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Rezumat.

Dischinezia ciliara primara este caracterizata prin afectarea clearance-ului mucociliar si contribuie la reaparitia unor
infectii recurente si cronice ale ciilor respiratorii superioare si inferioare. In lucrare am elucidat un caz clinic confirmat
in Clinica Pneumologie IMC, unde a fost investigat prin ECG, Rg pulmonara, CT pulmonar, testul cu zaharina. Ante-
cedentele morbide denota persistenta tusei umeda, expectoratii mucopurulente, voce nazonatd, respiratie nazala dificila.
Radiografia sinusurilor paranazale a depistat semne de pansinuzitd. CT pulmonard a evidentiat semne caracteristice unor
procese bronho-pulmonare cronice — bronsiectazii varicoase si sacciforme, aderente pleuro-pulmonare, arii fibro-atelec-
tatice in diverse segmente. Spirometria a confirmat dereglari restrictive si obstructive de grad moderat si sever.

Cuvinte cheie: dischinezie ciliard, bronsiectazii, copil.

Summary. Primary ciliary dyskinesia in children.

Primary ciliary dyskinesia is characterized by impaired mucociliary clearance and contributes to the recurrence of
recurrent and chronic upper and lower respiratory tract infections. In this paper we elucidated a clinical case confirmed
in the Pneumology Clinic of the Institute of Mother and Child, where he was investigated by ECG, pulmonary Rg, pul-
monary CT, saccharin test. Morbid history of persistent wet cough, mucopurulent sputum, nasal voice, difficult nasal
breathing. Radiography of the paranasal sinuses showed signs of pansinusitis. At pulmonary CT, there were characteristic
signs of chronic broncho-pulmonary processes - varicose and sac-shaped bronchiectasis, pleuro-pulmonary adhesions,
fibro-atelectatic areas in various segments. Spirometry — moderate and severe restrictive and obstructive disorders.

Key words: ciliary dyskinesia, bronchiectasis, child.

Pe3tome. IlepBuynasi HuiIsspHasi AMCKMHE3Us Y JIeTeil.

[lepBuuHas HUIMapHAsh TUCKUHE3USI XapaKTEPHU3YyeTCs HAPYIICHHEM MYKOIMJIMAPHOTO KIMPEHCA U CIHOCOOCTBYET
PELMIUBY PEUUIMBUPYIOIIMX U XPOHUYICCKUX HH(EKIIMI BEPXHUX M HUKHUX JbIXaTeIbHBIX MyTel. B 3T0ii cTarhe Mbl 0C-
BETHJIU KJIMHAYCCKHUI CIIydaid, TOATBEP)KICHHbIHN B KJIMHUKE THEBMOJIOTHH MHCTUTYTa MaTtepu U peOSHKa, I/1¢ OH ObLIT HC-
cnenoBan ¢ nomotibio IKT, nerounoii PT, nerounoii KT, caxapuHoBo# mpoObl. [laronorndeckuii aHaMHe3: TOCTOSHHBIH
BJIQXKHBIN KaIllejb, CIM3UCTO-THONHASI MOKPOTA, 3aTPYIHEHHOE HOCOBOE JibIXaHHe. PeHTreHorpadust IPUAaTOUYHBIX Ma3yx
HOCa nokasaja npusHaku nancuaycuta. Ha KT jerkux BoISBICHBI XapaKTePHbIC IPU3HAKA XPOHHUECKUX OPOHXO0-Ier04-
HBIX [TPOIICCCOB - BAPHKO3HO-MCIIKOBUIHBIC OPOHX03KTA3bI, INIEBPO-JICTOYHBIC CIIANKY, PHOPOATEIeKTaTHICCKUE yIacT-
KM B Pa3JIHYHBIX cerMeHTaX. CIUPOMETPHUS - YMEPEHHBIC U TSKEJIbIC PECTPUKTUBHBIC M OOCTPYKTUBHBIC PACCTPOMCTRA.

KiiroueBble cJ10Ba: [HJIHAPHAS TUCKHHE3HsI, OPOHXIKTA3bI, ACTH.

Introducere.
Dischinezia ciliara primara (DCP) reprezintd un
grup eterogen clinic si genetic de ciliopatii respira-

anomalii de situs [6]. Determinarea lateralizarii stan-
ga-dreapta in timpul embrio-genezei este determinata
de motilitatea monocililor nodali, care prezinta ase-

torii, cu clearance-ul mucociliar redus al cailor respi-
ratorii [3]. DCP este o afectiune mostenita eterogena
care afecteaza 1:10000 din populatie [6]. Simptomele
incep precoce, in primul an de viata, si includ rino-
ree cronicd si tuse umeda, progresand in copildrie la
infectii recurente ale cdilor aeriene superioare si infe-
rioare, formarea de bronsiectazii [6]. Deoarece cilii
sunt prezenti si la embrion, defectele cililor nodali
pot provoca anomalii ale lateralizarii stanga-dreapta,

