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ARTIGO DE REVISAO

Discinesia ciliar primdria na infdncia

Primary ciliary dyskinesia in children

Maristella F. Toledo!, Fabiola V. Adde?

Resumo
Objetivo: Salientar a importancia da discinesia ciliar primdria
no diagndstico diferencial das pneumopatias cronicas da infancia.

Métodos: Revisdo bibliografica dos ultimos 10 anos, através do
sistema Medline e procura direta.

Resultados e Conclusdes: A discinesia ciliar primdria € uma
doengaem que hd alterac@o no transporte mucociliar, afetando o trato
respiratdrio superior e inferior. Geralmente os sintomas sdo preco-
ces, podendo evoluir para bronquiectasias. A Sindrome de Kartage-
ner € amanifestacdo genética classica. Para o seu diagndstico podem
ser feitos testes de triagem, como o teste de sacarina, porém sua
confirmagdo exige métodos especificos e sofisticados, de estudo da
ultraestrutura e da fung@o ciliar. Diversos defeitos ultraestruturais
sdo hoje conhecidos. O tratamento € de suporte, visando melhorar o
transporte mucociliar através de fisioterapia respiratdria, fazendo-
se a profilaxia das infecc¢des respiratérias através de imunizacdes e
com o uso precoce de antimicrobianos quando indicado.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 9-16: discinesia ciliar, Sindro-
me de Kartagener, dineina.

Introducao

Discinesia Ciliar (DC) € o nome atribuido as doencas
nas quais ocorrem altera¢des ultraestruturais e/ou da fun-
cdo ciliar, com conseqiiente altera¢do do transporte muco-
ciliar.

O transporte mucociliar € um dos principais mecanis-
mos de defesa do trato respiratério, levando bactérias,
virus, alérgenos, poluentes em direcdo a orofaringe, onde
sdo deglutidos. Quando esse mecanismo € interrompido,
como ocorre na DC, resulta em doenca clinical.

O estudo da Discinesia Ciliar Primdria (DCP) comecgou
hd cercade 90 anos, com a observacao clinica de sindromes
que incluiam doenca pulmonar, sinusopatia, situs inversus
e infertilidade masculina. A ocorréncia de situs inversus e
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Abstract
Objectives: To point out primary ciliary dyskinesia as a cause
of chronic respiratory disease in children.

Methods: A 10 year literature review on Medline and by direct
research about the subject.

Results and Conclusions: Primary ciliary dyskinesia is a dis-
order characterized by an abnormal mucociliary clearance. It affects
both the upper and lower respiratory tracts and usually the clinical
manifestations start in the first years of life. It can progress to
bronchiectasis. Kartagener’s syndrome is the typical genetic mani-
festation. The diagnosis may be based on an abnormal saccharin test,
but its confirmation depends on abnormal ultrastructure of the cilia
or abnormal ciliary function. Many ciliary defects are currently
known. The treatment is supportive, with measures to enhance
mucociliary clearance, such as chest physiotherapy, prevention of
infections by immunizations and prompt antibiotic therapy in the
acute respiratory infections.

J. pediatr. (Rio J.). 2000; 76(1): 9-16: primary ciliary dyskine-
sia, Kartagener’s syndrome, dinein.

bronquiectasias foi inicialmente relatada por Siwert, em
19041, Kartagener, em 1933, estudou detalhadamente 11
pacientes com sinusite, bronquiectasia e situs inversus,
sugerindo a possibilidade de uma patogénese comum. A

triade ficou conhecida como sindrome de Kartagener!.

Sua denominacdo anterior era “Sindrome dos Cilios
Iméveis”, até ter sido observado que a maioria dos cilios
apresentava movimentos incoordenados ou discinéticos,
nio sendo obrigatoriamente iméveis!. Foi entdo proposta
a mudanca do nome para Discinesia Ciliar Primaria2. E
uma doenca de heranga autossdmica recessiva, cuja inci-
déncia aproximada é de 1:15-30.000 individuos3-. E clas-
sificadaem primadria (congénita) ou secunddria (adquirida).

O defeito mais comum é uma deficiéncia no nimero de
bragos de dineina, resultando no enfraquecimento dos
cilios respiratérios e na motilidade dos espermatozéides.

A discinesia ocorre em todos os locais onde hd presenca
de epitélio ciliado, ou seja, fossas nasais, seios paranasais,
ouvido médio, drvore traqueobrdnquica, epéndima, condu-
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tos eferentes, tuba uterina, endométrio do cérvix e nos

prolongamentos das células retinianas®.

