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Resumo: Introducdo - A discenesia ciliar primaria € uma doenga autossdmica recessiva, caracterizada pela
disfuncdo ciliar motora, que leva a0 acUmulo de secrecdo em vias agreas inferiores e
consequentes atelectasias e infeccbes de repeticdo. O diagndstico € presumido no periodo
neonatal por quadros de taguipneia persistente, pneumonias sem causa aparente, atelectasias de
repeticao, associagdes com situs inversus totalis, dextrocardia e outros defeitos de lateralidade. O
score PICADAR foi desenvolvido para predizer o diagnéstico em criangcas com sintomas
respiratérios persistentes. Nao ha tratamento definido, exceto fisioterapia, vacinacdo para gripe e
pneumococo e a antibioticoterapia precoce nas exacebacles respiratoria. Esta doenca apresenta
manifestacdo no periodo neonata e é desconhecida pela maioria dos neonatologistas e o
prognodstico melhora consideravelmente quando o diagnostico € realizado no periodo neonatal.
Objetivo — Apresentar um caso de discenesia ciliar prim&ria com manifestacdo no periodo
neonatal como diagnostico diferencial de insuficiéncia respiratria associada a atelectasias de
repeticdo e situs inversus totalis. Métodos — Relato de caso de discenesia ciliar primaria
Resultado - Récem-nascido a termo adequado para a idade gestacional, com diagndstico pré-natal
de situs inversus totalis. Nasceu bem, com 14 horas de vida evoluiu com desconforto respiratério
progressivo sendo acoplado a0 CPAP-BUBBLE, RX de térax inicial com infiltrado discreto.
Evoluiu com pneumotoérax a esquerda, intubado e drenado. Por piora da insuficiéncia respiratorio
foi associado Oxido nitrico, seguido de melhora clinica. Fez uso de antibiéticos suspensos apds
afastar infeccdo. Desmame de ventilacgo apds 24 horas de uso de 6xido nitrico sendo extubado
em 48 horas, evoluindo com desconforto respiratério alto, recebeu inalacdo com adrenalina e
dexametasona. Retirado dreno de térax no 5 ° dia de vida seguido de atelectasia em 4pice direito,
sendo optado pelo uso de cateter nasal de alto fluxo (CAF) com fluxos até 8L/min porém com
atelectasias de repeticdo, que se refaziam em locais diferentes bilateramente. Apresentou
desmame dificil do CAF, sendo aventado a hipdtese de discenesia ciliar primaria, confirmada por
painel genético para ciliopatia. Conclusdo — A discenesia ciliar primaria € uma doenca
desconhecida pelos neonatologistas, com manifestacdo no periodo neonatal, que deve ser
lembrada no diagndstico diferencial de atelectasias de repeticéo, particularmente associada a
defeitos de lateralidade.
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