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RESUMO

As disfungdes do Sistema Nervoso Auténomo (SNA) podem ser localizadas ou generalizadas
¢ corresponder basicamente a situagdes de hipo ou de hiperfungéo. Revé-se neste artigo a estrutura
e fungdio do SNA, seus métodos de estudo, as principais manifestagdes da sua faléncia, suas
causas e principios terapéuticos. Ndo sfo consideradas as formas localizadas de lesdo nem as
situagdes caracterizadas por hiperfungio autonomica.

SUMMARY

Autonimic Nervous System Dysfunctions

Autonomic Nervous System (ANS) dysfunctions may be localized or not, and determine
either states of hypo or hyperactivity. This article reviews the structure and function of ANS,
methods of evaluation, the main clinical features of its dysfunctions, as well as the most common
causes involved and current therapeutic possibilities. Localized dysfunctions and states of hype-

ractivity are not considered.

INTRODUCAO

O Sistema Nervoso Autéonomo engloba um conjunto de
estruturas neuronais que asseguram a regulagio funcional
de grande niimero de orgdos. Sem o seu concurso a fun-
¢do desses Orgdos ndo é globalmente coordenada, € a sua
capacidade de adaptagdo e de manutengdo da homeostase
desaparece em maior ou menor grau'.

Esta fungéo é exercida por dois mecanismos:

a) a articulagdo motora de varios sistemas contracteis

(vasos, coragio, visceras ocas, iris, etc...)

b) a regulagdo da actividade secretéria de multiplas

glandulas enddcrinas ou exdcrinas.

ANATOMIA DO SISTEMA NERVOSO AUTONOMO

Do ponto de vista anatémico, e também funcional, o
SNA esta dividido em trés partes(1-3):

a) toraco-lombar: sistema nervoso simpatico (SNS)

b) crinio-sagrada: sistema nervoso parassimpatico (SNP)
que se localizam, na sua maior parte, fora do eixo
cérebro-espinal, embora mantendo com este rela-
¢Oes anatomicas e funcionais estreitas,

¢) sistema nervoso entérico (SNE), localizado na
espessura do tubo digestivo.
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Os SNS e SNP compreendem vias eferentes e aferen-
tes. As primeiras s3o basicamente semelhantes, compon-
do-se de dois neurénios:

a) neurdnio pré-ganglionar, cujo corpo estd localizado

no tronco cerebral ou na medula espinal;

b) neurdnio pods-ganglionar, cujo corpo esta localizado

em génglios, onde se efectua a sinapse entre ambos.

As fibras eferentes pré-ganglionares sdo de tipo B
(mielinizadas, com didmetro de aproximadamente 3um e
velocidade de condugio de cerca de 9m/s), enquanto as
pos-ganglionares s3o de tipo C (ndo mielinizadas, com
didmetro de aproximadamente lum e velocidade e con-
dugio de cerca de 1,4m/s)*>

FISIOLOGIA DO
AUTONOMO

SISTEMA NERVOSO

A propagagio da activagdo nervosa ¢ efectuada desde
0 primeiro neurdnio até ao 6rgdo efector por dois meca-
nismos distintos:

a) por condugio ao longo das fibras nervosas,

b) por transmissio nas unides sindpticas e nas jungoes

neuro-efectoras.

A condugio do impulso deve-se & propagac¢do do

potencial de acgio, dependente fundamentalmente da
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abertura de canais i6nicos dependentes da voltagem, com
influxo de sédio para o interior da célula e saida de
potassio para o exterior*’. Ao atingir as terminages ner-
vosas, o potencial de acg¢do determina a abertura de
canais de calcio dependentes de voltagem, de que resulta
a entrada de calcio para o interior da célula. O aumento
da concentragio deste ido provoca a activagdo de protef-
nas contricteis que levam a fusfo das vesiculas sindpti-
cas com a membrana celular e, subsequentemente, a exo-
citose de neurotransmissores*8. Estes sio moléculas
capazes de estimular receptores, isto €, zonas de reconhe-
cimento especificas da membrana celular.