Devido aimportancia e pouco conhecimento da DCP no
diagnéstico diferencial das infec¢des recorrentes ou croni-
cas do trato respiratério superior e inferior, os autores
propdem esta revisdo bibliografica.

Fisiopatologia

Antes de discorrer sobre as principais alteracdes cilia-
res que levam a discinesia ciliar, é necessario revisar os
conhecimentos sobre a morfologia e a fungdo mucociliar
normal*%7, passando apés para as principais alteragdes.

a) Ultraestrutura do cilio normal

Os cilios sdo projecdes celulares que possuem motilida-
de intrinseca. O movimento dos microtibulos modifica sua
forma, resultando em propulsdo do muco. Os flagelos
possuem estrutura bdsica igual a dos cilios, porém apre-
sentam padrdes diferentes de movimento e alguns elemen-
tos adicionais. As células com cilios tém, em microscopia
tradicional, prolongamentos de 0,25 mm de didmetroe 5 a
7 mm de comprimento, dispostos a semelhanca dos pélos
de um pincel. Cada cilio € composto por uma haste ciliar e
pelo aparelho basal. Entre a haste ciliar e o aparelho basal
existe uma zona de transic@o. A haste ciliar ou axonema é
constituida por um conjunto de microtibulos longitudi-
nais, mergulhados na matriz citoplasmatica e envolta por
uma extensdo da membrana celular. Possui ainda outras
estruturas como as espiculas radiais, a bainha central e o
capuz ciliar (Figura 1).

Naestrutura interna do axonema h4 um arranjo compos-
to por nove pares de microtibulos periféricos e dois micro-
tdbulos centrais, que conferem ao cilio o padrao caracteris-
tico “9 + 2”. Os microtibulos sdo formados por protofila-
mentos compostos da proteina tubulina. Os microtibulos

microtubulos A ¢ B
bragos interno e externo
de dineina

nexina
microtubulos centrais

espiculas radiais

bainha central

Figura 1 - Representacdo esquemadtica do cilio eucariético: re-
lacdes espaciais e posi¢des dos principais elementos
(adaptado de J.L. Carson e A.M. Collier)
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periféricos sdo divididos em A e B. Cada “microtibulo A”
apresenta duas proje¢des, os bracos de dineina, que sdo
classificados em internos e externos e estdo dispostos em
sentido hordrio. Os dois bracos s@o assimétricos e tém
composic¢des polipeptidicas diferentes.

A dineina é uma proteina presente nos bragos dos
microtibulos, responsavel pela liberagdo de energia neces-
saria ao deslizamento, por atuar na quebra de moléculas de
trifosfato de adenosina (ATP). A ligagdo entre os pares de
microttibulos periféricos é realizada por um filamento fino
composto de uma proteina denominada nexina.

As espiculas radiais sdo microestruturas que ligam os
microtibulos periféricos “A” a bainha central. A bainha
central é uma estrutura descontinua que consiste de duas
fileiras de projecdes ao longo de cada um dos microtibulos
centrais. O capuz ciliar € uma estrutura semelhante a um
“capuz” envolvendo as extremidades distais dos microtu-
bulos centrais e dos “microtibulos A” dos pares periféri-
cos.

O aparelho basal € constituido pelo corptisculo basal,
que é uma estrutura semelhante ao centriolo, estando en-
volvido na formacdo dos microtibulos, e pelo pé basal,
uma estrutura cdnica, curta, densa e estriada, que se projeta
lateralmente da regiao média do corpusculo basal e que
parece atuar como base de sustentacdo durante a fase
efetiva do batimento ciliar. As raizes ciliares proporcionam
aancoragem do axonema. A zonade transi¢do estd compre-
endida entre o término do corpusculo basal e o inicio dos
microtibulos centrais (Figura 2).

b) Movimento ciliar

A série exata dos fendmenos mecanoquimicos que
permite a movimentagdo dos microtibulos € ainda desco-
nhecida. A forca ciliar motriz parece ser gerada pelo
deslizamento dos pares de microtiibulos periféricos entre
si, modulada pelos bragos de dineina e auxiliada por
estruturas acessorias do axonema. Essa hipdtese, conhecida
como filamento deslizante, foi postulada por Afzelius em
1959,

Os cilios executam movimentos ondulatérios seme-
lhantes aos que o vento realiza num trigal. O cilio normal
se desloca rapidamente para diante em movimento efetivo
(1/5 do ciclo) e recua lentamente (4/5 do ciclo) em movi-
mento de recuperacio, seqiiencial e metacrdnico, atingin-
do cerca de 20 mm de extensdo. Eles batem em média 20
vezes por segundo. Metade dos bragos de dineina estio
envolvidos no movimento efetivo e a metade restante, no
movimento de recuperagdo (Figura 3).

