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Introducao

A rinossinusite cronica (RSC) tem um impacto significativo na satde fisica e
na qualidade de vida nas criangas. Os sintomas, em especial nas criangas com alte-
ra¢des mucociliares complexas, podem debilitar e resultar em prejuizo ao sistema
respiratorio, com diminui¢@o da fungdo pulmonar. Enquanto ndo houver consenso
na literatura quanto a terapia medicamentosa necessaria para aperfeigoar o tra-
tamento da RSC pediatrica, sdo indicados para uma abordagem medicamentosa
uma combina¢@o em longo prazo de antibidticos orais, corticoides nasais, antihis-
taminicos, antileucotrienos, antibidticos topicos nasais, ducha salina hipertonica,
e corticoides orais. As criangas que nao respondem a terapéutica medicamentosa
sdo, com frequéncia, encaminhadas ao otorrinolaringologista para uma orientagao
adicional, e uma possivel intervengdo cirurgica. As intervengdes cirurgicas po-
dem incluir as bidpsias das mucosas para estabelecer o diagndstico diferencial, a
adenoidectomia, ou a cirurgia endoscopica sinusal incluindo a polipectomia. Este
capitulo ira discutir a abordagem clinica e cirargica da RSC nas criangas com
alteragdes mucociliares, em especial na fibrose cistica (FC) e na discinesia ciliar
primaria (DCP).

Revisao

A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenca autossOmica recessiva com uma inci-
déncia estimada de 1 em 2000 caucasianos (no total 1 em 30000 pessoas), com um
indice de portador de 1 em 20 em caucasianos. O cromossoma 7q31 codifica um
produto protéico, com a fungdo especifica do transporte ativo do cloro, também
conhecido como cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR)
que ¢ defeituoso em pacientes com a mutagdo. A funcdo do CFTR ¢ o transporte
ativo do cloro através das membranas. A muta¢do mais comum na FC é conhecida
como AF508, embora ao redor de 1000 mutacdes tenham sido identificadas. Esta
proteina CFTR anormal contribui para diminuir o clearance mucociliar, a despeito
da ultraestrutura e da frequéncia do batimento ciliares normais. O transporte ativo
do cloro tem um papel critico na hidratagdo do muco. Para muitas criangas com
FC, a estase do muco leva a uma obstrugao dos o6stios de drenagem naturais das
cavidades sinusais, causando inflama¢ao na mucosa, reteng¢do de secregdo e, por
altimo, a colonizacdo bacteriana.

A colonizagdo com microorganismos como a Pseudomonas aeruginosa € o
Staphylococcus aureus sdo os mais comumente encontrados nos pacientes com
FC. A Pseudomonas aeruginosa pode produzir a piociana que tornam mais lentos,
in vitro, os batimentos ciliares. A prevaléncia de sinusite em pacientes com FC
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pode chegar até quase 100% (Tandon et al. 2003). A polipose nasal pode ocorrer
apos a idade de 5 anos e, habitualmente, antes dos 20 anos (Gysin et al. 2000).
Aproximadamente metade dos pacientes com FC tem RSC por mais de 3 meses
durante o ano (Gysin et al. 2000), experimentando sintomas que podem incluir a
rinorréia, a drenagem de secre¢do nasal posterior, a anosmia, dor facial e altera-
¢oes do sono.

A discinesia ciliar primaria (DCP) ¢ uma doenca hereditaria autossomica
recessiva, com alteragdes na ultraestrutura ciliar, que resulta em alteragdes da mo-
tilidade ciliar, com uma incidéncia estimada de 1 em 15000-20000 nascimentos.
A alteragdo genética foi identificada (locus Sp15-p14 para o gene que codifica os
bragos da dineina). A DCP consiste em um defeito do batimento ciliar, resultando
em diminuicdo do clearance mucociliar. As cavidades paranasais, a orelha média e
as vias aéreas como um todo, sdo atapetadas por um epitélio ciliado. Os cilios con-
sistem em nove pares de microtibulos periféricos (com bracos externos e internos
de dineina) que circundam um par central de microtiibulos, e que sdo criticos para
o clearance mucociliar das secre¢des. O batimento ciliar normal resulta em um
deslocamento dos pares de microtibulos adjacentes, que ¢ mediado pela atividade
da adenosina trifosfatase. Cada dineina gera um movimento ciliar através de um
deslizamento dos microtubulos. A alteracdo estrutural mais frequente na DCP ¢
nos bragos internos da dineina (auséncia ou encurtamento).