manari ultrastructurale cu cilii respiratori. In conse-
cinta, 1/2 din pacientii cu DCP au un situs inversus
sau situs ambiguu din cauza randomizarii asimetriei
corpului stanga-dreapta [5]. Formarea insuficienta de
cili mobili se asociaza cu hidrocefalie, cauzata de dis-
functia motilitatii cililor ependimali [8]. Desi infec-
tiile recurente ale tractului respirator duc la leziuni
pulmonare progresive si bronsiectazie, s-a presupus
ca evolutia DCP este relativ benigna. Sunt cunoscute
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mai multe genotipuri, unele mutatii sunt responsabi-
le de evolutie a bolii mai agresiva [2,7]. La pacientii
cu mutatii CCNO, leziunile pulmonare progreseaza
rapid cu instalarea insuficientei pulmonare si necesi-
tatea In transplant pulmonar [9]. Nu existd un singur
test de diagnostic standard pentru DCP [3]. Diagnos-
ticul actual necesita o combinatie de investigatii cu
oxid nitric nazal (nNO), analiza video microscopica
si microscopia electronica cu transmisie [3]. Cerceta-
torii au definit patru semne clinice predictive pentru
DCP: detresa respiratorie neonatald inexplicabila cu
necesitatea de oxigen pentru >24 de ore la nou-nas-
cutii la termen; tuse umeda cu debut precoce, pe tot
parcursul anului; congestie nazald cu debut precoce
pe tot parcursul anului; defecte de lateralitate [4].

Materiale si metode.

in Clinica Pneumologie a IMSP IMC in perioada
2018-2021, s-au evaluat 3 cazuri clinice diagnosticate
cu DCP. In articol este relatat un caz clinic, care vine sa
elucideze evaluarea in dinamica a unul copil cu DCP.

Caz clinic.

Copilul X nascut la 08.03.2011, internat primar pe
12.09.2018 1n sectia pneumologie, IMC cu acuze la
subfebrilitate, tuse semiproductiva, wheezing, respira-
tie nazala dificila cu eliminari mucopurulente, sforait
nocturn, voce nazonatd, transpiratii. Nascut de la 3-a
sarcind (I sarcina - baiat 15 ani, sanatos, sarcina II -
fetitd 11 ani, sandtoasd, sarcina IV - 2 copii gemeni,
sanatosi). Sarcina cu eminentd de avort. Nasterea la
termen, fiziologica, masa 3500gr, talia 53cm, scorul
Apagar 8/8. Vaccinat conform calendarului. Alimentat
natural 1 an, diversificarea de la 6 luni. Anamneza pa-
tologica a copilului este agravata: de la varsta de 1 an
copilul face bronsite acute obstructive, sunt Inregistra-
te 10 episoade in perioada anilor 2012-2018. in iunie
2018 se adreseaza cu diagnosticul Bronhopneumonie
pe dreapta, care a persistat timp de cateva luni. In sep-
tembrie 2018, copilul a fost examinat si diagnosticat
primar cu Dischinezie ciliara, pneumonie segmentara
S3 pe dreapta, etiologie streptococica, IR, gr. I-11, pleu-
rezie sero-fibrinoasa pe dreapta, sinuzitd maxilara bi-
laterala, etmoidita bilaterald, rinofaringitd. Periodic se
interneaza pentru evaluare clinico-paraclinica, ultima
internare — in noiembrie 2021. Examenul obiectiv: res-
piratia nazala dificila, rinoree purulenta. Cutia toracica
deformata bilateral cu aplatizare submamelar, mai ac-
centuat pe dreapta. Sunet percutor submat pe dreapta
inferior, murmur vezicular diminuat. Raluri bilateral
cu accent pe dreapta, crepitatii bilateral inferior.

Examinari paraclinice pentru confirmarea dischi-
neziei ciliare primare si diagnostic diferential. Pentru
excluderea fibrozei chistice, s-a efectuat testul sudorii
cu valori de 28,85umol/l si 9,47 umol/l, ce prezin-
ta valori negative si exclud fibroza chistica. Pentru a

exclude o imunodeficientd, care ar putea duce la un
proces pulmonar cronic datorat recaderilor frecven-
te a maladiilor bronho-pulmonare, s-au efectuat teste
imunologice cu determinarea imunoglobulinelor se-
rice (IgA 1.2 mg/ml, IgG 15.2 mg/ml, IgM 1.9 mg/
ml), care au prezentat valori normale, insa s-a depistat
o alergizare a copilului confirmatd prin hiper-IgE —
860,5 IU/ml (N<90 IU/ml).

Copilul a fost testat la dischinezia ciliara, efectu-
and testul la zaharina, care a prezentat valoarea de 50
min, demonstrand o motilitate ciliara redusa.