O neurotransmissor envolvido depende dos neur6nios
em causa’® (Figura 1):

a) entre o primeiro e o segundo neurénio € sempre a

acetilcolina (transmissdo colinérgica).

b) entre o segundo neurdnio e a célula efectora:

1) € a acetilcolina para 0 SNP e para as fibras sim-
paticas que inervam as glandulas sudoriparas, os
musculos erectores dos pélos e alguns vasos,

2) é a noradrenalina para todas as outras fibras sim-
paticas (transmissdo adrenérgica).

Parassimpético

o —( AC o < Ac
Simpético
o AC © < NA
Gl. sudoriparas
¢ P
o AC © AC M. pilo-erectores
Alguns vasos
Plaquetas
: AC QA Adipocitos
Figado
SUPRA-RENAL

NA = noradrenalina
A = adrenalina
AC = acetilcolina

Nos tiltimos anos, este modelo simples da neurotransmis-
sdo foi consideravelmente modificado. Néo sé se identifica-
ram mais neurotransmissores, como se verificou que pode-
ria existir mais do que um neurotransmissor por neurénio®.
Criou-se assim o conceito da transmissdo ndo-adrenérgica-
ndo-colinérgica!¥. Entre outras moléculas foram identifica-
das o VIP (polipéptido vaso-intestinal), a substincia P, o
neuropéptido Y, a somatostatina e o péptido relacionado
com o gene da calcitonina. Estes péptidos podem ser liber-
tados simultaneamente com a acetilcolina ou noradrenali-
na, com efeitos sinérgicos ou dissociados. Actualmente,
enquanto ndo sio encontrados antagonistas especificos des-
tas moléculas, o seu papel fisiologico ¢ dificil de avaliar,
parecendo actuar, em grande parte, como moduladores da
acgdo dos neurotransmissores classicos! 12,

O SNS € o SNP tém, em regra, acgdes opostas, isto €&,
sdo antagonistas, dependendo a actividade de um dado
érgdo, em cada momento, da soma dos efeitos (opostos)
de cada sistema. Este facto deve-se a dois fenémenos:

a) a oposigdo de efeitos da estimulagdo do orgdo efec-

tor pelos neuromediadores proprios de cada sistema,
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b) ao facto de o mediador de cada sistema inibir, por
acgdo pré-sinaptica, a libertagdo do mediador do
outro sistema’.

AVALIACAO FUNCIONAL DO SISTEMA
NERVOSO AUTONOMO

A analise funcional do SNA pode ser feita por duas
formas distintas: 1- pela analise da actividade eléctrica
das fibras vegetativas, obtida por registo intra-neural; 2-
pela analise funcional de 6rgéos inervados pelo SNA,
provocando a activagdo ou a inibigdo funcional do SNS
ou do SNP, e verificando que efeitos estas tiveram no
desempenho do 6rgéo em causa.

Muitas destas técnicas sio morosas, invasivas ou pouco
reproductiveis, o que explica a sua escassa utilizagdo. Des-
crevemos sucintamente apenas as que utilizamos no nosso
laboratério, sistematizando as restantes no Quadro 1. Esta
avaliagiio deve ser feita apenas apos suspensdo da adminis-
tragiio dos farmacos capazes de determinarem alteragSes da
fungfio autonémica, identificados no Quadro 3. A duragdo
desta suspengdo deve ser de, pelo menos, cinco semi-vidas
do farmaco.

1. Variacdo da pressdo arterial diastélica com o esfor-
¢o isométrico. 1316

A contracgio muscular isométrica determina a activa-
¢do do SNS, levando a aumento da frequéncia cardiaca e
das resisténcias periféricas e, consequentemente, da pres-
sdo arterial. A magnitude da subida da pressdo arterial €
proporcional & massa muscular em contragdo € a isque-
mia por esta determinada

Para a execugdo desta prova é efectuada uma contragdo
manual durante cinco minutos, com uma forga igual a um
ter¢o da forga maxima de contragdo, sendo a pressdo arteri-
al medida com intervalos de um minuto, desde trés minutos
antes do inicio do esforgo. O resultado é expresso como a
diferenca entre a pressdo arterial diastolica mais elevada no
decurso da contragfio, e a média das pressdes arteriais dias-
télicas anteriores. Esta prova afere o SNS.

