintométicos no periodo de 6 meses que ante-
cedeu a avaliagdo. A sintomatologia dos demais foi:

a) Obstrugdo nasal. Dentre os pacientes, 25 (49%)
apresentavam queixa de obstru¢do nasal sendo 10 pacien-
tes com polipose (71,4% desses pacientes) e 15 sem
polipose (40,5% desses pacientes). €m 17 casos (68%).
a obstrugdo era alternante, e em 8 (32%), era constante
(Tabela I).

b) Queixa de rinorréia. Trinta e oito pacientes (74.5%)
negaram rinorréia ou tinham sintoma apenas esporadico;
13 (27.5%) relataram rinomréia freqiente. €ém 19 casos
(37.2%) a secre¢do era habitualmente hialina, ¢ em S
(9.8%), amarela/purulenta (Tabela ).

¢) Tosse notuma. A queixa de tosse noturna freqiente
esteve presente em 15 pacientes (22%), sendo 86,6%
destes ndo portadores de pdlipos nasais (Tabela lil).

d) Cefaléia. Apenas 5 pacientes (9,8%) queixaram-se
de cefaléia, sendo 4 deles sem polipose. O Unico pacien-
te com queixa de cefaléia associada & polipose nasal ja
apresentava o sintoma hé mais de 6 meses (Tabela V).

3) Doengas associadas. 23 pacientes (45%) apresen-
toram também pneumonias, 11 (21,5%) otites, 10
(19.6%) chiado e 5 (9,8%) ma-absor¢do como parte do
quadro clinico da fibrose cistica (Tabela V). Uma paciente
havia apresentado mais de 10 pneumonias, e outra relo-
tou disacusia neurossensorial profunda, em decorréncia
do uso de gentamicina por via inalatéria.

4) Secre¢do nasol ao exame fisico. 18 pacientes
(35.2%) ndo opresentavam secre¢do nasal no momento
do exame, enquanto 22 (43,1%) tinham secre¢do hialina

TRABELA |

Sintoma de obstru¢do nasal em pacientes com fibrose cistica.

Pacientes Obstrugdo ausente Obstrugéo alternante | Obstru¢do constante Total
Sem polipose 22 (59,4%) 9 (24,3%) 6 (16,3%) 37 (100%)
Com polipose 4 (28,5%) 8 (57,1%) 2 (14,4%) 14 (100%)
Total 26 (50,9%) 17 (33,3%) 8 (15,8%) 51 (100%)
TABELA I
Queixa de rinorréia em pacientes com fibrose cistica.

Pacientes Rusente/esporddica frequente Rinorréia hialina Rinorréia purulenta
Sem polipose 28 (75,6%) 9 (24,4%) 12 4

Com polipose 10 (71.,4%) 4 (28,6%) 7 1

Total 38 (74.5%) 13 (25,5%) 19 (37,2%) 5 (9.8%)

TABELA 1N

Sintoma de tosse aoturna em pacientes com Fibrose cistica.
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Pacientes

Sem tosse/esporadica

Tosse freqUente

Total

Sem polipose

94 (64,8%)

13 (35,2%)

37 (100%)

Com polipose

12 (85,7%)

2 (14,3%)

14 (100%)

Total

36 (70,5%)

15 (29.5%)

51 (100%)




TRBELA IV

Sintoma de cefaléia em pacientes com fibrose cistica.

nasossinusais, apesar do nitido
acometimento otorrinolaringolégi-
co. Possivel explicagdo para esse

fato € a adaptag¢do do paciente ao

cardter crénico dos sintomas da

doenga, “aprendendo a conviver”

Pacientes Ausente/esporadica Cefaléia freqUente Total

Sem polipose 33 (89.1%) 4 (10,9%) 37 (100%)
Com polipose 13 (92,8%) 1(7,2%) 14 (100%)
Total 46 (78.4%) 5 (9.8%) 51 (100%)

com a obstru¢do nasal e as infec-

TABELA V

Doengas associadas ao quadro rasossinusal em pacientes com fibrose cistica.

¢Oes, atribuindo-lhes pouca impor-
tancia. Disso decorrem conseqién-
cias importantes: o) a respiragdo
bucal de supléncia, com altera¢do
do crescimento facial, ma-oclusdo
e disturbios de voz nas criangas;

Pacientes Pneumonia Otite Chiado Mé-absorgGo b retardo no diagnéstico e trata-
Sem polipose | 17 (45,9%) 9 (24.3%) 8 (21,6%) 5 (13,5%) mento da polipose e das
Com polipose | 6 (42,8%) | 2(142%) | 2(149%) | 0 Ug:j:‘g:sjzzfo';f:;gzsf:c)"g;‘;
Total 23 (45%) 11(21,5%) [ 10 (19.6%) 5 (9.8%) sibilidade de prejuizo das fungdes

e 11 (21,7%) apresentavam secre¢éo purulenta (Tabela
vl).

