442

re latOSdecaSO DOI: 10.32385/rpmgf.v39i5.13003

Gestao da saude pelo médico
de familia num utente com
fibrose retroperitoneal
idiopatica: relato de caso

André Gomes Roque,'? Eliana Bonifacio'

RESUMO

Introducao: A fibrose retroperitoneal idiopatica ou doenca de Ormond é uma condigdo rara no contexto da medicina geral e
familiar (MGF) e que desafia o médico de familia (MF) para a exploracéo e gestdo das alteracdes que esta patologia e o seu tra-
tamento provocam no seguimento das comorbilidades em individuos com multipatologia.

Descricdo do caso: Utente do sexo feminino de 79 anos, viliva, pertencente a classe social média alta e auténoma. Em consulta
de vigilancia de risco cardiovascular refere cansaco, distensdo e desconforto abdominal, sobretudo localizado ao hipogastro, e dor
retroesternal com 15 dias de evolucdo. Ao exame objetivo dirigido salienta-se apenas dor a palpagdo do hipogastro e empasta-
mento discreto na transicdo entre o flanco esquerdo e fossa iliaca esquerda. Trazia andlises que permitiram identificar anemia
normocitica normocrémica e elevagdo nos pardmetros inflamatérios. Considerando o quadro clinico descrito e resultados anali-
ticos foram solicitados exames complementares que evidenciaram dilatagdo pielocalicial bilateral e fibrose retroperitoneal.A uten-
te foi orientada para consulta de urologia, tendo sido decidida colocagdo de cateter duplo | bilateral e inicio de corticoterapia. A
terapéutica descompensou as patologias pré-existentes da utente, especificamente a diabetes mellitus, com necessidade de in-
troducdo e gestdo de insulinoterapia. O novo diagndstico e a descompensacdo das patologias prévias foram motivo de instabi-
lidade na utente, que centrou no MF o necessério apoio e acompanhamento. No seguimento e apds atingimento de remissdo fo-
ram retirados os cateteres, com posterior recidiva e necessidade da sua recolocagdo e reinicio de corticoterapia.

Comentario: Destaca-se a partilha da gestdo emocional e terapéutica do diagndstico de fibrose retroperitoneal idiopética, com
descontrolo de patologias pré-existentes e da prevencdo dos efeitos secundarios da terapéutica instituida. O papel de proximi-
dade e disponibilidade do MF nesse acompanhamento e na vigildncia de sinais e marcadores de recidiva de fibrose retroperito-
neal idiopatica constituiu um fator ansiolitico para a utente. A comunicagao eficaz entre os diferentes cuidados de satide no sis-
tema de satide mostra-se ainda deficitdria e limita a gestdo da doenca, como exemplificado pela auséncia de informagao sobre
o despiste de afecdo de outros érgdos numa doenga com possivel atingimento mais sistémico. O presente caso, pela complexi-
dade da sua gestao, vem sobrelevar o papel do MF nas suas diversas competéncias, conforme definidas pela associacdo mundial.

Palavras-chave: Fibrose retroperitoneal; Médico de familia; Gestdo da doenga, comorbilidade; Relato de caso.

INTRODUCAO
doenca crénica tem uma prevaléncia cres-
cente na prética didria do médico de familia
(MF). A sua gestdo, definida pela WONCA
como uma das competéncias fundamentais
do ME implica nao apenas o acompanhamento, preven-
¢do secundadria e tercidria, mas igualmente a abordagem
das descompensacoes de cada uma das comorbilidades,
desafiante por vezes, dado que o tratamento de uma pode
constituir um fator de agravamento de outra.
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Afibrose retroperitoneal idiopatica ou doenca de Or-
mond é uma doenca de evolucao clinica insidiosa, de
provavel etiologia autoimune, o que justifica a sua abor-
dagem assente em terapéutica imunossupressora, pri-
mariamente com corticoesteroides.'

E uma doenca rara, com incidéncia de 0,1-1,3 ca-
s0s/100.000 pessoas por ano, e que pode ser primdria
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(em mais de 75% dos casos) ou secundaria.>* E uma pa-
tologia mais frequente em homens, com uma idade
média de diagndstico entre os 55 e os 60 anos.? A se-
cunddria pode ter origem em neoplasias, infecoes, me-
dicamentos, radioterapia ou outras condicoes.!*

Atualmente considera-se que esta entidade esté asso-
ciada a outras doencas imunomediadas, nomeadamen-
teligadas a imunoglobulina G4 (IgG4), com atingimento
multiorganico.>* Apés o diagndstico é necessario descar-
tar as mais frequentemente associadas, nomeadamente
a coexisténcia de tiroidite autoimune, artrite reumatoi-
de, espondilite anquilosante, vasculite associada a ANCA,
ltipus eritematoso sistémico, psoriase e também glome-
rulonefrite, particularmente a membranosa.>*

