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SINDROME DE FOWLER
Desafio Diagnostico e Terapéutico

Mafalda BARTOLO, Lilia MARTINS, Fernando MARTINS

RESUMO

A retencdo urinaria € pouco frequente em individuos do sexo feminino. As principais causas
descritas sdo estruturais ou funcionais, obrigando a uma investigacdo de patologia urologica
ou neurologica subjacente.

O Sindrome de Fowler foi descrito em 1988 e associa um compromisso do relaxamento do
esfincter estriado uretral, uma actividade electromiografica anormal e a presenga de ovarios
poliquisticos.

A sua fisiopatologia ndo estd completamente esclarecida, mas postula-se que resulte de uma
contrac¢ao mantida do esfincter e da sua incapacidade de relaxamento. Para o diagnostico é
necessario uma historia clinica detalhada, a avaliacdo do volume esfincteriano e a perfilometria,
sendo a electromiografia um exame definitivo.

Aneuroestimulagdo sagrada é considerada a terapéutica de elei¢do, mantendo-se a auto-algaliacao
intermitente nos casos refractarios.

Descreve-se o caso clinico de uma mulher jovem, saudavel, observada por retenc@o urindria,
excluidas patologia neurologica e organica subjacente. Este caso exemplifica as dificuldades
no diagnostico e tratamento do S. Fowler.

SUMMARY MB, LM, FM.: Servigo de

Medicina Fisica e Reabilitagdo.

FOWLER'S SYNDROME Centro Hospitalar de Coimbra.
Diagnostic and Therapeutic Challenge Coimbra

. . . . . © 2011 CELOM
Urinary retention in women is not a common complaint. The main causes are structural or

functional, which means that urological and neurological reviews are mandatory. Fowler’s
Syndrome has been described in 1988 and has stablished an association between urinary
retention, electromyographic abnormality of the striated urethral sphincter and polycystic
ovaries pathologies.

Even though its phisiopathology is not completely understood, this disorder seems to be
due to a primary failure of relaxation of the striated urethral sphincter. Not only a typical
clinical history, but also the evaluation of the sphincter volume, sphincter pressure profi-
lometry and electromyography are determinant to the diagnosis.

Sacral neuromodulation seems to be the only therapeutic intervention that can restore voi-
ding. Nevertheless an important group of women still need intermittent self-catheterization.
We report the case of an otherwise healthy young women with isolated urinary retention,
which exemplifies the diagnostic and therapeutic challenge of Fowler’s Syndrome.
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INTRODUCAO

JTI, 17 anos de idade, sexo feminino, estudante do ensino
secundario, foi observada pela primeira vez por reten¢ao
urinaria, em Novembro de 2005.

Nos seus antecedentes havia a referir uma historia de
rinite alérgica e asma bronquica, obstipagao cronica e ja havia
referéncia a uma baixo numero de micgoes (duas micgdes por
dia), desde os 10 anos de idade.

O episodio de retengdo urinaria aguda ocorreu durante
o internamento no Servico de Pneumologia do Hospital
da Covilha, em Maio de 2005. Na sequéncia de uma
broncofibroscopia descrita como traumatica, esteve 24 horas
sem urinar, tendo sido necessario efectuar um esvaziamento
vesical por sonda, que evacuou um volume superior a 1000 cc.

Apos aquele episodio, comegou a fazer o esvaziamento
vesical por manobras de compressao abdominal, com fluxo
urindrio intermitente; em seguida foi algaliada em drenagem
livre até aprender a técnica da auto-algaliacdo estéril que
passou a utilizar de modo sistematico.

O estudo imagioldgico do aparelho urinario efectuado
permitiu excluir a existéncia de patologia orgénica, tendo
sido detectadas por ecografia pequenas estruturas quisticas
nas regides anexiais.

O primeiro estudo urodindmico (EUD) de Julho de 2005,
evidenciou uma capacidade cistomanométrica maxima de 497
ml, com uma compliance normal (26 ml/cm H20). A pressdo
de continéncia uretral era de 100 cm H20.

O estudo imagioldgico do eixo nervoso (incluindo
encéfalo e espinhal medula) excluiu a existéncia de patologia
especifica.