Os cilios humanos saudaveis movimentam-se com rapidez e com ritmo, com
um movimento tipico de uma onda. Na DCP este movimento apresenta um padrao
discinético, resultando na imobilidade ciliar e na resposta descoordenada com mo-
vimentacdo limitada. Para determinar a anormalidade ciliar, pode-se obter amostras
de bidpsia nasal na regido das conchas nasais inferiores, da adenoide, ou bidpsia de
mucosa bronquica (na carina, de preferéncia), com investigacao da frequéncia do
batimento ciliar, bem como o exame especifico da ultraestrutura para aspectos ca-
racteristicos, como a auséncia ou encurtamento dos bracos da dineina (Leigh 2003,
Stilllwell et al 2011), auséncia das espiculas radiais, auséncia do par central de mi-
crotibulos nos pacientes com as caracteristicas clinicas especificas da doenga. Até
20% das criangas com DCP podem ter ultraestrutura ciliar normal. Os marcadores
biologicos, tais como o 6xido nitrico (NO) nasal, também tém sido considerados
para a triagem de DCP. O NO tem sido associado com a regulaco da frequéncia dos
batimentos ciliares, possivelmente relacionado a ativagao da enzima NOS3 induzida
pelo estresse (Davis ME et al. 2001), conduzindo a hipdtese na qual uma diminui¢ao
no NO possa ser um fator contribuinte ao defeito ciliar primario (Li D et al. 2000).
Mutagdes nos genes DNAHI1 e DNAHS também tém sido identificadas em indi-
viduos com func¢@o ciliar anormal (Stillwell er al. 2011) em aproximadamente um
ter¢o dos casos confirmados. Embora os testes genéticos sejam o padrdo ouro para o
diagnoéstico de DCP, nem todas as mutagdes sdo conhecidas, ou objeto de exames de
triagem disponiveis comercialmente.

A diferenciacdo clinica da sinusite de pacientes com FC ou DCP pode ser um
desafio, uma vez que ocorre uma superposi¢ao de sintomas (Tabela 1). Entretanto,
o exame fisico de sinais como os da otite média cronica, tosse cronica produtiva,
uma historia consistente de infecgdes respiratorias recorrentes e bronquiectasias,
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rinite, sinusite, bronquite e pneumonia, sdo geralmente mais associados com a
DCP. A sindrome de Kartagener (uma triade com rinossinusite, bronquite cronica
com bronquiectasia e situs inversus) pode ocorrer em aproximadamente 50% dos
pacientes com DCP. Especificamente, congestdo nasal cronica e secreciao nasal
aquosa e mucosa abundante, que se inicia nos primeiros dias de vida, bem como
a rinite sdo razdes comuns para estas criangas visitarem o otorrinolaringologista,
especialmente no periodo neonatal, com os polipos nasais ocorrendo em aproxi-
madamente 18% a um terco dos pacientes com DCP (Leigh 2003, Yoo ef al. 2004),
mais comumente iniciando-se na adolescéncia (Barbato er al 2009). A secregio
nasal purulenta € observada tanto nos pacientes com DCP quanto nos com FC, du-
rante infecgdes ativas e sdo tipicamente transportadas por gravidade ou pelo fluxo
aéreo devido a diminui¢do do clearance ciliar. A sinusite com alteragdes radiogra-
ficas pode ser vista tdo precocemente como aos seis meses de idade em criangas
com DCP (Yoo et al. 2004). E interessante notar que a gravidade dos sintomas nio
se correlaciona com os defeitos ultraestruturais (Barbata ez al. 2009) nos pacientes
com DCP. O microorganismo mais frequentemente isolado nas criangas com DCP
¢ o H. influenzae, seguido pelo S. pneumoniae, o S. aureus, a P. acruginosa, ¢ a Es-
cherichia coli. Em contraste, a maioria dos microorganismos mais frequentemente
isolados na FC so a P. aeruginosa e o S. aureus.

