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Definicao

A hipotenséo ortostatica pode ser definida
como qualquer queda da pressdo sangiiinea,
quando o individuo se poe de pé, que cause sin-
tomas!*. Tal sindrome pode se manifestar de
diferentes maneiras. Algumas vezes surge so-
mente apds a primeira refei¢do ou ap6s o indi-
viduo subir uma escada ou rampa®¢. Outras
vezes o0s sintomas se fazem presentes o tempo
todo, com intensidade variavel. Hiperven-
tilacao’, febre e temperatura ambiental eleva-
da constituem fatores determinantes do grau de
hipotensao. Os sintomas mais comuns incluem:
a) vertigem ou tontura; b) visdo turva ou em
tanel; ¢) dor ou desconforto na regido occipital
ou atras do pescoco.

O teste utilizado nfo s6 para o diagnoésti-
co como também para avaliar a evolucao do pa-
ciente quanto a sua capacidade funcional é o
chamado standing time , isto é, o tempo em
que o individuo, partindo da posi¢do supina,
pode permanecer de pé e imdvel até o inicio dos
sintomas. Quando o individuo é capaz de per-
manecer nesta posicao por mais de trés minu-
tos, sem sintomas, considera-se que sua pressio
se estabilizou.

Etiologia

A sindrome da hipotenséao ortostatica pode
se manifestar de forma aguda ou cronica. A for-
ma aguda ocorre em sincopes paroxisticas®, po-
dendo ser atribuida a uma exacerbacao do sis-
tema nervoso parassimpatico e deficiéncia do
simpético®*. Quanto a forma crénica, dois gru-
pos podem ser identificados: a) os casos devidos
a uma desregulagao do sistema nervoso auténo-
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mo (disautonomaias); b) e aqueles devidos a ou-
tras causas (simpatotonicas)'®®,

O controle autonémico da presséao
sangiiinea é modulado pelo centro cardio-
vascular localizado no diencéfalo'’, parecendo
também estarem envolvidos neste controle al-
guns neurotransmissores como os observados
na figura®?°. Alterac¢des nestes locais podem
levar a diferentes form as de insuficiéncia
autonémica .

Formas clinicas das desordens autonomicas

Sindrome de Bradbory-Eggleston Tam-
bém conhecida como hipotensio idiopatica ou
insuficiéncia autonémica pura, é uma desordem
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Fig. 1 - Seqiiéncia dos neurotransmissores envolvidos no controle da
pressdo sangiiinea.
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degenerativa do sistema nervoso autonomo que
pode surgir a partir da meia idade. A caracte-
ristica inicial no homem é a impoténcia®', po-
rém, o que leva o paciente ao medico sio os sin-
tomas de hipotensdo. Tais pacientes apresentam
hipertensdo na posi¢cdo supina mesmo sem uso
de medicamentos pressores??. A nicturia se faz
invariavelmente presente e, com freqiiéncia,
observa-se uma hipohidrose ou, pelo menos, uma
assimétrica distribuicdo do suor?.

Em relacao aos achados laboratoriais, a
norepinefrina plasmatica encontra-se quase sem-
pre abaixo de 200 pg/ml e, freqiientemente, abai-
x0 de 100 pg/ml* %, A epinefrina plasmatica tam-
bém se encontra reduzida, porém em menor pro-
porcio?. A excrecdo de dopamina pela urina faz-se
também reduzida e, geralmente, apresenta-se em
torno de 50% de seu valor normal.

Os individuos portadores da sindrome de
Bradbury-Eggleston, na maioria das vezes, tém
um bom prognoéstico, com sobrevida de vinte ou
mais anos a partir da primeira manifestacao da
doenca. A causa de morte mais comum nestes
pacientes é a embolia pulmonar.

Sindrome de Shy-Drager — Nesta
sindrome (multipla atrofia do sistema nervoso)
existe uma insuficiéncia autonomica difusa, as-
sociada com o comprometimento de outros sis-
temas neuroldgicos 2. A disfunc¢édo autonémica
caracteriza-se pela incapacidade de uma perfeita
integracao no circuito autonémico periférico.
Em alguns casos, sintomas extrapiramidais ou
cerebelares podem predominar no estagio inicial
da doenca. Um significativo nimero de pacien-
tes desenvolve estridor laringeo e dificuldade de
degluticao. Estes pacientes podem apresentar
respiracdo de Cheyne-Stokes e, em alguns ca-
sos, pode haver uma critica perda do estimulo
respiratério denominada de “maldi¢do de
Ondine” . E provavel que, em ultima instan-
cia, a sindrome de Shy-Drager venha a repre-
sentar a manifestacio clinica de distintas enfer-
midades.