Em Novembro de 2005 foi proposta a auto-algaliagéo por
técnica limpa em substitui¢ao de técnica estéril e foi solicitada
a realizacdo de um calendario miccional, com registo do
horario dos esvaziamentos e dos volumes residuais.

O EUD (Figura 1) foi repetido em Dezembro de 2005, no
decurso do qual nao foi possivel obter uma micgao voluntaria.

A primeira vontade surgiu aos 283 ml de replec@o, referida
como sensacdo de peso supra-pubico; foi interrompido o
enchimento aos 470 ml por dor pélvica; o detrusor manteve-se

estavel ao longo do enchimento, com uma compliance normal
(39 ml/cm H20). Na perfilometria observou-se uma elevagao
da pressdo uretral, com valores de pressdao de continéncia
uretral de 200 cm H20 (Figura 2).

O estudo electromiografico posteriormente efectuado,
evidenciou uma actividade muscular continua a nivel do
esfincter estriado uretral, mas ndo foram encontradas complex
repetitive discharges (CRD).

Foi efectuada a avaliagcdo do nervo periférico (PNE)
com um eléctrodo sagrado introduzido por via percutanea; a
estimulacao efectuada durante trés semanas nao desencadeou
alteragdes da sensibilidade vesical, nem mic¢des espontaneas;
esta estimulacdo ndo permitiu qualquer melhoria no
calendério miccional.

Manteve-se a terap€utica por auto-algalic@o limpa, perante
a auséncia de resposta no teste para a neuro-modulagio.

A retencdo urinaria € pouco frequente em individuos do
sexo feminino, cujos mecanismos fisiopatoldgicos conhecidos
ndo explicam todas as situagdes.

Em 1988 Clare Fowler e al descreveram uma sindrome
clinica que adoptou o seu nome, estabelecendo a relagdo en-
tre a retenc@o urinaria e uma alterac@o primaria do esfincter
estriado uretral®.

Foi entdo descrita, uma possivel associagdo entre um
compromisso do relaxamento do esfincter estriado uretral,
uma actividade electromiografica anormal e a presenga de
ovarios poliquisticos’. Foram estudadas 57 mulheres com
queixas de dificuldades miccionais, apds exclusao de eventual
patologia neuroldgica subjacente, através de electromiografia
(EMG) do esfincter estriado uretral, com eléctrodo agulha
concéntrico, tendo sido identificado um padrio anormal
comum: decelerating bursts e complex repetitive discharges,
com uma actividade electromiografica espontanea e mantida
ao longo do exame’.

Em 64% das mulheres com alteragdes electromiograficas
foi identificada a presenca de ovarios poliquisticos, com um
estroma central altamente ecogénico e numerosos (niimero
superior a 10°) quistos periféricos com quatro a seis mili-
metros de didmetro®. A sindrome dos ovarios poliquisticos
associa as alteracdes morfo-histologicas dos ovarios, miltiplas

Fig..2_- Perfilometria
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Fig. 1- Cistomanometria
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alteracdes hormonais, como o aumento da concentracio de
androgéneos circulantes, de hormona luteinizante e, em 30%
dos casos, de prolactina’.

A actividade electromiografica anormal do esfincter es-
triado uretral, pode explicar-se por uma contrac¢do mantida
do esfincter e pela sua incapacidade de relaxamento®. Esta
actividade

pode resultar da transmissao de potenciais directamente
entre fibras musculares®, o que se explica pela redugédo do
limiar de excitabilidade da membrana muscular, evidenciada
em algumas patologias tipo mioténico, associadas a canalopa-
tias®. Assim, a transmissdo directa entre fibras parece ser a
base das contrac¢des mantidas, com faléncia do relaxamento
esfincteriano’.

A relacdo entre a auséncia de relaxamento do esfincter e
a transmissdo directa de impulsos fibra a fibra foi estabeleci-
da pelo estudo da actividade electromiografica do esfincter
uretral durante uma cistomanometria®.

A associagdo da disfungdo vesical, com a patologia dos
ovarios tem sustentado alguma especulacao sobre as influ-
éncias hormonais na estabilizagdo das membranas e numa
disfung@o dos canais celulares, dependentes delas *>%,

No entanto, o quadro clinico parece resultar da alteragdo
primaria do esfincter uretral, mas também do efeito do feed-
back sobre o detrusor, resultando na inibi¢ao da sua contrac¢do
como resposta a obstrugdo miccional*®”.