II. Variagfio da pressdo arterial sistélica com o ortos-
tatismo. 131417
Com a passagem da posigdo de deciibito a ortostatismo,
tende a haver acumulagdo de sangue no territorio venoso
dos membros inferiores, e passagem de liquido para o ter-
ritorio extra-vascular. Calcula-se que, em consequéncia,
pode o volume de sangue intra-tordcico diminuir de 400
centimetros cubicos. Daqui resultaria uma baixa do retor-
no venoso € do débito cardiaco e, consequentemente, da
pressio arterial. Esta tendéncia ¢ contrariada por varios
mecanismos humorais ou reflexos, dos quais o de actuagéo
mais rapida é o que envolve um reflexo assim constituido:
a) barorreceptores localizados no coragio e grandes
vasos toracicos,
b) via aferente integrando os IX e X pares cranianos,
¢) centro integrador no Nucleo do Tracto Solitdrio, no
tronco cerebral,
d) vias eferentes simpaticas (determinando aumento
das resisténcias periféricas e taquicardia).
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Quadro 1 — Métodos de Avaliagdo do sistema Nervoso
Auténomo*

Parte ou Arco
Reflexo testado

Teste

1.Reflexos cardiovasculares

.Variagéo da FC com respiragio Parassimpatico
.Variagéo da FC com inspiragio Parassimpatico
.Variagio da FC com ortostatismo Parassimpatico
.Variagdo da PA com ortostatismo Simpdtico
.Variagéo da PA com esforgo Simpatico

Variagdo da PA com frio
.Variagdo da PA com stress emocional

Simpético eferente
Simpatico eferente

Infusdo de noradrenalina
Infuséo de tiramina
Infusfo de isoproterenol
Infusdo de atropina

2.Sudagéo
.Aumento da temperatura central
.Pilocarpina por iontoforese

Simpético eferente
Simpatico eferente

3.Respostas pupilares

.Adrenalina Simpatico
pos-ganglionar

.Cocaina Simpatico

.Metacolina Parassimpatico

4. Potenciais de acgio
.Simpatico cuténeo
.Registo intra-neural

Simpatico
Simpatico

5. Bioquimicos

Noradrenalina Simpético eferente
decubito
tilt
.Vasopressina Parassimpatico
aferente
.Dopamina

.Dopamina B-hidroxilase

6. Aparelho urinario
.Urodindmica
.Electromiografia do esfincter

7. Aparelho genital
.Pletismografia peniana
.Papaverina intra-cavernosa

8. Aparelho digestivo
.Esvaziamento gastrico
.Video-cinefluoroscopia

* adaptado de (38),

Fisiologicamente este reflexo permite a manutengdo ou
apenas uma ligeira queda da pressdo arterial ao assumir-se
o ortostatismo.

A prova efectua-se colocando o individuo a testar em
decubito dorsal durante alguns minutos, apos o que assu-
me a posigHo ortostatica activa. Mede-se a pressdo arte-
rial sistdlica minuto a minuto desde trés minutos antes da
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Quadro 2 — Manifestagdes Clinicas de Disautonomia

—

. Cardiovasculares
Lipotimia
Dor cervical posterior com irradia¢do para a cabega
Angor ortostatico
Hipotensdo p6s-prandial
Hipertensdo de decubito
QT prolongado