Os niveis sangiineos e urinarios de
norepinefrina e epinefrina se encontram proxi-
mos dos normais em condi¢oes basais. Tais ni-
vels, porém, nio se elevam apropriadamente
quando o paciente fica de pé?*'. Existem evidén-
cias bioquimicas de anormalidades centrais nos
sistemas de dopamina, acetilcolina e serotonina
2 Nesta sindrome o progndéstico é reservado. Ra-
ramente o paciente sobrevive por mais de dez
anos, embora as anormalidades autonomicas,
na maioria das vezes, ndo causem diretamente
a morte. As causas mais frequientes de morte sio
a “maldicdo de Ondine” e a embolia pulmonar.

256

Arq Bras Cardiol
58(4):255-261,1992

Sindrome de Riley-Day — Trata-se de
uma desordem autonomica de carater recessivo
(disautonomia familiar) que ocorre entre os ju-
deus Ashkenazi, em uma incidéncia de 1:5000%.
Afeta diretamente o sistema nervoso, ocasio-
nando alteracio na coordenacdo motora, relati-
va indiferenca a dor e instabilidade emocional.
As alteragbes autonomicas incluem a labilidade
da pressao sangiliinea, hipotensao ortostatica,
descontrole da temperatura e aumento da
sudorese.

Deficiéncia de Dopamina Beta-
Hidroxilase (DBH) — Em 1986 a deficiéncia
de DBH foi reconhecida pela primeira vez nos
Estados Unidos e nos Paises Baixos®*. A ma-
nifestacdo desta doencga inclui: a) hipotenséo
ortostatica incapacitante; b) ptose; ¢) ejaculacao
retrograda; d) hiperextensibilidade das articu-
lagoes; e) congestdo nasal. Nos testes fisiologi-
cos evidencia-se auséncia de resposta pressora
ao frio, ao esforco isométrico (handgrip) e a arit-
mética mental. Observa-se ainda a auséncia da
elevacao da pressio sangliinea durante a mano-
bra de Valsalva, como também a sua abrupta
queda logo apds a quarta fase desta manobra
(overshoot), expressando um defeito da funcio
simpatica adrenérgica. Por outro lado, a funcdo
simpatica colinérgica apresenta-se intacta,
considerando-se a presenca de sudorese normal.
A fungao parassimpatica também se encontra
preservada, sendo detectada pela variacio da
frequiiéncia cardiaca durante a respiracao, eleva-
¢do da freqiiéncia cardiaca durante a manobra
de Valsalva e administragio de atropina.

O achado laboratorial mais importante na
deficiéncia de DBH é a virtual auséncia de
norepinefrina e epinefrina no plasma, na urina
e no liquido céfalo-raquidiano, com um acentu-
ado aumento de dopa e dopamina no plasma. O
controle autonémico central e os mecanismos
liberadores de catecolaminas permanecem
intactos, porém, em vez da norepinefrina, a
dopamina ¢ liberada, funcionando como um fal-
so transmissor, ou seja, ndo produz o mesmo
efeito que a norepinefrina. Quando avaliada pelo
registro direto intraneural, a conducio nas fi-
bras musculares simpatica se faz presente, até
mesmo em excesso, em condi¢es basais, sendo
esta conducao modulada pelos barorreceptores®.

Até agora, pouco mais de dez pacientes fo-
ram identificados com a deficiéncia de DBH.
Esta rara doenca, descrita apenas em adultos,
pode ser fatal durante os primeiros meses de
vida ou até mesmo durante o desenvolvimento
intra-uterino. O diagnéstico precoce é de funda-
mental importancia pois, diferente de outras au-
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tonomias, dispbe-se de um tratamento especifi-
C032,36

Disfunciao dos Barorreceptores — E
uma alteracdo autondémica caracterizada pela
acentuada variacdo da freqiiéncia cardiaca e
pressao sangiinea, independente da posicdo em
que o paciente se encontra®*. Esta disfuncio
é freqiientemente secundaria a trauma, tumor,
cirurgia no diencéfalo, pescoco ou térax e pode
ser confundida com a hipertenséo labil. Nela to-
davia, a varia¢ao da pressao sangiiinea nio é tao
dramatica quanto na disfuncdo dos
barorreceptores. Infelizmente, mesmo quando
tal disfun¢do é diagnosticada, o tratamento se
torna dificil.