Durante o movimento efetivo, os bracos se estendem
num angulo de aproximadamente 40°, um passo que requer
hidrdlise do ATP mediante a a¢do da dineina, que € uma
APTase. As espiculas radiais, que ligam os microtibulos
periféricos a bainha central, conferem resisténcia tal que o
deslizamento acaba resultando em encurvamento dos cili-
0s. A combinagdo de deslizamento e resisténcia dos micro-
tdbulos (interag@o tubulina-dineina) representa o funda-
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colar ciliar

zona de
transigao
rpusculo basal

pé basal

raiz ciliar

Figura 2 - Representacdo esquemética do aparelho basal (adap-
tado de J.L. Carson e A.M. Collier)

mento da motilidade ciliar. O tapete mucoso, com a espes-
sura de Smm, executa movimento de baixo para cima numa
velocidade de 0,25 a Imm por minuto, de modo que uma
particula aderida ao nivel da juncdo bronquiolo-alveolar
chegard a faringe dentro de 20 a 30 minutos e das fossas
nasais a laringe em cerca de 30 minutos.

Quando h4 alterag¢@o na estrutura ou na fungao ciliar,
haverd alteracao no transporte mucociliar, com estase das
secrecdes no trato respiratdrio, que serd responsavel pelas
manifestacdes clinicas da doenga.

c) Alteragoes ultraestruturais na discinesia ciliar pri-
mdria
Seis importantes anormalidades ultraestruturais t€ém
sido reconhecidas®®:
1. Auséncia ou defeito nos bracos de dineina.
Pode afetar o braco interno, externo ou ambos.
2. Defeito nas espiculas radiais.
Resulta na desorientag@o do centro do cilio, levando a
uma posi¢ao excéntrica dos microtibulos centrais.

3. Transposi¢do dos microtiibulos periféricos para uma
posicdo central.

muco
espesso

Figura 3 - Representagdo esquemadtica do batimento ciliar
A- movimento efetivo dos cilios; B- movimento de
recuo
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4. Auséncia das estruturas do axonema.

9]

Microttibulos duplos supranumerarios.
6. Defeito no aparelho basal.

Recentemente, outras alteracdes ciliares foram descri-
tas como causa de DCP, como a presenca de cilio respiratd-
rio curto e desorientagdo ciliar® 11,

d) Alteragoes ultraestruturais na discinesia ciliar ad-
quirida

Os defeitos ciliares adquiridos podem se desenvolver
imediatamente apds uma agressdo, ou no curso de doengas
cronicas como fibrose cistica, bronquiectasias, carcinoma,
geralmente desaparecendo apés tratamento adequado®.

A infeccdo bacteriana ou viral do trato respiratdrio
resulta em destruicdo do epitélio ciliado, alteracdo na
freqiiéncia de batimento ciliar, com conseqiiente retardo no
transporte mucociliar. Outras causas de disfuncao ciliar
adquirida sdo representadas por inalagdo de fumaca de
cigarro, gases toxicos, poluentes ambientais, drogas como
0s opidceos, atropina, cocaina e o dlcool 1213,

Os defeitos adquiridos mais comuns incluem cilios
compostos, adi¢des e delecdes de microtiibulos, orienta¢ao
ao acaso do par central de microtibulos e alteracdes na
estrutura da membrana ciliar. Sao freqiientes na populagdo
geral e contribuem para a maior porcentagem de disfungdo
do trato respiratério do que a DCP*14,

Para o diagnéstico diferencial entre a discinesia ciliar
primdria e a adquirida, multiplas amostras da mucosa
respiratéria devem ser coletadas, pelo menos duas vezes,
de locais anatdmicos distintos (nariz, traquéia, bronquios).
A porcentagem de cilios anormais deve ser avaliada em
uma amostra contendo grande nimero de cilios. O diagnds-
tico serd confirmado pela presenga do principal defeito
ciliar em todas as amostras analisadas®. A concomitancia
de alteragdes no espermatozdides, nos pacientes do sexo
masculino, exclui a possibilidade de que anomalias ciliares
sejam secunddrias a infec¢iol”.