2. Neurologicas
Drop attacks
Sinais focais

3. Oculares
Amaurose ortostatica
Perturbagio da discﬂmi;}ﬁcéo das cores
Visdo desfocada
Anisocoria
Sindrome de Horner

4. Genitais
Impoténcia
Perturbaggo da capacidade ejaculatoria

5. Urinarias
Polaquitiria e urgéncia
Incontinéncia urinaria
Dificuldade em iniciar a micgio
Retengdo urinaria

6. Gastrintestinal
Gastroparésia
Incontinéncia fecal
Diarreia
Obstipagéo

7. Glandulas exdcrinas
Xerostomia
Xeroftalmia
Diminuigio da sudagio
Perturbag@o da termorregulagio

8. Outras
Anemia
Hiponatrémia

mudanga posicional até ao 5° minuto em ortostatismo. O
resultado ¢ expresso pela diferenca entre a menor pressdo
arterial sistolica em ortostatismo e a média das pressdes
arteriais sistolicas nos trés minutos em decubito. Esta
prova afere o SNS.

IIL. Variagio da frequéncia cardiaca com o ortostatis-
mo.14:18,19,20

A mudanga da posi¢do de decubito para ortostatismo
activo acompanha-se de uma variagdo bifésica da frequén-
cia cardiaca: apos uma fase inicial de aumento da frequén-
cia cardiaca (maxima por volta da 15* sistole apds a
mudanga posicional), hd uma diminui¢do da frequéncia
cardiaca, que atinge o seu minimo por volta da 30° sistole.

A prova efectua-se deitando o individuo a estudar em
decubito dorsal, apés o que este assume activamente o
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ortostatismo. Durante todo este periodo € feito e registo
electrocardigrafico. O resultado ¢ expresso pelo quocien-
te entre o intervalo RR maximo (préximo da 30" sistole)
¢ o intervalo RR minimo (cerca da 15 sistole).

Esta prova afere predominantemante o SNP.

IV.Variacido da frequéncia cardiaca com a respiragao
profunda.!31421:22

A respiragdo acompanha-se de variagdo da frequéncia
cardiaca: esta aumenta durante a inspiragdo e diminui
durante a expiragio. A administragdode de atropina abole
esta variagdo, demonstrando a sua dependéncia do paras-
simpatico. Verificou-se ser esta variagio maxima quando
se inspira e expira profundamente a razio de seis ciclos
respiratdrios por minuto.

A prova efectua-se fazendo o individuo a testar respirar
profundamente durante um minuto, demorando cinco
segundos as inspiragdes e as expiragoes. Durante este pe-
riodo faz-se o registo electrocardiografico continuo. Deter-
minam-se os intervalos RR menor (durante a inspiragio) e
maior (durante a expirag¢do) de cada ciclo respiratorio, e
convertem-se em pulsagdes por minuto. Determina-se a
variagio maxima da frequéncia cardiaca em cada ciclo res-
piratério, subtraindo as duas frequéncias cardiacas respecti-
vas. O resultado é expresso pela média destas diferengas.

V. Variac¢io da frequéncia cardiaca com a manobra
de Valsalva,23-26

No decurso da manobra de Valsalva verifica-se uma
sequéncia de variagdes tensionais e da frequéncia cardia-
ca esquematizaveis em quatro fases. A queda tensional
nas fases 2 e 3 determina um aumento da frequéncia car-
diaca, enquanto que na fase 4, apds ter terminado a expi-
ragiio contra a pressio positiva, a subida tensional é
acompanhada de uma bradicardia reflexa.

Para realizar esta prova, o individuo a testar efectua uma
expiragdo contra uma pressdo positiva de 40mm Hg
durante quinze segundos, apds o que respira normalmente.
Faz-se o registo electrocardiografico continuo desta
sequéncia. Determina-se o intervalo RR mais curto duran-
te a expira¢do forgada, e o mais longo durante a fase pos-
-expiragdo forgada. O resultado € expresso como o
quociente entre o intervalo RR mais longo e o mais curto.

Esta prova afere sobretudo o SNP, embora a disfungdo
do SNS, ao impedir as variagGes tensionais associadas a
fase 4, possa afectar a bradicardia correspondente.

VL. Prova do suor.?’

A estimulagdo das glandulas sudoriparas pela pilocar-
pina permite avaliar a fungdo do SNS colinérgico.