Historia Natural

Algumas situagdes tém sido referidas como factores
desencadeantes, tais como procedimentos cirtirgicos gine-
colégicos e mesmo ndo pélvicos, fazendo invocar eventuais
relagdes com os procedimentos anestésicos ou cirtrgicos®.

As alteragdes do padrao miccional prévias a instalagdo
do quadro, tais como redugdo do nimero de mic¢des, fluxo
urinario intermitente e maior tempo miccional, t€m sido
referidas’.

A média da capacidade vesical descrita a data da instala-
¢ao daretengdo é de 1208 ml°. Uma vez que ndo se apercebem
do esvaziamento incompleto, as alteragdes miccionais podem
manter-se durante meses ou anos, até a instalagao do quadro
retencionista®.

Diagnéstico

O diagnostico etiologico da retengdo urinaria em mulheres
jovens constitui um desafio, sobretudo apds exclusdo de
patologia neurologica ou urologica’.

A histéria clinica minuciosa é importante, tal como a
pesquisa de alteragdes estruturais dos o6rgaos pélvicos>.

Antes de efectuar a EMG, deve fazer-se um EUD (cisto-
manometria e perfilometria) e uma ecografia para avaliacao
do volume do esfincter uretral, apesar da variabilidade inter-
observador e da subjectividade desta ltimaZ.

A ecografia transvaginal acoplada a uma perfilometria
pode permitir referenciar as mulheres com provavel alteragcdo

electromiografica do esfincter®’.

Apesar da importdncia da EMG para o diagnostico,
foram definidos critérios de diagnostico a partir do estudo
urodindmico (valores de pressdo de continéncia maxima
superior a 100 cm H,0) e da ecografia (volume esfincteriano
superior a 1,8 cm?), ficando a EMG um exame de recurso
para os casos duvidosos>*7.

Terapéutica

Anecessidade de obter um esvaziamento vesical completo
¢ determinante para controlar o risco de complicagoes, tais
como as infecgdes do tracto urinario, o refluxo vesico-ureteral
com envolvimento do aparelho urindrio superior e a incon-
tinéncia por overflow'®!,

Até a data, o procedimento mais eficaz para atingir aqueles
objectivos continua a ser o cateterismo intermitente, apesar de
situagdes descritas de dificuldade de execugio® ou a drenagem
permanente (por algaliagdo ou por derivacao cirtirgica), mais
raramente®!%!".

A injecgdo de toxina botulinica ao nivel do esfincter es-
triado uretral ou, mais recentemente, a utilizacao de Citrato
de Sildenafil para diminuir a pressao esfincteriana'>!%, foram
propostas, mas os resultados sdo maus.

A neuroestimulagdo sagrada (SNS) tem conduzido a bons
resultados, sendo considerada actualmente o tratamento de
eleigéo para a retengdo urinaria ndo obstrutiva refractaria®!.

Este procedimento foi aprovado pela FDA em 1997 para
o tratamento de urgéncia urinaria, frequéncia e incontinénca
urinaria de urgéncia'*'%, Cerca de dois anos depois, o primeiro
dispositivo (InterStim) disponivel para SNS foi aprovado para
o tratamento de reten¢do urinaria ndo obstrutiva''.

A aplicagdo deste dispositivo implica uma PNE, recor-
rendo a colocacdo transitoria de um eléctrodo ao nivel do
foramen de S3, posicionado de forma a produzir respostas
sensitivas (na regido vaginal/rectal) ou motoras (contrac¢io
anal ou flexdo do halux) 6ptimas>'®'5,

O procedimento definitivo consiste na colocacdo do
eléctrodo através de uma dissecagdo sagrada profunda, e do
gerador de impulsos implantavel (IPG) ao nivel do tecido adi-
poso subcutineo da parede abdominal anterior ou na coxa>'>.