Quadro Clinico

A DCP pode se manifestar precocemente com a Sindro-
me da Angustia Respiratéria do Recém-Nascido!®. Entre-
tanto, na maioria dos casos, as manifestacdes surgem no
decorrer da infancia. A gravidade dos sintomas varia con-
sideravelmente!7-18,

- Trato respiratorio superior

O envolvimento do nariz, seios paranasais e ouvido
ocorre na maioria das criancas afetadas!®19. A congestio
e coriza nasal sdo freqiientes, com pouca ou nenhuma
variacdo sazonal. E geralmente acompanhada de respira-
¢do bucal e fala anasalada. Polipos nasais sdo comuns,
sendo observados em aproximadamente 1/3 dos pacientes.
Anosmia é um sintoma ocasional verificado geralmente em
criangas mais velhas.

Sinusopatia e otite média recorrente ou cronica, com
supuracdo e obstrucdo da tuba auditiva também sdo co-
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muns. Estes problemas se atenuam com a idade. Algumas
criancas podem ter perfuracdo permanente da membrana
timpénica, ou necessidade de multiplas timpanostomias
com colocagdo de tubo de ventilagdo. Como conseqiiéncia,

pode haver vérios graus de perda auditiva nestes pacien-
15,18
tes'>1°.

- Trato respiratorio inferior

O sintoma predominante nestes pacientes € a tosse
crdnica, geralmente produtiva. Nao € comum a presenca de
chiado. Pneumonia recorrente é um dado freqiiente na
histéria.

Os dois pulmdes sdo envolvidos de maneira semelhan-
te, com alteragdes predominantemente nos lobos inferio-
res, lobo médio e lingula, em razdo da maior dificuldade na
drenagem das secrecdes?.

A flora bacteriana é semelhante aquela de pacientes
bronquiticos crdnicos, sendo o Haemophilus influenzae, o
Streptococcus pneumoniae, o Staphylococcus aureus e o
Streptococcus viridans patégenos comumente isolados!>-

Dispnéia é um sintoma incomum, apesar de se observar,
em alguns casos, um padrio obstrutivo nos testes de funcao
pulmonar!”.

O exame fisico pode revelar sinais de pneumopatia
crdnica, com aumento do didmetro antero-posterior do
térax e baqueteamento digital nos casos com maior acome-
timento pulmonar. Estertores podem ser observados na
ausculta pulmonar, quando houver bronquiectasias. Esta
ocorre em menos de 1/3 das criangas, e, quando presente, &
mais segmentar do que generalizada. Em adultos a sua
incidéncia € maior e indica dano pulmonar progressivo. Em
alguns individuos a atelectasia segmentar e subsegmentar
podem estar presentes“’ls.

- Aparelho cardiovascular

O situs inversus € visto em aproximadamente 50% dos
pacientes com DCP, cuja incidéncia parece ser ocasional e
sem padrio familiar-15. A relagdo entre DCP e dextrocar-
dia ainda ndo foi elucidada. Afzelius propos que o sifus
inversus resultaria da ineficiéncia dos cilios das células
embriondrias em executar a rotacdo das visceras para a
posi¢io anatdmica apropriada®.

Cardiopatias congénitas também foram relatadas em
associa¢io com DCP20,

- Aparelho reprodutor

A cauda do espermatozdide tem ultraestrutura seme-
lhante a do cilio respiratério. Homens com DCP tém
auséncia ou decréscimo na motilidade espermadtica, que
pode ser acompanhada de oligospermia, resultando em
infertilidade?!-22.

O papel da motilidade ciliar deve influenciar a infertili-
dade feminina na DCP, presente em grande parte destas
pacientes!>-17,

- Sistema nervoso
O epéndima cerebral possui um epitélio ciliado, porém,
manifestacdes neurolégicas na DCP em populagdes pedié-
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tricas ndo sdo bem conhecidas. Hé relatos de hidrocefalia
em alguns destes pacientes®23.

Cefaléia de forte intensidade pode ser relatada por
pacientes com DCP, podendo refletir a redugéo da circula-
¢do do fluido cérebro-espinhal associado a atividade ciliar
comprometida. Infec¢des cronicas dos seios da face tam-

bém podem contribuir para o aparecimento desse sintoma®.