Para a sua execuc¢do faz-se uma estimulagdo das glan-
dulas sudoriparas através de iontoforese de pilocarpina a
1%,durante cinco minutos. Posteriormente aplica-se uma
pasta de silastic que consolidaré ap6s a aplicagdo. A gota
de suor produzida por cada glindula determina uma
impressdo na pelicula. Apds solidificagdo, a pelicula €
retirada, e o numero de impressdes contado com auxilio
de um microscdpio. O resultado é expresso pela densida-
de de impressdes por unidade de superficie.

Esta prova afere o SNS colinérgico.
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VII. Doseamento das catecolaminas

O doseamento da adrenalina e noradrenalina permitem
quantificar o neuromediador libertado nas terminagGes
vasculares adrenérgicas e pela supra-renal, respectiva-
mente. O doseamento efectuado em deciibito e apos tilt
ou ortostatismo activo permite quantificar a resposta
adrenérgica ao estimulo da mudanga de posi¢do. Em cer-
tas situagdes menos frequentes o doseamento da dopami-
na é também importante. No nosso laboratorio efectua-
mos o doseamento em decubito e apds trinta minutos de
tilt a quarenta e cinco graus.

MANIFESTACOES CLINICAS

As manifestagdes clinicas de disautonomia sdo muito
variadas®?3% (Quadro 2). Em muitos casos sdo inicial-
mente intermitentes, o que se deve a existéncia de meca-
nismos compensatorios da disfunggo, pelo que a faléncia
6 se revela em situagdes de desvio mais marcado da
normalidade.

Pode-se manifestar o quadro completo das perturbagdes
ou apenas algumas delas. Sobretudo nas fases iniciais &
frequente a apresentagdo mono ou paucissintomatica.

A lipotimia ortostatica ¢é, evidentemente um sintoma
muito evocador, mas é preciso procurar outras expres-
sdes de déficit de perfusdo em ortostatismo, como o
angor ortostatico (de fisiopatologia semelhante ao da
insuficiéncia aértica), as perturbagdes visuais, as parésias
e as perturbagdes sensitivas. Muitas vezes estas queixas
sdo de predominio pés-prandial.

Ponto fundamental do diagnostico é a demonstragio da
hipotensdo ortostatica, para o que ¢ 6bviamente neces-
sario a medigdo sistematica da pressdo arterial nas posi-
¢oes de deciibito e ortostatismo.

A impoténcia €, no individuo jovem, um sintoma de alto
valor evocativo, mas este perde-se nos grupos etarios mais
avangados. A pesquisa de xeroftalmia e de xerostomia
deve ser sistematicamente feita. A relagdo da anemia nor-
mocrémica normocitica com a fungdo autonoémica ndo é
inteiramente clara, mas tém sido descritos varios casos em
que esta estava presente, sem outra causa justificativa, e
em que a terapéutica com eritropoietina foi eficaz.

FISIOPATOLOGIA / CLASSIFICACAO

A disfungdo autonémica pode ter muitas causas?®-30
(Quadro 3).

Na maior parte dos casos ¢ secunddria a patologias que
determinam polineuropatia simultaneamente sensitiva
e/ou motora. Estdo neste caso a diabetes, o alcoolismo,
as porfirias, a caréncia de vitamina B12.

A diabetes é porventura a doenga que mais frequente-
mente se associa a disautonomia. A sua progressdo foi
avaliada em estudos prospectivos envolvendo muitos
doentes; inicia-se pelo SNP e s6 mais tarde atinge o SNS.
A sua existéncia condiciona aumento significativo da
mortalidade, embora se desconhega qual ou quais os
mecanismos implicados. A expressdo clinica é proteifor-
me, referindo os doentes como queixas mais importantes
a hipotensdo ortostatica, as alteragdes do trnsito intesti-
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Quadro 3 — Causas de Disautonomia