O uso da SNS no tratamento de alteragdes miccionais
refractarias tem uma eficécia variavel entre 60% e 70%, em

Jfollowup de cinco e sete anos respectivamente'>!°, No entanto

nao foram identificados factores preditivos de sucesso, com
este procedimento''%.0 mecanismo fisiopatologico deste
procedimento terap€utico ndo € claro. A redugdo da pressao
de continéncia uretral obtida ndo ¢ estatisticamente signifi-
cativa e o fluxo urinario obtido, manteve as caracteristicas
obstrutivas. A EMG manteve um padrdo anormal'’. Assim
a recuperacao do fluxo, ainda que de forma intermitente, re-
sultaria do aumento a pressao do detrusor, eventualmente por
inibigdo da actividade vesical reflexa!®!”. A hipdtese de actuar
por modificagdo dos centros supra-espinhais responsaveis pela
micgdo'®, ganha alguma consisténcia.
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A avaliacao por técnicas de neuroimagiologia funcional
permitiu evidenciar, nas doentes com reten¢ao, a auséncia de
activacao do tronco cerebral em consequéncia do aumento de
volume vesical, mantendo no entanto a activagdo do cortex
cingulado'®. Utilizando o neuroestimulador foi possivel obter
aactivagdo do tronco cerebral'®. Arestituigdo da actividade ao
nivel do mesencéfalo e ponte pode representar a restitui¢ao
das aferéncias a partir da medula espinhal sagrada até ao
primeiro nivel de controlo supraespinhal. Este estudo veio
salientar o papel da SNS na modulaco das vias aferentes
centrais e na interacgdo entre os centros responsaveis pelo
controlo da mic¢do's.

Clinicamente, verificou-se a restituicao ou melhoria da fun-
¢80 miccional, objectivada na reducio dos volumes residuais',
imputavel a neuromodulacao. Referem-se complicagdes em 30
a 50% dos doentes, sendo mais frequentes a perda de eficacia
(bateria terminada/disfun¢do do aparelho), a dor no local do
neuroestimulador ou do eléctrodo e a infecgdo local'®!H1413,

O tempo de semi-vida esperado para a bateria do IPG
varia actualmente entre sete e dez anos, sendo esta uma causa
expectavel da necessidade de revisdo cirargical'*. Recente-
mente foi redesenhado novo IPG (InterStim II), que apesar
de menor tempo de semi-vida (duragdo da bateria de cerca de
cinco anos), tem cerca de metade do tamanho®.

Prognostico

Considerando a fragilidade dos conhecimentos sobre a
fisiopatologia, ¢ dificil determinar claramente qual € o prog-
ndstico e quais sdo os seus factores condicionantes.

Na literatura sdo escassas as referéncias ao prognostico,
mas sugere-se que a recuperacao espontanea do quadro pode
ocorrer em 42% dos casos, € que o prognostico pode ser
mais favoravel quando o quadro se instala no pos-parto’. Por
outro lado, os casos com pior evolugdo parecem ocorrer nas
mulheres mais jovens e sem factor precipitante’.

CONCLUSAO

A jovem por nos observada manifestou alteragdes clinicas
compativeis com a sindrome descrito pela primeira vez em
1988, por C. Fowler e a sua evolucgdo ¢ idéntica a descrita
por Swinn et al®.

Nos seus antecedentes havia uma referéncia a uma re-
duc@o significativa do nimero de mic¢des diario, tal como
referido na literatura’, e o episddio de retengdo aconteceu
na sequéncia de um evento traumatico organico (broncofi-
broscopia).

Também neste caso, o volume vesical no momento da
instalagdo do quadro de retengao completa era superior a 1000
cc e ndo se associava a sensagao de vontade.

A dificuldade do diagnostico? resulta da raridade destas
situacoes e da dificuldade em identificar anomalias estruturais
através dos meios complementares de diagnostico anatomicos.
Os estudos funcionais (urodindmica, electromiografia, ima-
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giologia funcional) utilizados de modo isolado ou acoplado,
permitem objectivar a disfuncdo e explorar as hipoteses
fisiopatologicas.

No presente caso, ndo foi possivel obter um tragado EMG
caracteristico. A tentativa de terapéutica com o neuromodu-
lador ndo se concretizou por auséncia de resposta satisfatoria
no teste prévio. Manteve a terapéutica com cateterismo
intermitente limpo, sem complicagdes até a data.
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