Tabela 1: Visdo geral das principais caracteristicas da FC e da DCP

Fibrose cistica Discinesia Ciliar Primaria
L . ~ , Microtubulo (defeito do brago de
. Auséncia da migragdo da proteina . . .. .

Defeito dineina nas espiculas radiais e defeito de

da membrana (CFTR ) . .,
transposi¢do do microtibulo)

Autossdmico recessivo

Heranga Cromossoma 7, Delta F508 ¢ o + Autossomico recessivo (Cromossoma 6/77?)
comum

. 1 em 2000 Caucasianos, 1 em
Prevaléncia 1 em 15000-20000
30000 pessoas
. .. Sacarina; niveis nasais de NO; biopsia
Dois testes positivos para o cloro S .
Testes ciliar com avaliagdo da ultraestrutura
L no suor > 60 mEq/L; e o . .
diagnosticos i e motilidade ciliar pela microscopia
Teste genético . -
eletronica; teste genético
Presenga
de polipos 6-48% 18-33%
nasossinusais

Embora as criangas que tenham sido encaminhadas para a consulta com o
otorrinolaringologista ja tenham tido seu diagnostico suspeito de alteracdo mu-
cociliar, algumas vezes a RSC ¢ o fator mais proeminente, porém nunca foram
formalmente avaliadas para a FC ou para a DCP. Os testes diagndsticos para a
suspeita de alteragdes mucociliares em criangas com RSC deverdo incluir imuno-
globulinas e suas subclasses, resposta imune as vacinas habituais, raio-X de torax,
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testes de fun¢ao pulmonar adequados a idade, testes para pesquisa de cloro no suor
(para FC) e a bidpsia dos cilios com verificacdo do clearance mucociliar, medida
do batimento ciliar, e defeitos ultraestruturais dos cilios. Ocasionalmente pode ser
necessario testar para o genotipo de FC, particularmente nos casos com resultados
no limite superior da normalidade nos testes da pesquisa do cloro no suor. Testes
para a pesquisa do clearance mucociliar pode ser dificil de realizar em criangas
muito pequenas. Em criangas maiores de 12 anos, a sacarina ou a albumina mar-
cada com Tecnésio pode ser colocada na concha (ou corneto) inferior. O tempo
dado ao paciente para sentir o gosto da sacarina na boca é entdo medido, sendo em
pacientes sadios menos de 1 hora; quando ao invés da sacarina for usada a albumi-
na marcada, o clearance mucociliar ¢ medido por um contador de radiacdo gama
(Meeks et al. 2000). A visualizacao dos cilios para diferencia-la da FC podera ser
feita pela microscopia comum, porém devera ser feita pelo menos com um minimo
de seis semanas apds a resolucdo de uma infecgdo respiratoria para serem obtidos
resultados mais acurados (Meeks et al. 2000). Um escovado de células epiteliais
obtidas da concha média nasal ou da inferior ou até mesmo bidpsias podem ser
feitas para serem examinadas através da microscopia eletronica, com a mesma
finalidade.

Abordagem medicamentosa

O consenso geral para a abordagem terapéutica medicamentosa na RSC em
criang¢as com FC e DCP ¢ limitado. Entretanto, devido a incidéncia rara da DCP, a
abordagem da RSC nestas criangas ¢ historicamente modelada apds um tratamento
com sucesso pleno descrito aos pacientes com FC. Para o proposito deste capitulo,
a abordagem das duas entidades serd descrita concomitantemente.