1. PRIMARIAS
Faléncia autondémica pura
Sindrome de Shy-Drager
Faléncia autondmica com Parkinsonismo

2. SECUNDARIAS

a. Doengas metabolicas
Diabetes mellitus
Porfirias
Doenga de Fabry
Doenga de Tangier
Caréncia de vitamina B12
Caréncia de dopamina B-hidroxilase
Insuficiéncia renal

b. Doengas auto-imunes
Artrite reumatoide
Lipus eritematoso disseminado
Esclerodermia
Conectivopatia mixta
Sindrome de Guillain-Barré
Sindrome de Eaton-Lambert

c¢. Doengas inflamatorias intestinais
Colite ulcerosa
Doenga de Crohn

d. Doenga hepatica cronica

e. Sindrome paraneoplasico

f. Infecgdes do sistema nervoso
Sifilis
Herpes
Botulismo
Virus de imunodeficiéncia humano
Poliomielite
Tétano

g. Doengas hereditarias
Neuropatias sensitivas
Disautonomia familiar

h. Lesdes do sistema nervoso central
Vasculares
Tumores
Esclerose miiltipla
Encefalopatia de Wernicke
Sindrome de Addie
Seringomielia

i. Senilidade

3. FARMACOS / TOXICOS
Tranquilizantes
Antidepressivos
Vasodilatadores
Anti-hipertensores
Alcool
Vincristina

nal, da micg8o e, nos homens, da erecgdo e ejaculag@o.
Queixa relativamente especifica é a hipersudorese facial
pos-prandial.

A amiloidose pode ter a disautonomia como primeira
manifestagdo, pelo que a sua exclusdo mediante bidpsia da
gordura abdominal ou da mucosa rectal estd indicada em
todos os casos de disautonomia sem etiologia evidente.

Embora a maior parte das vezes assintomatica,a disau-
tonomia € frequente no alcoolismo crénico.
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A doenga hepética crénica, independentemente da sua
etiologia, acompanha-se de disautonomia numa percen-
tagem significativa de casos; embora geralmente assinto-
matica, determina um acréscimo significativo da mortali-
dade, sendo de presumir ter a neuropatia vagal um papel
de relevo neste processo.

Raramente a disautonomia surge de forma aguda, por
vezes em relagdo com infecgio viral prévia.

Foram descritas pandisautonomias e disautonomias coli-
nérgicas; neste ultimo caso as lesdes circunscrevem-se ao
sistema nervoso colinérgico, com queixas de visdo desfoca-
da, xerostomia e xeroftalmia, reten¢do ou incontinéncia uri-
naria, obstipagdo e hiposudorese; no primeiro caso (pandi-
sautonomia) a hipotensdo ortostatica é também importante.
Trata-se de entidades muito pouco frequentes, em que uma
disautonomia se instala de forma aguda ou subaguda sem
comparticipagdo de lesdessensitivo-motora.

O botulismo também se pode acompanhar de disauto-
nomia, eventualmente na auséncia de polineuropatia sen-
sitivo-motora.

A faléncia do SNA pode ser secundaria a anomalias
estruturais do sistema nervoso central (craniano ou da
espinal-medula).

A transsec¢do medular completa acima de D6 impede
a transmissdo dos impulsos provenientes do centro vaso-
motor para as colunas intermedio-laterais, do que resulta
a desinervagdo funcional dos territdrios correspondentes.
Como consequéncia os niveis de noradrenalina sdo
baixos, e as pressdes arteriais sistolica e diastolica
também. Como os reflexos mediados por baroreceptores
n#o sdo funcionantes, a estimulagio cutdnea ou a replec-
¢do vesical podem levar a episddios hipertensivos.

O déficit de inervagdo simpdtica prejudica também a
excre¢do de suor, e como tal,a manutengdo da tempera-
tura corporal.

Acidentes vasculares cerebrais, tumores, esclerose em
placas, tabes, também tém sido descritos como causa de
disautonomia.

