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Material suplementario

Tabla 1S. Datos epidemioldgicos y clinicos de los pacientes incluidos en el estudio

IMC

IMC

Paciente, Consan- Edad ke/m? PICA- Distrés Rinitis  Sinusitis Tos Otitisde Neumonias Bronquitis Bronquiec- Situs NOn HSVM ME Gen
Sexo guinidad (afios) 8/m"  z-score DAR neonatal cronica repeticion repeticion  repeticion tasias inversus (nl/min) causal
1*,M N 5 2P 7 S S N S N N S s N 3,9 Estatico Bii:t' ARMC4

N Estatico B ext,
2%, M N 22 280 5 N N N s s s N N - Mov. residual  int  CCDC114
3* F N 15 -0,79 9 S N N N N N N N S - ° Bext  ccpcis1
4*, M N 3 -2,46 7 s s N s N N N N N - Estatico © CCDC39
5%, M N 18 291 6 s s s s N N N s N - Estatico © CCDC39
N Rigido,
6*, M N 10 -1,29 8 N s N s N N s s 67,7 desorganizado © CCDC39
N Rigido, .
7%, M N 16 -1,89 10 N s N s N N s s 349  gesorganizado C M CCDC39
Rigido,
8*, M N 15 -1,01 8 N S N S N N N S S 14,6 desorganizado " ccDC39
Mov. residual
9% F N 21 187 5 s N N s N N s s N - Estatico ccDC39
Rigido,
desorganizado .
10%, M N 19 283 10 s s N s N S s s s - Movimiento 2Nt CCDC39
residual
Rigido, Bint,
11*, M s 12 -1,69 8 N s N s s N s N s 1,65  desorganizado  des  CCDC40
Rigido, Bint,
e ¥ hlelr de 0,8 7 s s N s N N N N N - desorganizado  des  CCDCA0
Rigido, B ext
13% F N 16 -1,06 8 N s N s N N N N s 44,55  desorganizado " cCDC40
Mov residual
- B ext,
14*, F N 14 1,12 4 S N N S S N N S N 17,2 Estatico int  DNAH5
N/ her de N Estatico )
15,F 1 17 1,4 4 N s N s s s s N 152 Mov. residual DNAHS5
16*, F N 10 0,09 4 N s N s s N N N N 3,5 Estatico - DNAHS5
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17*, M N 5 -1,14 9 S N N N S N N N S - Estatico - DNAHS5
Estatico
18*, M N 17 1,22 8 N 3 N 3 N N N S S 6 Mov. residual - DNAHS5
Estatico
19%, M N 8 -1,94 8 S 3 N 3 N N S S S 5,5 Mov. residual - DNAHS5
20%, M N 20 16,2 4 N S N S S N S S N - Estatico - DNAH5
21*%, M N 35 226 10 S 3 S 3 S S S S S 4,7 Estatico - DNAHS5
22%F S 8 2,67 6 S 3 N 3 S S S S N - Estatico - DNAHS5
Disminucién
23*%,F N 15 -0,16 4 N S N S N N N N N - movimiento - DNAH9
distal
24% M N 3 2,96 11 S S N S N N N N S 15,01  Hiperquinético © DNAH11
Hiperquinético.
25% F N 24 206 - - 3 S 3 S N S S N 42,57 Ondaincompleta = DNAH11
26%, M S 2 -1,66 7 S S N S N N S N N - Hiperquinético © DNAH11
27%, M N 19 19,5 4 N S S S S N S S N 43 Hiperquinético © DNAHI11
28* F S 6 -1,17 4 N S N S N S N N N - Estatico Bext  pna2
oM Y hzeg de 1o 2,21 6 S s N s N N N S N 14,2 Estético Bext  pra2
30%, M N 17 0,9 8 N S S S S N S S S - Estatico - DNAI2
31%, M N 3 1,22 8 N S N S N N S N S - Estatico - DNAI2
32%, M N 15 0,23 6 S S N S S S S S N 52,6  Hiperquinético © RPGR
. Par
33% F N 42 19,3 4 N 3 S N S N N S N 67,3 Rotatorio centra  RSPH1
1
34% M N 17 2,58 4 N 3 N 3 S N N S N 15,9 Rotatorio - RSPH1
sm v gir de 15 0,36 6 S s N s N N N N N 47,8 Rotatorio - RPSH1
S Estatico )
36% F N 27 19,3 5 S 3 N 3 N N S N 10 Mov. residual RSPH1
S Estatico
37%, M N 21 211 4 S 3 S 3 N S S N 100 Mov. residual - RSPH1
38%, M S 4 2,29 3 N S N S N N N N N - Rotatorio - RSPH4A
30,p S/herde 1,87 8 s s N s S N N N N . Rotatorio © RSPH4A

38
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40%,F

-1,52

4

5,4

Rotatorio

RSPH9

41*, M

20

20,2

14,3

Estatico
Mov. residual
Rigido

SPAG1

42*, M

16

-0,69

10

Estatico
Mov. residual

B ext,
int

TTC25

43%,F

10

0,78

(%]

2,3

Estatico

TTC25

44* F

12

-1,36

128,7

Disquinesia

45*, F

-1,65

15,8

Rigido,
desorganizado

46*, M

25

21,3

14,8

Estatico
Mov. residual

47%,F

15

0,46

50,2

Estatico
Mov. residual

48*, F

18

21,8

3,5

Estatico

49%,F

32

25,5

11,4

Estatico
Mov. residual

50%, M

32

21,3

24,3

Estatico
Mov. residual

51*% F

1,20

25,8

Disquinesia

B ext,

int

52*%, M

28

21,0

14,6

Estatico

53*%, M

17

5,74

2

51

Estatico

*. pacientes indice; -: falta de datos; NOn: éxido nitrico nasal; HSVM: videomicroscopia dptica de alta velocidad; ME: microscopio electréonico; her=hermano; M: sexo masculino; F: sexo femenino;
S: si; N: no; #:Escala PICADAR ; Mov. residual: Movimiento residual; B ext: ausencia de brazos externos de dineina; B int: ausencia de brazos internos de dineina; des: desorganizacién microtubular.

En negrita hallazgos en el microscopio electrénico con buena correlacidn con el estudio genético.