A abordagem medicamentosa para a DCP e para a FC, no passado, consistia
de hidratagdo, fisioterapia, drenagem postural, tapotagem, broncodilatadores, an-
tibidticos, vacinas da influenza e pneumococo dadas nos intervalos preconizados,
e rotineiramente gamaglobulina IV (Parsons ef al. 1993). Encorajar os exercicios
regulares para mobilizar o muco e as secre¢des. Na DCP, 59% dos pacientes rela-
taram rinossinusite recorrente, com o diagndstico feito com idade ao redor de 6,8
anos (Sommer et al) comparados com ao redor de 90-100 % dos pacientes com FC.
Os aerossais, tais como rhDNase humana recombinante, solugo salina hipertonica,
ou manitol tém efeitos questionaveis na DCP (Barbato et al. 2009) e na FC. Relato
de casos de pacientes com DCP que utilizaram nebulizagdo com solugao isotonica
de NaCl e terapia com DNase, com melhora dos processos respiratorios, possi-
velmente pela diminuig¢do da viscosidade pelo fato da desintegracdo do DNA dos
neutrdfilos no escarro (Berge et al. 1999, Raynor et al. 2000, Tandon et al. 2003).
Em pacientes com FC, especificamente a terapia com DNAse poderd diminuir a
necessidade de revisdo da cirurgia endoscopica sinusal (Raynor et al. 2000). Alguns
beta-agonistas t€ém mostrado melhorar a frequéncia do batimento ciliar em cilios
normais in vitro, porém nao ha estudos para pacientes com DCP.

Existe uma afirmacdo de consenso geral, que para a FC e para a DCP as
irrigacdes nasais salinas hipertonicas a 7% (Mainz et al. 2009) e possivelmente
lavagens com antibioticos topicos em pacientes com FC (Davidson ef al. 1995) e
os anticolinérgicos para a DCP (Barbata et al. 2009, Yoo et al. 2004) melhoram os
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sintomas. O uso prolongado de antibidticos macrolideos em pacientes com DCP e,
possivelmente, com FC (Mainz et al. 2009), até os sintomas diminuirem, pode ser
benéfico para a congestao nasal cronica e para a sinusite recorrente, porém faltam
estudos neste sentido. Os macrolideos inibem a migragao neutrofilica, a reagéo
oxidativa, levando a apoptose dos neutréfilos e, assim, diminuindo a viscosidade
do muco (Hand et al. 1990) em pacientes com DCP, enquanto a tobramicina topica
em pacientes com FC pode ser benéfica, embora alguns estudos sejam duvidosos
com relagdo a RSC. A abordagem clinica para a FC inclui os corticoides nasais
para reduzir o tamanho dos polipos, glucocorticdides inalados e terapia prolonga-
da com macrolideos devido as suas propriedades antiinflamatdrias. Os antibidticos
para tratar os microorganismos relacionados a FC, a P. aeruginosa e o S. aureus,
incluem os aminoglicosideos e as quinolonas. Outras escolhas aceitaveis de an-
tibidticos incluem a piperacilina, a ceftazidima, a cefsulodina, e o imipenem. As
lavagens com antibidticos feitas topicamente no nariz poderao ter alguma eficacia
para tratar infecgdes bacterianas, em particular quando houver colonizagdo, sem
sintomas sistémicos significativos.

O o6xido nitrico inalado pode até ser bacteriostatico para o S. aureus assim
como também melhora a frequéncia do batimento ciliar (Macinelli et al. 1983). O
papel dos corticoides topicos nasais e dos antihistaminicos nestes pacientes nao é
bem claro (Stillwell az al. 2011, Yoo et al. 2004) mas, aproximadamente 50% dos
pacientes com DCP e polipose nasal respondem aos corticosteroides orais (Yoo et
al. 2004). Menos pacientes com FC em relagdo com aqueles com DCP respondem
aos corticoides topicos, uma vez que os polipos nasais nestes pacientes sdo histo-
logicamente dominados por neutrofilos (Mainz et al. 2009), mas podem responder
ao ibuprofeno (Lindstrom et al. 2007). Os descongestionantes topicos (Mainz et
al. 2009) podem ser mantidos por até quatro semanas, quando ocorrer uma exacer-
bacdo aguda (Yoo et al. 2004), mas o efeito rebote podera piorar a congestio nasal.

As terapias emergentes para modificar a viscosidade do muco em pacientes
com DCP, incluem a L-arginina, solucdo salina hipertonica, manitol, e uridina-5’-
-trifosfato (UTP). A UTP pode melhorar o transporte do ion de cloro e a degranu-
lagdo das células globosas, e assim melhorando o clearance ciliar, enquanto que
a solu¢@o salina hipertonica podera melhorar a hidratagdo do muco e estimular a
produgdo de prostaglandina E2 (Yoo et al. 2004). O mel Manuka (originario da
Australia) pode ter alguma penetra¢do no biofilme e, portanto, ser util para pre-
venir a colonizagdo pelo S. aureus e pela P. aeruginosa em pacientes com DCP
(Lusby et al. 2005).