Finalmente a disautonomia pode constituir uma patologia
primaria; trata-se neste caso de entidades que dependem da
degenerescéncia das colunas intermédio-laterais da medula
(onde se localizam os corpos celulares dos primeiros neuré-
nios simpaticos) e do nucleo do vago. Este processo dege-
nerativo pode interessar apenas estas estruturas, ¢ o caso da
Faléncia autonémica pura, ou também outras estruturas do
sistema nervoso central, dando origem a quadros clinicos
mais complexos (Atrofia multi-sistémica):

1. a Falencia autonémica Pura (FAP) foi descrita em
1925 por Bradbury e Egglestone sob o nome de
hipotensdo ortostatica idiopdtica®'; a actual desig-
nac¢do de FAP deve-se ao facto de a hipotensdo
ortostatica ser apenas uma das muitas manifestagoes
da doenga. E uma doenga degenerativa em que estio
atingidas exclusivamente as colunas intermédio-
-laterais da medula e o nucleo dorsal do vago,

2. a Atrofia multi-sistémica compreende trés formas
principais, definidas em fungfo das outras estruturas
neuronais cuja degenerescencia esta também presente:
a) a Faléncia autonémica associada a Parkinsonis-

mo, em que a degenerescencia das colunas inter-
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médiolaterais da medula e do niicleo dorsal do
vago ocorre associada a manifestagdes de parkin-
sonismo,

b) a Faléncia autondémica associada a degenerescen-
cia olivo-ponto-cerebelosa,

¢) a Faléncia autonomica associada a degenerescen-
cia estriato-nigrica.

As queixas clinicamente mais importantes sdo as que
derivam da hipotensdo arterial que se manifesta ndo s
pelas lipotimias ortostaticas, mas por outros fenémenos
decorrentes da deficiente perfusdo visceral em ortostatis-
mo: angor ortostatico, perturbagdes visuais, dor dos
membros (claudicagdo intermitente-like), por isquemia
muscular e fendmenos neurolégicos focais.

A hipotensdo ortostatica é de génese multifactorial
dependendo da baixa secre¢do de noradrenalina (com a
consequente baixa das resisténcias vasculares), mas tam-
bém da menor secre¢do de hormona anti-diurética em
decubito, que condiciona diminui¢do da volémia, da
menor actividade do eixo renina-angiotensina-aldostero-
na, e ainda de vasodilatagdo esplincnica muito marcada
no periodo pos prandial.

Clinicamente menos aparatosas sdo as perturbagdes do
transito intestinal (obstipagdo, diarreia, incontinéncia),
do esvaziamento da bexiga, a impoténcia, a incapacidade
ejaculatoria e a perturbagiio da capacidade de suar. Esta
pode ter como consequéncia a incapacidade de manuten-
¢do da temperatura corporal e determinar quadros de
golpe de calor.

TERAPEUTICA

As possibilidades terapéuticas actuais®*-37 estdo esque-
maticamente descritas no Quadro 4.

A hipotensdo ortostatica s6 deve ser tratada quando
sintomatica, e o objectivo do tratamento deve ser a
manuten¢io de niveis tensionais que permitam uma vida
quotidiana tio normal quanto possivel, e nfo a restaura-
¢do de valores tensionais normais; a auto-regulagdo do
fluxo cerebral estd mantida em alguns destes doentes,
pelo que o débito cerebral se mantém para pressdes arte-
riais da ordem dos 70 mm Hg?®. As medidas fisicas
devem ser as primeiras a utilizar, bem como as precau-
¢Oes relativas 4 execugdo de manobras de Valsalva no
decurso de micgoes ou dejecgdes. O decubito nocturno
com a cabeceira elevada comporta inevitavelmente o ris-
co de hipotensdo durante o sono, com a possibilidade de
lesdo cerebral irreversivel, pelo que o controlo tensional
nessa posigdo deve ser sistematicamente efectuado.

O primeiro farmaco a utilizar deve ser a 9-o-fiudrocor-
tisona. Este actua determinando expansio volumeétrica,
aumentando a libertagdo de noradrenalina, e sensibizan-
do os receptores vasculares para a noradrenalina.