La radiografia sinusurilor paranazale este confir-
mata sinuzita maxilara bilaterala subtotala, etmoidita
bilaterala, rinita catarala, sinusurile frontale nu-s dez-
voltate (fig. 1). Body-plethysmografia (fig. 2) a pus
in evidentd dereglari severe ale functiei ventilatorii
pulmonare de tip restrictiv cu FVC 58%, tulburari
obstructive cu hipeinflatie pulmonara marcata (RV-
291,71%), o capacitate de difuziune a monoxidului
de carbon diminuatd moderat — 66,3% si rezistenfa
bronhiala totald majoratd (R tot - 125,8%).

Figura 1. Radiografia sinusurilor paranazale.
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Figura 2. Body-plethysmografia

Indicii spirometrici: tulburdri obstructive si re-
strictive de grad I-1I: FVC - 55%; FEV1 -59%, PEF
- 68%, FEV /FVC -112%, MEF__ -67%, MEF_ -47%,
MEF,, -65%.
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La radiografia cutiei toracice in 2021 se vizuali-
zeaza desen pulmonar deformat pe dreapta in proiectia
S5 din cauza persistentei bronsiectaziilor, comparativ
cu 2018 cand se vizualizeazd pneumonie segmentara
S5 pe dreapta cu component atelectatic, complicata
cu reactia pleurei interlobara pe dreapta (fig. 3).

Examenul bronhoscopic repetat a constatat in
2021 o endobronsitd bilaterala cataral-purulenta se-
verd, grad I-1I pe stanga si grad III pe dreapta, com-
parativ cu bronhoscopia din 2018 cu endobronsita cu
secretii purulente, vascoase care pe alocuri obtureaza
lumenul bronsic total, in stanga secretii putine, mu-
coasa congestionata bilateral, iar bronhiile segmenta-
re pe dreapta deformate si dilatate.

Examenul bacteriologic al sputei din 2018 a
depistat Streptococcus viridians 10°6, iar in 2021 s-a
depistat Stenotrofomonas maltofilia 10"3, un germen
foarte agresiv, ce denota persistarea procesului pul-
monar cronic cu asocierea florei patogene.

Concluzia CT pulmonara din 2018: Atelectazia
totala a lobului mediu pe dreapta, structura eterogena
cu vizualizarea multiplelor bronsectazii tractionale
si unice varicoase, cu semne de micsorare In volum
a lobului. Arie fibro-atelectaticd subsegmentara S3
in asociere cu bronsectazii tractionale. Opacitati cen-
trolobulare de configurare de tip V si Y (tree-in-bud
ram 1n mugure) distribuite difuz in S7, S10 pe dreap-
ta. Desenul pulmonar accentuat din contul arborelui
bronsic cu dilatarea si deformareca moderata a lume-
nului. Semne de bronsita cronica (fig 4).

Concluzie CT pulmonara in 2021: Atelectazie to-
tala a lobului mediu pe dreapta, asociata cu bronsiec-
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Figura 3. Radiografia cutiei toracice in dinamica, stanga — 2018, dreapta — 2021
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12021 a copilului cu DCP

tazii tractionale si varicoase, fara depuneri de mucus
intraluminale. Opacitati centri-lobulare in regiunea
S7, S10 pe dreapta subsegmenatare, de configuratie
de tip V si Y (,.tree-in-bud”, ,,ram in mugure”) su-
gestiv pentru bronsiolita. Aderente pleuro-pulmonare
bazal bilateral (fig.4).

Discutii.

Ce pacienti ar trebui examinati cu teste diagnos-
tice pentru DCP? Medicina bazatd pe dovezi reco-
manda ca pacientii sa fie testati pentru DCP daca au
cateva dintre urmatoarele caracteristici: tuse umeda
persistenta, anomalii de situs, defecte cardiace conge-
nitale, rinita persistenta, boala cronica a urechii medii
cu sau fara pierderea auzului, antecedente la sugari
la termen de simptome respiratorii superioare si in-
ferioare neonatale sau internare la terapie intensiva
neonatala (recomandare puternicd). Pacientii cu situs
normal care prezinta alte simptome care sugereaza
PCD ar trebui sa fie indrumati pentru teste diagnosti-
ce (recomandare puternicd). Fratii pacientilor ar tre-
bui testati pentru DCP, in special dacad au simptome
care sugereaza DCP (recomandare puternica) [2].

Concluzii.

Evaluarea clinico-paraclinicd a DCP constata o
progresare a procesului cronic pulmonar cu formarea
bronsiectaziilor, acumularea secretiilor bronsice si
aditionarea florei patogene multirezistente, examenul
fizic releva o respiratia nazala dificila, rinoree puru-
lenta determinate de pansinuzitd cronicd. Pulmonar
cutia toracica deformata bilateral cu aplatizare, sub-
matitate pe dreapta inferior, murmur vezicular dimi-
nuat, raluri cu accent pe dreapta, crepitatii inferior,
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datorate atelectaziei lobului mediu pe dreapta, bron-
siectaziilor si aderentelor pleuro-pulmonare.
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