- Sistema digestivo
Refluxo gastresofagico foi descrito em alguns casos20.

- Sindromes genéticas
A DCP esta presente em algumas sindromes genéticas,
abaixo mencionadas.

Sindrome de Kartagener

A Sindrome de Kartagener foi descrita pela primeira
vez por Manes Kartagener, em 1933. Sua heranga € autos-
somicarecessiva. A triade clinica cldssica que a caracteriza
consiste de sinusopatia, bronquiectasias e situs inversus.
Geralmente o situs inversus é total, com inversiao de todos
os 6rgios tordcicos e abdominais?*23. Alteragdes nos
bracos de dineina sdo as alteracdes ultraestruturais mais
freqiientemente encontradas6.

Outras anomalias congénitas associadas a sindrome

incluem transposicdo dos grandes vasos e estenose pilori-
ca2?:28

Sindrome de Young

Caracteriza-se por infertilidade masculina, decorrente
de azoospermia obstrutiva, podendo ser acompanhada de
doenca crdnica do trato respiratério superior e inferior. Sua
etiologia é desconhecida. A causa da obstrugdo epididimal
ndo estd inteiramente clara. Na sindrome de Young, os
cilios da mucosa bronquica e flagelos dos espermatozdides
tém ultraestrutura normal, mas sdo imodveis ou discinéti-

00829.

Sindrome de Usher

Doenga autossdmica recessiva, caracterizada por sur-
dez neurossensorial congénita e perda visual progressiva
devido aretinite pigmentosa, havendo especulacdes de que
esteja associada a DCP, pela presenca de bronquiectasias,
sinusite cronica e diminui¢do do transporete mucociliar
nasal em alguns pacientes3?.

Diagnéstico

O diagnéstico de discinesia ciliar deve ser sugerido pela
histéria clinica.

Durante a evolugao, a crianga costuma ser avaliada por
varios especialistas, antes que o diagndstico de certeza seja
realizado. Deve-se inicialmente afastar as causas mais
freqlientes de doenca respiratéria, antes de se prosseguir
nos exames mais especificos.

A selecdo entre os numerosos métodos diagnésticos
depende dos recursos laboratoriais disponiveis!-13-31,
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Métodos Inespecificos

Raio X simples de torax: revela vérios graus de envol-
vimento pulmonar, com espessamento de paredes bronqui-
cas, hiperinsuflacdo, podendo mostrar bronquiectasias,
atelectasias, condensacao, situs inversus. Geralmente mos-
tra maior acometimento de lobo médio e lingula (Figura 4).

Raio X de seios da face: revela espessamento mucoso
ou opacificag@o dos seios paranasais.

Tomografia computadorizada de torax: para melhor
avaliar a presenca de bronquiectasias e atelectasias seg-
mentares (Figura 5).

i

Figura 4 - Raio X simples de térax de paciente com Sindrome
de Kartagener, mostrando dextrocardia, bolha gas-
trica a direita e discreta opacidade em base de pul-
mao esquerdo

Broncografia: ocasionalmente indicada nos pacientes
com bronquiectasias, a fim de se avaliar as indicagdes
cirdrgicas.

Teste de fungdo pulmonar: avalia o grau e o tipo de
distirbio ventilatério, sendo mais freqiiente padréo obstru-
tivo!718,

Audiometria: avalia o grau do comprometimento audi-
tivo®.

Métodos Especificos

a - Testes de triagem

1 - Teste de sacarina

O teste consiste na colocagdo de uma particula de
sacarina no terco anterior do corneto nasal inferior. Mede-
se o intervalo de tempo, em minutos, entre a inser¢ao da
sacarina e o relato de sensibilidade gustativa doce, ou
levemente amarga, em orofaringe. O tempo de trinsito
normal € de até 30 minutos. S6 poderd ser realizado quando
houver boa colaboragao por parte do paciente, geralmente
em criancas acima de 6 anos36-37.