Abordagem ciruargica

As indicagdes para a cirurgia na sinusite em pacientes com FC incluem obs-
tru¢do nasal, polipose, cefaléia e/ou dor facial, a parede nasal lateral deslocada
para o meio, exacerbag¢des pulmonares que se correlacionam com a sinusite e tes-
tes de fung@o pulmonar alterados nos casos com evidéncias de sinusite comprova-
dos pela tomografia computadorizada (TC) quando houver refratariedade a terapia
medicamentosa (Shatz et al. 2006). Os estudos que avaliaram os resultados apds a
cirurgia endoscopica sinusal para DCP sdo escassos, ¢ os dados de avaliagdo obti-
dos derivam de estudos realizados em pacientes com FC. Portanto, os resultados
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obtidos pela cirurgia na RSC de pacientes tanto com FC quanto com DCP tém sido
relatados de forma heterogénea e tém sido rotineiramente avaliados em estudos
de casos e coortes ndo randomizados, de uma tUnica institui¢do. Desta forma, as
medidas de desfecho obtidas variam entre os estudos e sdo, com frequéncia, ndo
validadas e subjetivas.

Em nossa institui¢do, as recomendagdes cirargicas para criangas com FC e
DCP tém como base a confluéncia de achados obtidos a partir da melhor evidéncia
que existe, bem como o curso individualizado da doenga do paciente, seus sintomas,
suas necessidades. A importancia de estabelecer objetivos reais e as expectativas de
resultados de cirurgia para criangas com FC e DCP ndo pode ser super dimensiona-
das. No pré-operatorio, nos discutimos com as familias os possiveis riscos de recor-
réncias, a necessidade de mais cirurgias a serem feitas, ¢ a possibilidade de alguns
sintomas persistirem, mesmo em curto prazo. Junto com o paciente e a familia, nos
posicionamos no sentido de estabelecer objetivos que possam ser alcangados com a
abordagem cirurgica, que podem incluir o seguinte: melhora na via aérea nasal quan-
to a respiragdo, clearance e lavagem de muco “aprisionado” nas cavidades sinusais,
para aliviar a dor facial e a cefaléia, permitindo, assim, uma administragao mais facil
da terapia antimicrobiana através da via topica nasal (tentando evitar os antibi6ti-
cos orais ou intravenosos que serao dados em algumas circunstancias), exacerbagao
menos frequentes de episodios de rinossinusites com sintomas que ocorrem por um
periodo curto de tempo, ou melhora dos sintomas das vias aéreas inferiores, com
diminui¢ao da ocorréncia, duragdo e frequéncia das admissdes hospitalares. Nos re-
for¢amos para as familias que a abordagem da RSC em um ambiente onde ha uma
enfermidade mucociliar podera ndo ser uniformemente alcangada, com um tnico
esquema de medicagdo, mas sim ird requerer um relacionamento longitudinal entre o
paciente, a familia e o otorrinolaringologista, com expectativa para programar algu-
mas combinagdes de farmacos ou de cirurgia, sempre que os sintomas direcionarem
para um ou outro sentido. As recomendagdes cirurgicas ¢ as consideragoes dos ris-
cos e beneficios sdo sempre feitas apos um foro de discussao interdisciplinar com o
pneumologista, com o imunologista e com o pediatra que também tratam da crianga.

