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Resumo: A discinesiaciliar priméria (DCP) é uma doenca genética que causa comprometimento dos cilios
presentes nas vias respiratérias e leva a diversas manifestagdes clinicas. Apesar de ser
considerada uma doenca rara, a DCP € um importante diagnéstico diferencia das doencas
pulmonares associadas a sintomas persistentes e precisa ser descartada em pacientes com
tratamentos refratérios. "Paciente DSTS, 8 anos, masculino, diagnosticado com DCP no primeiro
més de vida, possui situs inversus totalis (SIT), historia de sibilancia recorrente, taquidispnéia e
sinusopatia de repeticdo. Em seguimento com pneumologista pediatrico, uso continuo de
corticoterapias topicas inalatoria e nasal, dém de realizar fisioterapia respiratoria continua 3
vezes por semana, desde o diagndstico. Posteriormente, acrescentado terapia com nebulizacéo
sdina hipertbnica e exercicios com aparelhos respiratorios. Atualmente, apresenta poucas
exacerbacdes respiratérias, infeccdo intermitente de vias aéreas por Stafilococcus aureus sensivel
aoxacilina, tosse diéria seca a produtiva, sem dispnéia. Possui tomografia de térax de seguimento
com auséncia de lesdes pulmonares graves irreversiveis, como bronquiectasias. Paciente RRL, 9
anos, masculino, diagnosticado com DCP aos 6 anos de idade, possui SIT e sintomas tipicos.
Instituido tratamento continuo com corticoterapias tépicas inaatdria e nasal, nebulizagdo salina
hipertbnica, azitromicina, exercicios com aparelhos respiratérios e fisioterapia respiratéria
continua 5 vezes na semana. No entanto, apresenta tosse diaria produtiva com expectoracao
abundante, infeccBes respiratorias de repeticdo, necessidade recorrente de antibidticos de amplo
espectro, aém de internacdes frequentes. Além disso, possui infeccdo cronica de vias aéreas por
Stafilococcus aureus sensivel a oxacilina e Pseudomonas aeruginosa, tomografia de térax com
evidéncias de doenca pulmonar avancada, como bronquiectasias. Paciente AHRM, 11 anos,
masculino, recebeu diagnéstico de DCP aos 8 anos de idade, possui dextrocardia, sintomas
tipicos e prescrito tratamento de suporte, porém ainda ndo redliza fisioterapia respiratéria
Apresenta tosse produtiva diaria com expectoracdo, ateracdes em tomografia de torax
(espessamento brénquico, impactacdo mucoide e aprisionamento aéreo), e infeccdo crénica de
vias aéreas por Stafilococcus aureus sensivel a oxacilina. """ Nesses trés casos, observa-se que 0
diagnostico e terapéutica ingtituidos prontamente no primeiro paciente foram importantes para
sua boa evolucéo clinica. A DCP é uma doenga rara, crénica e sem cura, com limitagdo nos
exames complementares, no painel genético e na terapéutica de suporte. A comparacdo entre 0s
casos descritos evidencia a importancia do reconhecimento dessa patologia e a intervengédo
precoce desses pacientes, principalmente em relacéo a fisioterapia respiratOria, para preservacao
da estrutura e funcdo pulmonar, a fim de prevenir o agravamento dos sintomas e melhorar a
qualidade de vida dos pacientes.
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