2- Teste radioisotopico

Sao utilizadas particulas marcadas com radioisétopos,
de maneira semelhante a particula de sacarina. A progres-
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sdo das particulas para dentro da cavidade nasal é acom-
panhada por meio de uma gama camera ou raio X seriado,
e a velocidade do transporte mucociliar determinada em
cm/minuto. E um método que requer aparelhos caros e
sofisticados38.

b - Exames especificos

1- Avaliagdo ultraestrutural dos cilios

Para tal, h4 necessidade da realizacdo de bidpsia da
mucosa respiratdria, sendo geralmente de eleicio a bidpsia
nasal por sua maior facilidade técnica. Esta pode ser reali-
zada através de cureta, no corneto médio ouinferior, ou pela
técnica em escovamento32-34, Essa dltima € tecnicamente
mais simples, muitas vezes dispensando o uso de anestésico
local. O fragmento biopsiado deve ser conservado em
glutaraldeido e encaminhado para microscopia eletronica
de transmissao, para avaliar a presenca e o tipo de defeito
ciliar®>. A microscopia eletronica sé costuma estar dispo-
nivel em grandes centros, dificultando sua realizacao.

O estudo das células ciliadas nasais geralmente € sufici-
ente para o diagnéstico, quando a maioria dos cilios sdo
anormais. Portanto, a bidpsia nasal deve ser sempre a
primeira a ser realizada, pois é relativamente pouco inva-
siva, geralmente feita em ambulatério e muitas vezes até
dispensando o uso de anestésico topico, que poderia alterar
o movimento ciliar. Sua desvantagem € que, por ser a
mucosa nasal sede freqiiente de infecgdes virais e bacteria-
nas, podem ser observadas alteracdes ultraestruturais nos
cilios secunddrias aos processos infecciosos. Portanto, ela
deve ser realizada quando o paciente ndo apresenta infec-
cdo respiratoria aguda ha pelo menos um més. Em casos de
rinossinusite cronica, pode ja haver metaplasia do epitélio
da mucosa nasal para escamoso, com poucos cilios vidveis
para a avaliacdo ultraestrutural. Nesses casos, deve ser
realizada antes da bidpsia, um curso de pelo menos duas
semanas de um antimicrobiano, para minimizar as altera-
coes ciliares secunddrias. A bidpsia traqueal ou bronquica

Figura 5 - Tomografia computadorizada de térax do mesmo
paciente com Sindrome de Kartagener mostrando
atelectasia segmentar de lobo médio a esquerda
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estd indicada quando a andlise da mucosa nasal ndo for
esclarecedora.

2- Avaliagdo funcional dos cilios

Além do estudo ultraestrutural dos cilios, € importante
que se realize a andlise funcional, pois os cilios discinéticos
podem ser morfologicamente indistinguiveis dos normais.

Parte do fragmento biopsiado da mucosa respiratdria
deve ser colocada em meio especifico, que mantenha a
vitalidade das células, e encaminhada rapidamente ao labo-
ratdrio.

Virios métodos foram desenvolvidos para medir a
freqiiéncia de batimento ciliar (FBC) e para analisar a
forma da onda ciliar*. Esses métodos sdo sofisticados e
requerem treinamento extenso pelo pesquisador, estando
disponiveis em pouquissimos centros em nivel nacional e
mesmo internacional. Sdo eles cinematografia de alta velo-
cidade, espectroscopiade luz alaser, fotoelétrico, estrobos-
copia. A FBC pode ser medida por todos esses métodos,
mas a andlise do movimento ciliar s6 é possivel com
cinematografia de alta velocidade, ou um sistema de video
paraavaliar as formas de onda do batimento ciliar. A analise
do movimento ciliar € de fundamental valor para a compre-
ensdo da funcdo ciliar, uma vez que os cilios que parecem
iméveis ou mesmos normais na observagao 6ptica, podem
ser descoordenados ou discinéticos. A FBC normal costu-
maser de 12 a 15Hz e nos pacientes com DCP é geralmente
menor que 10Hz3940,

Fluxograma de investigacao de DCP

Paciente com quadro clinico sugestivo de DCP
R
Raio X de Torax

® normal

®  situs inversus b Tomografia de térax para avaliar

® sugestivo de bronquiectasias, atelectasias

bronquiectasias
+
Raio X seios face alterado
+
Prova de funcao pulmonar: normal ou obstrutiva
+
Audiometria (na presenca de otite cronica)

B

Teste de Sacarina
® > 30 minutos (2 vezes)
® < 30minutos (2 vezes) e afastaram-se outras etiologias para
a doenca respiratdria
® ndo é possivel realiza-lo pela faixa etdria do paciente e ha
fortes indicios de DCP

B

Bidpsia Nasal ® microscopia eletronica e avaliagdo funcional
dos cilios
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Diagnéstico Diferencial

A DCP deve ser diferenciada principalmente das se-
guintes doencas pulmonares cronicas: fibrose cistica, asma,
imunodeficiéncias, aspiracdo crdnica, bronquiectasias de
outra etiologial”.