A abordagem cirtrgica da RSC na FC e na DCP consiste na cirurgia endos-
copica sinusal e na polipectomia nasossinusal. A remoc¢ao cirurgica dos polipos
nasais isoladamente pode resultar no alivio da obstrugdo nasal, porém os sintomas
geralmente recorrem dentro de 18 meses em 60% dos pacientes, sendo considera-
da, em geral, ineficaz (Crockette DM et al. 1987). A recorréncia pode ser reduzida
para até¢ 10% quando a polipectomia ¢ combinada com a antrostomia maxilo-et-
moidal endoscopica (Crockette DM et al. 1987). Em um estudo feito com criangas
com DCP, acima de 86% dos pacientes realizaram tomografia computadorizada
(TC) para avaliar as cavidades sinusais, com 69% delas acabando em interveng¢des
cirargicas (Sommer ef al. 2010). A intervengao cirurgica endoscopica é geralmente
recomendada quando houver polipose que aprisiona as secregdes, com dor facial,
cefaléia, febre, e exacerbagdes pulmonares frequentes (Tandon et al. 2003). Nos
temos preferéncia pelo uso do Hydrodebrider® Irrigation System (©2012 Medtro-
nic, Inc.) por ser extremamente benéfico e superior as lavagens tradicionais para
remover no intraoperatdrio as secregoes retidas nas cavidades paranasais.
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A cirurgia endoscopica sinusal beneficia os pacientes em curto prazo, mas
infelizmente os estudos mostraram que os sintomas diminuem em até¢ metade dos
pacientes, e frequentemente recorrem entre 2-4 anos (Rowe-Jones et al. 1996,
Keck et al. 2007). Um beneficio importante, mas ainda ndo bem estudado, da ci-
rurgia nasossinusal endoscopica, pode ser uma melhora obtida no pds-operatorio,
seguindo-se ao aporte de medicacdes topicas, incluindo solugio salina hipertonica
ou irriga¢do com antibioticos topicos.

Antes de considerar a cirurgia endoscopica sinusal em criangas com FC,
um perfil da coagulacdo (coagulograma) devera ser solicitado, pois existe a
possibilidade de um envolvimento hepatico e uma absor¢ao da vitamina K alterada
e, havendo estas alteragdes, elas deverdo ser corrigidas no pré-operatério. Com
relacdo a anatomia cirurgica, os pacientes com FC apresentam uma incidéncia
aumentada de hipoplasia e aplasia das cavidades sinusais com algumas variantes
de pneumatizagdo como as células nasais de Haller ou as de Agger. Observagdes
como, por exemplo, o encurvamento da parede medial da cavidade sinusal maxilar
e a reabsor¢do do processo uncinado ndo sdo infrequentes (Tandon ez al. 2003).
Em criangas com RSC sem FC ou DCP, a adenoidectomia é muitas vezes uma
alternativa eficaz, um tratamento cirurgico de primeira linha (Rosenfeld RM
1995). Embora a eficacia da adenoidectomia em criangas com FC ou DCP nao
tenha extensamente avaliada, este procedimento pode ainda ser util, em particular
em criangas com DCP que se apresentam para consulta com possibilidade para
cirurgia, em especial nas criangas de baixa idade. Ao contrario, criangas com FC
sdo, com muita frequéncia, avaliadas primeiramente devido a RSC sintomatica,
durante a idade escolar ou na adolescéncia, quando a hipertrofia da adenoide e sua
colonizagdo ¢ um fator que precipita a RSC.

Um controle adequado da RSC ¢ critico para melhorar os sintomas do trato
respiratorio superior e inferior em criangas com alteragdes mucociliares. O contro-
le da RSC podera melhorar a disfungdo da tuba auditiva e da pneumonia recorren-
te. Parsons et al. em 1993 originalmente descrevem uma série de casos de trés pa-
cientes que se submeteram a cirurgia endoscépica sinusal para DCP, com sucesso,
e apresentaram melhora dos sintomas respiratorios. A extensao da cirurgia varia
desde procedimentos minimos para eliminar obstrugdes que ocorrem no complexo
osteomeatal até a esfenoetmoidectomia e ampliacdo de todos os Ostios naturais das
cavidades paranasais. Keck et al., em 2007, realizaram um estudo prospectivo, ndo
randomizado, fazendo a polipectomia endonasal, a infudibulotomia, a antostromia
meatal, a etmoidectomia em 26 criangas com FC. Neste estudo, tanto os polipos
quanto a escala de sintomas de Likert mostraram uma diminui¢@o, com uma remis-
sdo completa dos polipos nasais encontrada em 21% dos pacientes, uma melhora
do escore dos polipos em 54% dos pacientes, e um indice de recorréncia de 15%
(Keck et al. 2007). Resultados semelhantes foram obtidos por Jones ef al/ em 1993
com melhora dos sintomas de obstrugdo nasal e secre¢@o nasal purulenta.