Deve iniciar-se a terapéutica com 0,1 miligramas
diarios, aumentando progressivamente a dose com interva-
los de alguns dias; doses superiores a 0,8 miligramas
diarios s6 raramente devem ser utilizadas. Sdo efeitos aces-
sorios possiveis a acumulaggo de liquidos (edemas periféri-
cos, estase pulmonar), a hipertensdo de decubito e a hipo-
kaliémia, que pode exigir suplementagio de potéssio.
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Quadro 4 — Terapéutica da Disautonomia*

Manifestacio Terapéutica
Tubo digestivo
gastroparésia metoclopramida
domperidona
cisapride
obstipagdo dieta rica em fibras
diarreia codeina
clonidina
octredtido
Genital
impoténcia protese
Bexiga colinérgicos

anti-colinérgicos
adrenérgicos QL
bloqueantes
relax. musculares

Glandulas exdcrinas

hipohidrose evitar calor
xerostomia tritioparametoxi-
fenilpropeno
xeroftalmia lagrimas artificiais
* adaptado de (39)

Quadro 4 — Terapéutica da Disautonomia (continuagao)

Manifestacio Terapéutica
Cardiovascular
hipotensio evitar:

variagio posicional brusca

manobra de Valsalva

calor

alcool

refei¢Bes ricas em hidratos
de carbono ¢ lipidos

vasodepressores

métodos fisicos:

meias elasticas
contentores abdominais
decubito ¢/ cabeceira alta
farmacos

pace-maker

noradrenalina (infusdo
continua computorizada)

hipertenséo de decibito decubito ¢/ cabeceira alta

A desmopressina (semelhante & vasopressina) ¢ util
nos doentes com polidiria nocturna; administra-se por via
intra-nasal, a noite, nas doses de 5 a 40 microgramas. A
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Quadro 4 — Terapéutica da Disautonomia. Terapéutica farma-
colégica da hipotensdo ortostatica (continuagdo)

Mecanismo de ac¢do Farmacos
Vasoconstrigdo  vasos de resisténcia efedrina
midodrine
vasos de capacitincia  di-hidroergotamina
Coragéo pindolol
Evitar vasodilatagao indometacina
propranolol
metoclopramida
Diminuir excregao de sal fludrocortisona
Evitar polilria nocturna vasopressina
Evitar hipotenso pds-prandial cafeina
octredtido

cafeina esta indicada nos quadros de hipotensdo pos-
prandial.

Inibidores da sintese das prostaglandinas e inibidores
dos receptores da dopamina s3o o passo seguinte da tera-
péutica.

A associacdo de fairmacos com pontos de acgdo distin-
tos € muitas vezes necessaria.

A hipertensdo de dectibito € uma complicagio frequen-
te da terapéutica, e deve ser sistematicamente procurada.
Pode ser combatida com a elevagdo da cabeceira da
cama, com os cuidados acima referidos.

A resposta & terapéutica deve ser objectivamente
avaliada em termos de queda da pressdo sistélica com o
ortostatismo e, sobretudo, com o grau de normalizagdo
da vida quotidiana dos doentes.

PERSPECTIVAS

Entre os pontos deste vasto tema que se espera sofram
grandes avangos no decurso dos préximos anos, estio
alguns, actualmente ainda mal conhecidos:

1. o papel do sistema nio-adrenérgico-ndo-colinérgico

na expressdo sintomatica das varias entidades,

2. o esclarecimento do papel funcional dos receptores
celulares para os varios neuro-mensageiros nas
varias entidades nosologicas,

3. o desenvolvimento de agonistas e antagonistas
selectivos dos varios neuromediadores e seus recep-
tores, com o consequente progresso terapéutico,

4. a clarificagio da morbilidade e mortalidade induzi-
das pelas disautonomias, em particular nas suas for-
mas secundarias,

5. o desenvolvimento de metodologia de alta sensibili-
dade e especificidade na analise funcional do siste-
ma nervoso auténomo.

O progresso nestes campos aumentard seguramente a
nossa capacidade de compreensdo e de intervengdo neste
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campo da patologia, cuja importancia ndo deixard de se
afirmar como mecanismo intermedidrio de doenga em
intimeras entidades patologicas.
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