Pandisautonomia Aguda — A literatu-
ra relata ocorréncia de completa insuficiéncia do
sistema nervoso auténomo desenvolvida aguda-
mente em individuos considerados até entdo
normais **, Algumas vezes, estes individuos
podem vir a ter uma total ou parcial recupera-
cdo. Em certos casos, esta desordem parece es-
tar restrita ao sistema autonomico; em outros,
porém, existem também manifestacoes
neuromusculares que, provavelmente, represen-
tam uma forma da sindrome de Guillain- Barré.

Neuropatias Autonémicas Secundari-
as — Qualquer processo patoldgico que acarre-
te neuropatia periférica pode, potencialmente,
levar a uma disfun¢do autonomica ** %, Em ge-
ral, este comprometimento é de leve a modera-
do e raramente domina o quadro clinico.

Talvez a causa mais comum de disfuncgio
autonéomica secundaria seja o diabetes
mellitus**’. Nestes casos, com freqiiéncia, a
hipotenséo ortostatica ocorre tardiamente. Con-
vém também ressaltar que a insulina pode agir
como um potente vasodepressor quando admi-
nistrada a esses pacientes %, Diante disto, é
importante ter em mente que a ingestao de ali-
mento tem efeito vasodepressor. Desta manei-
ra, a combinagao de insulina e alimento pode
precipitar uma queda da pressdo sangiiinea de
dificil controle. Além do diabetes mellitus, ou-
tras enfermidades podem provocar neuropatia
autonémica tais como: tabes dorsalis, porfiria,
anemia perniciosa, sindrome de Wernicke -
Korsakoff, amiloidose e doencas malignas, em
especial o carcinoma broncogénico.

Sindrome do Prolapso da Valvula
Mitral (PVM) — Nesta sindrome, a hipotensio
ortostatica se faz presente em 10% dos casos, po-
rém em menor grau do que a hipotensio obser-
vada nas verdadeiras sindromes de insuficién-
cia autonémica. Cerca de 30% dos pacientes
apresentam acentuada elevacio da freqiiéncia
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cardiaca na posicio ortostatica, mesmo na au-
séncia de hipotensio. Tem sido demonstrado que
muitos pacientes com esta sindrome manifestam
uma reducao de 5% a 8% do volume sangiiineo
5152 Ha muito especula-se que o PVM constitui
uma disautonomia®®. Na verdade, alguma evi-
déncia de anormalidade ao nivel dos
beta-receptores tem sido encontrada em um pe-
queno numero desses pacientes®®. Por outro
lado, a maioria dos individuos com PVM mani-
festa excessiva atividade simpética, provavel-
mente na tentativa de compensar a reducao do
volume sangiiineo.

Tratamento nao farmacolégico

Na hipotensio ortostatica cronica a tera-
péutica visa a melhoria da capacidade funcio-
nal do paciente, mais do que atingir qualquer
particular nivel de pressio sangiliinea. Instruir
o paciente é fundamental para o sucesso da
abordagem terapéutica. Assim, as medidas néo
farmacolégicas recomendadas no quadro I po-
dem, significativamente, contribuir para o bom
resultado do tratamento.

QUADRO I — Medidas nao farmacoldégicas recomendadas
para o tratamento da hipotensao ortostatica cronica.

1. Liberar a ingestdo de sédio para todos os pacientes, exceto
para aqueles com insuficiéncia cardiaca® >"

2. Fazer freqiiéntes refeigoes leves e pequenas e evitar

atividade fisica nas duas horas subeseqiiéntes

Evitar esforgo fisico isométrico

4. Praticar exercicios isotonicos, como caminhada e
natagao®®*

5. Usar cadeira recliniavel para o repouso durante o dia

6. Elevar a cabeceira do leito de 5 a 20 graus visando
atenuar a hipertensio supina e a nicttaria® %

7. Usar meias elasticas e faixa abdominal durante a
deambulagao

8. Efetuar uma pequena refei¢ido ou tomar um célice de
vinho ao deitar visando atenuar a hipertensao supina

9. Evitar ambientes e banhos quentes

10. Avaliar cuidadosamente todo medicamento quanto ao seu
efeito sobre a pressdo sangiiinea

@

QUADRO II — Drogas que podem ser usadas no tratamento
da insuficiéncia autonoémica crénica.