A necessidade de revisdo endoscopica varia de 47-72% dentro dos primeiros
dois anos (Shatz et al. 2006). Uma combinagao de cirurgia endoscopica e lavagem
com antimicrobiano mostrou reduzir a necessidade da revisdo cirargica para 10-22%
durante os primeiros dois anos apos a cirurgia inicial (Moss ef al. 1995). As criangas
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com refratariedade a procedimentos endoscopicos multiplos mostraram melhora dos
sintomas e da presenca de polipos através de uma combinag@o de variedades cirur-
gicas, que incluiram a cirurgia endoscdpica funcional sinusal, a técnica de Caldwel-
-Luc e a técnica de maxilectomia medial (Shatz et al. 2006). Entre as 15 criangas
estudadas por Shatz e al em Israel, houve uma diminuico significativa do numero
de hospitalizagdes, de esquemas multiplos de antibidticos, aumento médio de FEV1
de 70,2% a 89,3%, e acentuada melhora clinica em muitos pacientes. Quatro pacien-
tes ndo apresentaram recorréncia da polipose nasossinusal durante um periodo de 10
anos (Shatz et al 2006). Além disto, foi demonstrado que, apos um ajuste para o nivel
socioecondmico, a média de FEV1% prevista melhorou apds a cirurgia endoscopica
sinusal, mas ficou diminuida em criangas com nivel socioecondmico baixo, indepen-
dente do tipo de intervengao cirargica (Kovell ef al. 2011). Ao contrario, também foi
demonstrado em varios estudos que a cirurgia endoscopica sinusal nao resultou em
mudanca acentuada na fun¢ao pulmonar ou mesmo um impacto nos patégenos micro-
bianos, porém, reduziu a admissao hospitalar durante os seis meses que se seguiram
ao pos-operatorio (Jarett et al. 2004, Osborn et al. 2011, Rosbe et al. 2001), e reduziu
a admissao hospitalar, de 2,12/ano para 1,94/ano no pos-operatorio (Jones et al. 1993).
A melhora na func¢ao e atividade olfatoria também foi demonstrada no pos-operatorio,
apos a cirurgia endoscopica sinusal (Nishioka ez al. 1995).
Conclusio

A abordagem da RSC em criangas com FC e DCP ¢ complexa e multiface-
tada (Tabela 2).

Tabela 2: Sumario das terapias propostas para a RSC nas criancas com FC e DCP

Fibrose Discinesia ciliar

cistica primdria
Solug¢do salina hipertonica * *
rhDNase * *
Antibioticos macrolideos * *
NO inalado N/A *
Corticoides orais * *
Ibuprofeno * N/A
Antibidticos topicos * *
Antibioticos orais por tempo prolongado * *
UTP (uridina-5’-trifosfato) N/A *
Adenoidectomia N/A *
Antrostomia inferior N/A *
Cirurgia endoscopica sinusal (que pode
incluir): antrostomia maxilar & etmoidectomia, * *
polipectomia, infudibulotomia

*Sugestao para a terapia proposta

De um modo geral, esta faltando um estudo controlado, prospectivo, unifor-
me, multi-institucional, para avaliar a eficacia em longo prazo da terapia clinica/
cirargica tanto da FC quanto da DCP. A cirurgia endoscopica sinusal ¢ feita com
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frequéncia em criangas com DCP ou com FC, entretanto as medidas para avaliar
os desfechos sdo variaveis, sendo comum a necessidade de cirurgias recorrentes.
O tratamento para RSC nestas criangas devera espelhar a melhor evidéncia a dis-
posicdo, devendo ser adaptada individualmente para cada crianga. As expectativas
mais realistas para o sucesso do tratamento da RSC em criangas com FC ou DCP
deverdo ser estabelecidas com base no conhecimento global das patologias en-
volvidas, com énfase nas decisdes compartilhadas (médico-pacientes-cuidadores),
nos objetivos reais da terapia e uma relagdo longitudinal com o paciente, familia,
otorrinolaringologista, e especialistas afins.
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