Tratamentol-315

Até o momento, ndo ha tratamento especifico para
corrigir a disfung@o ciliar. Isso dependera de avangos nas
pesquisas genéticas e moleculares relacionados a esta do-
enga.

Os pacientes sdo beneficiados pela remog¢ao da secre-
¢ao, através de fisioterapia respiratoria regular. Esta deve
ser realizada de modo semelhante ao preconizado em
pacientes com fibrose cistica®!, através de técnicas cldssi-
cas, como percussdo tordcica e drenagem postural, técnica
de expiracdo forcada e atualmente também com o uso de
instrumentos que tornam a fisioterapia mais eficaz, como o
flutter e a mdscara com pressdo expiratoria positiva. Os
pacientes devem ser estimulados a tossir e a praticar exer-
cicios que estimulem a tosse, pois esta € um eficiente
mecanismo de clareamento das secrecdes. Deve-se fazer,
precedendo a fisioterapia respiratéria, inalagdes com soro
fisiolégico, mucoliticos ou broncodilatadores. Antitussi-
genos sdo absolutamente contra-indicados.

Medidas profiléticas, como imunizacdes contra hemo-
filo, pneumococo e influenza devem ser utilizadas!'>. O
controle do ambiente fisico, com prevengao da exposi¢ao
ao fumo, poluentes e alérgenos ambientais, também deve
ser orientado.

A antibioticoterapia estd indicada ao primeiro sinal de
infeccdo, devendo-se visar aos agentes mais comumentes
isolados, isto é, Haemophilus influenzae e Streptococcus
pneumoniae. E conveniente a realizagio regular de cultura
do escarro desses pacientes, para se monitorizar a flora
bacteriana de seu trato respiratério e auxiliar na escolha do
antimicrobiano, quando indicado. Geralmente, o uso de
antibioticos € feito nas exacerbagdes agudas, devendo ser
mantido por duas semanas. Em alguns casos pode ser
necessaria antibioticoterapia profildtica a longo prazo!?.

Hidratacdo adequada deve ser incentivada, pois ajuda a
manter as secre¢cdes mais fluidas e faceis de serem elimina-
das. Mucoliticos podem ser utilizados em alguns casos.

A broncoscopia estd indicada nos casos de atelectasias
ndo responsivas a fisioterapia respiratdria intensa.

A resseccdo de segmentos ou lobos pulmonares pode
ser indicada nos casos de insucesso no tratamento clinico
de bronquiectasias localizadas, atelectasias ou hemoptise!.
Também pode ser realizada a retirada do corneto nasal
inferior para aliviar a obstruc¢do dos seios paranasais, ou a
antrostomia meatal. Nas otites de repeti¢do, a miringoto-
mia com insercao de tubo de ventilacdo pode ser util em
alguns casos?. Polipectomia nasal e drenagem sinusal pode
auxiliar pacientes com sinusite grave, ndo reponsiva a
antibioticoterapia.
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Devido a cronicidade da DCP, psicélogos, fonoaudio-
logos e otorrinolaringologistas devem fazer parte da equi-
pe multidisciplinar para o acompanhamento desses pacien-
tes.

Concluindo, a DCP pode progredir para doenca pulmo-
nar crénica, sendo necessario inclui-la no diagnéstico dife-
rencial das pneumopatias cronicas e de repeticao da crian-
ca. O diagndstico e institui¢do precoce de medidas terapéu-
ticas evitam ou ao menos retardam a evolugao para lesdes
pulmonares irreversiveis. A avaliagdo completa para o seu
diagnéstico € sofisticada e de alto custo, levando a um
subdiagnéstico desta doenga em nosso meio. Havendo esta
suspeita clinica, baseada em um quadro clinico sugestivo e
teste de triagem alterado, este paciente devera ser encami-
nhado a um centro médico onde seja possivel realizar os
exames de avaliacdo ultraestrutural e de funcdo ciliar.
Apesar da evolugdo para doenga pulmonar crdnica, com
bronquiectasias e algum grau de insuficiéncia respiratoria,
o curso da doenga é muito varidvel, e muitos pacientes
apresentam uma expectativa de vida praticamente normal.
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