1. Fludrocortizona 7. Anti-histaminicos

2. Cafeina 8. Vasodilatadores'®
hidralazina
minoxidil

3. Aminas simpaticomiméticas 9. Outras drogas
fenilpropanolamina antagonistas da dopamina®®
efedrina agonistas e antagonistas alfa-2
midodrina® % antagonistas beta!%102
tiramina antagonistas da serotonina
inibidores da MAQ%-%7 andlogos da vasopressina!%*1%4

angiotensina
4. Alcaldides de ergo
dihidro-ergotamina
ergotamina
. Anélogos do Somatostatim

ot

6. Dihidroxifenilserina (L-Dops)
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Tratamento farmacolégico

Embora a utilizacdo de drogas possa ser be-
néfica para certos grupos de pacientes® 5% seu
manuseio torna-se dificil em pacientes severa-
mente afetados. A maior limitacido do uso de
medicamentos acontece naqueles individuos que
apresentam niveis inaceitaveis de hipertensao
supina, o que, infelizmente, ocorre com a maio-
ria. A conduta adotada pelos autores tem sido
a de tolerar altos niveis de pressio sangiliinea
(até 200/120 mmHg) se esta condic¢do for
requerida para manter o individuo capaz. No
quadro II sdo apresentadas as drogas que podem
ser utilizadas no tratamento da hipotenséao
ortostatica cronica. Algumas delas carecem de
maior investigacgao clinica e, por isso, serao ape-
nas citadas. )

Fludrocortizona - E a mais simples e a
mais importante droga no tratamento da
hipotensao ortostatica®. A dose varia de 0,1 a
1 mg/dia, devendo ser iniciada em baixas doses,
com aumento progressivo de uma a duas sema-
nas, de acordo com a resposta clinica. Devemos
observar o “standing time”, a pressdo sangliinea
na posicao supina, o ritmo cardiaco, o potassio
e 0 magnésio plasmatico.

Cafeina - Esta substancia age bloquean-
do os receptores da adenosina. Juntamente com
outras substancias vasodilatadoras, a adenosina
é liberada por ocasido da digestdo. Desta forma,
a cafeina ingerida durante as refeicoes atenua
a queda da pressdo sanguinea™ . Doses de 100
mg de cafeina (uma xicara de café) podem ser
de grande valor, em especial como coadjuvante
da fludrocortizona.

Efedrina e fenilpropanolamina - A
efedrina é uma substancia que tem sido larga-
mente empregada. Comparavel sucesso é geral-
mente conseguido com a fenil-propanolamina™.
Pequenas doses desta Gltima (12,5 mg/dia) po-
dem resultar em um significante efeito pressor.
Outras vezes, doses maiores podem ser
requeridas.

Indometacina - Este agente anti-inflama-
torio nao hormonal pode produzir uma elevacgao
da pressao sangiiinea em torno de 20% ™™, sen-
do mais util no periodo pés-prandial. Outras
substancias do mesmo grupo, como o ibuprofen,
tém sido empregadas com sucesso.

Dihidro-ergotamina - Esta substancia
merece ser considerada no tratamento da
hipotenséo ortostatica devido a acido pressora,
relativamente especifica, que esta droga exer-
ce na circulacio venosa™’’. Embora a sua biodis-
ponibilidade nio seja boa por via oral, quando
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administrada por inalacdo o resultado pode se
tornar bastante significativo®. A ergotamina
tem sido empregada em alguns casos por apre-
sentar melhor biodisponibilidade™. Embora
existam relatos de que raros pacientes possam
apresentar efeitos colaterais severos com o uso
de alcaléides de ergo'® permanece o interesse na
aquisicao de maior experiéncia no uso desta dro-
ga.

Dihidroxifenilserina - Trata-se de uma
analogo da norepinefrina no qual é adiciona-
do um grupo carboxil. Esta substancia é a Gni-
ca que produz beneficio em pacientes com de-
ficiéncia de DBH 32 79 na dose de 250 a 500
mg VO 2xdia. A grande vantagem é que esta
substancia ja é beta-hidroxilada e, nesta forma,
pode ser convertida diretamente em
norepinefrina pela dopadecarboxilase. A
L-DOPS é de uso limitado em outras formas de
disfuncio autonomica.