5) €dema de mucosa nasal. 24 pacientes (47%) ndo
apresentavam edema, enquanto 8 (15,8%) tinham edema
de mucosa unilateral, e 19 (37,2%) edema em ambas as
fossas nasais (Tabela VI). €ém 4 pacientes havia edema
acentuado de mucosa, porém ndo relacionado & queixa
de obstrucdo.

6) Desvio septal. fFoi encontrado desvio septal em 25
pacientes (49%), sendo o desvio responsavel pelo sinto-
ma de obstru¢do unilateral em 7 casos.

7) Cultura da secreg¢do do meato médio. A cultura da
secre¢do foi positiva para Stgphylococcus aureus em 18
casos (35,2%), para Streptococcus viridans em 6 casos
(11.7%), para Psevudomonas aeruginosa em 3 casos
(5.8%) e para Haemophilus influenzae em 2 casos (3,9%).
Outros agentes isolados foram: Staphylococcus
epidermidis (20 casos), Streptococcus pneumoniae,
Corynebacteriuvm sp., Neisseria sp, Hlebsiella pneumoniae,
Sermatia marcesens, €scherichia coli e Proteus mirabilis
(13 casos no total). €ém 17 pacientes (33,3%) houve cres-
cimento de mais de um agente a cultura, e em 9 casos
(17,6%) a cultura resultou negativa. €m 2 casos néo foi
obtido o resultado da cultura.

DISCUSSAO

A presen¢a de sintomas nasossinusais nos pacientes
com fibrose cistica de nossa casuistica foi de 85,7% nos
individuos com polipose e 62,.2% nos sem polipose, da-
dos semelhantes aos de Triglia e cols. (1993). Notamos
certas discrepdncias entre a sintomatologia e o exame
fisico de alguns pacientes: embora 37,2% tivessem quei-
xa de rinorréia hialina, por exemplo, em muitos desses
foi encontrada secre¢Go purulenta & endoscopia nasal.
Também néo foi mencionada queixa de obstru¢éo nasal
em 4 casos, embora, ao exame, fosse encontrado edema
acentuado da mucosa dos cornetos em ambas as fossas
nasais, sendo necessario o uso de vasoconstritor toépico
para permitir a passagem do endoscdpio. Nishioka (1996)
cito que menos de 10% dos pacientes com FC procuram
espontaneamente o especialista em virtude de queixas
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de drenagem e aerag¢do da tuba

auditiva, com otites e hipoacusia,
resultando em dificuldade para alfabetizagdo. Fica, por-
tanto, a sugestfo para a avaliagdo otorrinolaringoldgica
de rotina nos pacientes com FC, sem que se espere algu-
ma queixa do doente para realizd-la.

Ainda com relagGo aos sintomas dos pacientes, en-
contramos como queixas principais a obstru¢do nasal
(49%) e a rinorréia (25,4%). €stes achados diferem um
pouco de outras casuisticas, segundo as quais a tosse é
o principal sintoma (talvez ndo apenas pela presenga de
secre¢Go proveniente de via aérea superior, mas também
em virtude do quadro pulmonar), presente em mais de
60% dos individuos (Nishioka). Também encontramos
numero muito pequeno de pacientes com cefaléia, outro
sintoma freqUente nos estudos estrangeiros (Nishioka).

O achado de polipose nasal concordou com o de ou-
tros autores, tanto em freqiiéncia (27,4%), como nas <a-
racteristicas de maior incidéncia no sexo masculino, e NAa
segunda década de vida (Triglia, Nishioka,
Batsakis,Kerrebijn). A etiopatogenia da polipose nasal
de forma geral (e néo apenas na FC) ainda é bastante
controversa, tendo sido propostas algumas hipéteses a
esse respeito: 1) o processo infeccioso cronico levaria @
inflamagGo da mucosa nos locais de drenagem dos seios
paranasais, principalmente na regido do infundibulo
etmoidal, com importante componente de edema, poden-
do haver "prolapsos de mucosa”, que formariam os polipos
(Mackay); 2) a obstrugio mecanica dos ductos glandula-
res pelas secrecdes espessas levaria ao edema e ao
infiltrado inflamatério da mucosa, facilitando o apareci-
mento dos pélipos (Triglia); 3) o surgimento dos pdlipos
estaria condicionado a fator genético, encontrado sobre-
tudo nos pacientes homozigotos para deltafF508
(Ferguson, Triglia). Mesmo diante de todas essas possi-
bilidades encontramos um Unico ponto de consenso entre
OS autores: a polipose ndo se relaciona &
hipersensibilidade (alergia) das vias aéreas superiores.
Portanto, parece bastante razoavel que os pacientes com
polipose tenham algum tipo de predisposi¢do genética,
qQue seria favorecida por fatores ambientais (como as in-
fecgbes) e locais (como a estase de secregdes), que in-
duziriam & transformag¢&o da mucosa a longo prazo, pro-
piciando o surgimento dos pdlipos por volta da segunda



TABELA VI
€dema de mucosa nasal & eadoscopia em pacientes com Fibrose cistica.

