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Resumo

A faléncia autonémica primaria é uma doenca degenerativa do sistema nervoso, de etiologia desconhecida. De
entre as varias manifestacdes clinicas possiveis por disfuncdo do sistema nervoso auténomo, salienta-se a
disfuncdo génito-urinaria que é frequentemente negligenciada. Os autores apresentam um caso clinico, de uma
mulher de 67 anos com diagnéstico de faléncia autonémica primaria, cuja bexiga neurogénica foi diagnosticada
tardiamente. Pretende-se com este trabalho fazer uma reflexdo acerca do diagnéstico e tratamento desta
entidade.

Palavras-chave: Bexiga Urinaria Neurogénica; Doencas do Sistema Nervoso Auténomo

Abstract

The primary autonomic failure is a degenerative disease of the nervous system, of unknown etiology. Among the
various possible clinical manifestations by impairment of the autonomic nervous system, highlight the
genito-urinary dysfunction that is often over looked. The authors present a case of a woman 67 years diagnosed
with primary autonomic failure, whose neurogenic bladder was diagnosed late. The aim of this work is to reflect

on the diagnosis and treatment of this condition.

Keywords: Autonomic Nervous System Diseases; Urinary Bladder, Neurogenic

Introducao

A faléncia autonémica primaria (FAP) é uma doenca
neurodegenerativa idiopatica, que cursa com uma
disfuncdo do sistema nervoso autéonomo (SNA), sem
outros sintomas neurolégicos associados.” Inicia-se
geralmente na quinta década de vida, sendo
lentamente  progressiva.  Histopatologicamente
carateriza-se pela diminuicdo do numero de corpos
celulares das colunas intermediolaterais da medula
espinhal e do nucleo dorsal do vago e envolve os
neurénios poés-ganglionares do sistema nervoso
simpatico,’ e em menor percentagem do sistema
nervoso parassimpatico, sem que exista atingimento
encefalico. Dada a ampla abrangéncia do SNA, a clinica
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pode ser muito diversa mas comummente cursa com
hipotensao ortostatica, altera¢des vasomotoras, e
sincopes de repeticdo.> Pode haver disfuncao
gastrointestinal, das glandulas exdcrinas, disfuncdo
eréctil e disfuncdo génito-urindria. Esta geralmente
manifesta-se mais tardiamente e inclui incontinéncia
urindria (IlU) com hiperatividade/hipoatividade do
detrusor.” A FAP pode avaliar-se através de estudo
eletrofisiolégico, do doseamento de catecolaminas
plasmaticas e dos testes de funcdo autondmica.>* O
tratamento é sintomatico, e inclui hidratacdo adequada,
compressdo elastica dos membros inferiores e a
administracdo farmacoldgica de mineralocorticoides.
A disfuncdo genito-urinaria deve ser alvo de um
tratamento adequado e atempado a fim de minimizar
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as sequelas renovesicais e o impacto na qualidade de
vida do doente, no entanto é frequentemente
negligenciada. O prognoéstico depende da velocidade
de deterioracao das fun¢des autonémicas, no entanto
a sobrevida pode chegar aos 30 anos, apo6s o
diagnéstico.

Caso Clinico

Doente do sexo feminino, de 67 anos, com
antecedentes patolégicos de dislipidemia e
tiroidectomia total por tumor folicular, lipotimias e
sincopes de repeticdo desde ha trés anos. Efetuou
estudo que culminou no diagnoéstico de FAP. Iniciou
seguimento em consulta de Urologia, por incontinéncia
urindria e cistocelo. Foi submetida a correcdo de
cistocelo e incontinéncia urindria com cinta trans-
obturadora (TOT), em fevereiro de 2012. Manteve
perdas urinarias noturnas, com esforcos, com estimulo
hidrico e por vezes durante as relacdes sexuais,
associadas esporadicamente a incontinéncia fecal. Da
investigacdo efetuada salienta-se a ecografia reno-
vesical que evidenciou volume residual e capacidade
vesical aumentadas com 276 <m® e 635 m’,
respetivamente. O estudo urodinamico (EUD) revelou
detrusor hipocontractil, com hipossensibilidade a
replecdo, capacidade vesical aumentada, valsalva leak
point pressure (VLPP) de 75 cm® e volume residual de
600 cm®. Neste contexto foi ponderado o diagndstico
de bexiga neurogénica em contexto de FAP. Iniciou o
plano de reabilitacdo que incluia medidas
comportamentais, algaliacdes intermitentes de 3/3
horas precedidas de tentativa de miccao voluntaria e
registo de volumes em carta miccional. A data atual, a
doente mantem valores tensionais estaveis e sem
episodios sincopais de novo, regime miccional de

algaliacdes intermitentes precedidas de tentativa de
miccdo voluntaria, sem perdas urinarias, e com
melhoria subjetiva da sua qualidade de vida.

Discussao

A faléncia autonémica primaria é uma doenca rara que
pode cursar com apresentacdes clinicas muito dispares
dada a multiplicidade de érgéos inervados pelo SNA,
sendo no entanto a hipotensdo ortostatica a
manifestacdo clinica mais comum. O tratamento é
sintoméatico e tem como objetivos manter os niveis
tensionais, aumentando o volume intravascular e a
resisténcia vascular periférica.® No caso apresentado, a
doente melhorou significativamente estes sintomas
apos a instituicdo de medidas comportamentais e de
meias de compressdo elastica. O diagnéstico de bexiga
neurogénica em contexto de FAP foi tardio, dado que
a doente apresentava um quadro de incontinéncia
urindria mista associada a um detrusor hipossensivel e
hipocontractil, com provaveis perdas por “overflow",
sendo inclusive submetida a intervencao cirurgica de
correcdo, cuja efetividade dos resultados foi precaria.
Apds a manutencdo das queixas e sé com a realizagdo
de EUD se colocou a hipétese de bexiga neurogénica
nesse contexto, tendo o tratamento conservador
instituido encontrado resultados favoraveis. Tal como
nao existe terapéutica curativa para a FAP, a
abordagem de bexiga neurogénica, € do mesmo modo
sintomatica, sendo reduzida a probabilidade de
reversdo destas alteracdes. Assim, é crucial a suspeicao
clinica e a realizacdo de EUD atempados, a fim de evitar
interven¢des invasivas desnecessarias e permitir o
tratamento precoce destes casos. O tratamento visa a
profilaxia de lesao renal, melhoria dos sintomas e o
incremento da qualidade de vida.
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