Analogos do somatostatim - Os anélo-
gos de somatostatim atenuam a secrecao dos
hormoénios gastro-intestinais vasodilatadores
8082 Agsim agindo, podem reduzir o estado
hipotensivo pés-prandial. Recentemente tem au-
mentado o interesse pelo octreotide para o con-
trole da pressio sangliinea em pacientes com in-
suficiéncia autonémica %8, O uso desta subs-
tancia é sugerido por via subcutanea através de
uma bomba de infusdo semelhante a utilizada
para insulina.

Anti-histaminicos - Estes agentes, em
regra, tém pequena participacio no tratamen-
to da hipotensao ortostatica cronica causada
pela insuficiéncia autonémica. Entretanto, po-
dem ser usados em individuos diabéticos com
disautonomias®, como também passam a ser im-
portantes no tratamento da hipotensiao causa-
da por mastocitose. Com estes propodsitos, a
clorfeniramina (8 mg VO 3xdia) e a cimetidina
(300 mg VO 3xdia) ou outros antagonistas de
H1 e H2 podem ser administrados.

Agonistas e antagonistas alfa2-adre-
norreceptores - Estas substancias tém sido
exaustivamente estudadas pelo Centro de Con-
trole Cardiovascular do Vanderbilt Medical
Center®*, Em paciente com auséncia comple-
ta da fungio simpatica, a clonidina (agonista)
passa a ser vasoconstrictora, por agir direta-
mente ao nivel dos alfa2-adrenorreceptores da
musculatura lisa dos vasos. Esta substancia nao
deve ser empregada em pacientes que apresen-
tam alguma funcéo simpatica, ainda que peque-
na. Nestes casos a 1oimbina (antagonista) pode
ser preferida®-%,
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Conclusao

A sindrome da hipotensio ortostatica repre-
senta a manifestacéo, ndo rara, de diferentes en-
fermidades. Testes fisiologicos, farmacolégicos e
exames laboratoriais devem ser realizados roti-
neiramente em todos os individuos que apresen-
tam esta sindrome. Mais do que o estabelecimen-
to de um determinado nivel para a presséao
sangiiinea, a abordagem terapéutica deve visar

a melhoria da capacidade funcional do paciente.
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ERRATA

No artigo “Cardiopatia chagasica cronica x
cardiomiopatia dilatada. Diagnéstico diferenci-
al clinico e anatomo-patolégico”, publicado em
Arq Bras Cardiol: 1991; 57: 359, onde se 1é, a
3? linha do 4° paragrafo, “...& desconhecida da
(OMS)?, leia-se “...é desconhecida (OMS)®; a 4°
linha do 8° paragrafo, onde se 1&, “Héa coisas
incipientes...”, leia-se “Ha casos incipientes...”;
a 6° linha do 10° paragrafo, onde se 1é “...me-
lhor as peculiaridades, leia-se “...melhor as suas
peculiaridades proéprias”; a 2* linha do 10° pa-
ragrafo, onde se 1€ “...diferencial com a CMC”,
leia-se “...diferencial com a miocardiopatia
chagasica”; a 2° linha do 15° paragrafo, onde se
1, “... a CCC na forma inaparente, da CMD
com a infeccdo chagésica que nio lhe lesou o
miocardio?”, leia-se “...o chagasico que estaria
na forma inaparente se nido fosse o acometi-
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mento pelo CMD concomitante com a infec-
¢ao chagasica que nao lhe lesou o miocardio?”;
a 1? linha do 29° paragrafo, onde se 1€, “em ca-
sos de necrépsia de CMD, jamais encontramos
a lesdo apical, que detectamos em 80% dos
portadores de CCC >'°'2) verificacdo de acor-
do com Amorim'?; leia-se “Em casos de CMD
estudados necroscopicamente no Depto de
Anatomia Patologica da FCM da PUCCAMP,
jamais encontramos a lesdo apical, que detec-
tamos em 80% dos portadores de CCC >'°'2com
esta opinido esta de acordo com o trabalho de
Amorim13; a 3% linha do paragrafo 50°, onde
se 1é “... ou exame das pecas”, leia-se “...a0 exa-
me das pecas”; a 4* linha do ultimo paragra-
fo, onde se 1é “...acentuada no diagnostico di-
ferencial”, leia-se “...acertada no diagnédstico
diferencial”.
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