Pacientes €dema ausente | €dema unilateral | €dema bilateral Total

Sem polipose 21 (56,7%) 7 (19%) 9 (24,3%) 37 (100%)
Com polipose 3(21.4%) 1(7.2%) 10 (71,4%) 14 (100%)
Total 24 (47%) 8 (15,8%) 19 (37.2%) 51 (100%)

década da vida. Com relagdo & maior prevaléncia de
polipose no sexo masculino, se considerarmos que a pu-
berdade ocorre, em média, também na segunda década
de vida, e que alguns estudos apontam para alguma “pro-
tegbo” do epitélio respiratério pelos horménios estrégenos
(Saldiva), podemos imaginar que as adolescentes e mu-
Iheres adultas com FC beneficiem-se dessa a¢do hormonal
citoprotetora, passando a apresentar polipose com me-
nor freqiéncia e intensidade (ndo encontramos obstru-
¢Go completa da fossa nasal pelos pélipos nas pacientes
do sexo feminino).

O tratamento da polipose varia de caso a caso, na
dependéncia da extensdo da doenga e do estado geral
do paciente. Individuos com pélipos restritos ao meato
meédio, sem queixa de obstrugdo, ou com fungdo pulmonar
deteriorada que impeca a realizagdo de cirurgias demo-
radas sob anstesia geral podem ser tratados com
corticosterdide tépico. O uso dessa mdicacdo tem mos-
trado resultados satisfatérios, de acordo com os estudos
de Mackay (1994). Também a cirurgia endoscépica funci-
onal dos seios paranasais tem apresentado sucesso
(Moss), com a ressalva de que os parémetros anatdmicos
sGo bastante alterados nos pacientes com FC
(desmineralizaco do processo uncinado, menor espago
na regido do meato médio, menor pneumatiza¢do dos
seios paranasais, em compara¢do com controles normais).
€ssas altera¢des, associadas & presenga de polipose
macica, podem dificultar o trabalho do cirurgiGo, aumen-
tando os riscos de complica¢des (Kim). Nosso trabalho
n&o permitiu avaliar a incidéncia de recidiva da polipose
nos pacientes com FC, mas h4 dados de literatura referin-
do que até 60-80% dos casos apresentam recidiva no
pos-operatdrio (Kerrebijn).

O valor da cultura da secre¢do do meato médio ainda
¢ discutido, mas os trabalhos registram boa associagdo
entre os resultados dessa cultura e os agentes isolados
na secre¢do do seio maxilar no intra-operatério. Contudo,
salienta-se que, obrigatoriomente, o swab deva ser co-
Ihido sob visdo endoscopica, a fim de evitar a contamina-
¢Go com bactérias e fungos comensais, presentes na fos-
sa nasal (Ferguson). €sse método tem a vantagem de
n&o ser invasivo, podendo ser realizado em criangas sob
anestesia topica; uma desvantagem ¢ a maior dificulda-
de para isolamento de anaerdbios. Os padrées de agen-
tes bacterianos na rinossinusopatia crdnica em nossos
pacientes foi significativamente diferente em relacéo a
casuistica estrangeira (Davidson), j& que ndo encontra-
mos predominio de Pseudomonas aeruginosa (apenas
5.8%). sendo os Gram positivos os principais agentes
isolados (35,2% tiveram crescimento de Staphylococcus
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auvreus). Vale lembrar que o tratamento da
rinossinusopatia e da pneumopatia por Pseudomonas tem
sido feito cada vez mais através de aminoglicosideos
inalatérios, podendo ter como seqlela a ototoxicidade
(registramos um caso de disacusia profunda, em crianga,
apés esse tipo de tratamento). Acreditamos que esse
efeito merece ser melhor estudado futuramente, princi-
palmente sob a perspectiva de que esse possa ndo ser o
principal agente etiolégico das infecgdes das vias aére-
as superiores.

€m resumo, as alteragdes ao exame endoscopico na-
sal dos pacientes com FC foram significativas, quer pela
presenca de edema de mucosa, pélipos, desvio de septo
ou rinorréia purulenta, justificando a atengdo do
otorrinolaringologista para com esses pacientes, avali-
ando-os de forma sistemética e instituindo o tratamento
precoce, como forma de contribuir para a melhora do qua-
dro respiratério.

CONCLUSOES

1) Avaliondo 51 pacientes com fibrose cistica encon-
tramos 31,3% de sintomas nasossinusais, sendo a obs-
tru¢do nasal a principal queixa (49%);

2) 14 pacientes (27,4%) apresentavam polipose na-
sal, com predominio significativo no sexo masculino e na
segunda década de vida.

3) Os principais achados & endoscopia nasal foram:
edema da mucosa (52,9%) e desvio septal (49%).

4) A cultura da secre¢do do meato médio revelou,
como agente predominante o Staphylococcus aurevs
(35,2%).
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