Os sinais e sintomas sistémicos desta patologia sao
comuns a inimeras doencas e incluem: fadiga, anore-
xia, perda ponderal e um estado pré-inflamatoério. Fre-
quentemente coexiste dor abdominal no flanco ou re-
gido dorso-lombar, tipo moinha, que ndo modifica com
a posicao, mas que pode responder de forma transito-
ria a anti-inflamatérios ndo esteroides.>* O envolvi-
mento ureteral é a complicagdo mais frequente, com a
dor a simular uma célica renal.** Pode também existir
hipertensdo arterial de novo, ou agravamento de pré-
-existente, em até um terco dos doentes ao diagnéstico,
devido a afecao das artérias renais.? Analiticamente exis-
te aumento dos reagentes de fase aguda de inflamacao,
como aVS e a PCR, a IL-6 sérica e a IgG4, embora estes
altimos ndo sejam sistematicamente avaliados.'* O
diagnéstico €, no entanto, imagiolégico, através da rea-
lizacdo de tomografia computorizada (TC) ou resso-
néancia magnética (RM) abdominal.'? Os achados tipi-
cos consistem em existéncia de uma massa retroperito-
neal irregular, centrada na quarta-quinta vértebra lom-
bar, com extensao a pélvis. A sua evolucdo é centrifuga,
com envolvimento dos ureteres, sem deslocamento ha-
bitual dos principais vasos abdominais.! Abi6psia é con-
siderada o gold standard; contudo, pode ser proposta
apenas em casos com localizagdes atipicas ou ligeiros
que ndo respondem a terapéutica médica.'

O tratamento desta entidade nosolégica consiste no
alivio da obstrucdo ureteral,'* sendo a primeira linha a
colocacdo de cateter duplo J bilateral. Este procedimen-
to é seguido de terapéutica médica com corticoesteroi-
des em doses de inducao de 0,75-1 mg/Kg/dia durante
quatro a oito semanas e de manutencao de 5-10 mg/dia
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ao longo de seis a nove meses, ou reduzindo para
0,5 mg/kg/dia durante oito meses.?>* O protocolo mais
utilizado inicia com prednisolona 40-60 mg/dia, gra-
dualmente reduzido até 10 mg/dia entre dois a trés me-
ses, e posterior descontinuacao ap6s 12-24 meses.! Asta-
xas de remissao sdo elevadas com esta terapéutica (75 a
100%).>* Como alternativa podem ser utilizados outros
imunossupressores, isoladamente ou em conjunto com
corticosteroides, com taxas de remissao semelhantes.!*

O seguimento recomendado, apds estabilizacdo da
doenca, engloba a avaliacdo dos marcadores inflama-
torios (VS e PCR) de seis em seis meses, associada a TC
ou RM,! de forma a identificar precocemente recidivas
que podem ser encontradas em cerca de 70% dos ca-
sos. Apesar dessa percentagem, a afecdo renal crénica,
com evolucdo para doenga renal terminal, é rara.

O presente caso tem como objetivo relevar na prati-
ca clinica do MF a gestdo emocional necessaria a um
novo diagnéstico, as dificuldades na comunicacao e ar-
ticulacdo entre os niveis de cuidados de satide, o papel
de proximidade ao utente e a importancia do segui-
mento num caso de fibrose retroperitoneal idiopatico.

DESCRICAO DO CASO
Identificacao

Utente do sexo feminino de 79 anos, professora do
ensino primdrio reformada, residente numa érea se-
miurbana, no estadio VIII do ciclo de Duvall, com boa
adaptacdo a situacdo de viuvez e pertencente a uma
classe social média alta. Escalas de risco familiar com
baixo risco para problemas psicossociais.

Sendo totalmente auténoma, reside sozinha e de-
senvolve atividades na sua comunidade, nomeada-
mente através de um grupo de apoio de cariz religioso.
Tem um excelente relacionamento familiar, com visi-
tas frequentes dos filhos e netos.

Antecedentes pessoais

Apresenta como antecedentes pessoais: diabetes mel-
litus tipo 2 ndo insulinotratada com seguimento prévio
em consulta de endocrinologia, osteoporose, apendicec-
tomia em jovem, pancreatite aguda litidsica (2013), eri-
temanodoso (2013), sindroma corondrio agudo comrea-
lizagdo de cateterismo e colocagdo de stent (2013), cole-
cistectomia laparoscépica (2015), hipertensdo arterial
desde 2016 e anemia desde 2017. Como antecedentes
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Figura 1. Genograma da utente no dia 08/janeiro/2019.

ginecologicos é G4P3. Nega histérico de consumo de ta-
baco, dlcool ou drogas de abuso. Encontrava-se medica-
da habitualmente com nitroglicerina 10 mg/24h, lisino-
pril5mgid, carvedilol 25 mgbid, ivabradina 5 mg id, am-
lodipina 5 mg id, metformina + sitagliptina 1000 mg +
50 mg bid, sinvastatina 20 mg id, pantoprazol 20 mgid e
4cido acetilsalicilico 100 mg id. Sem alergias conhecidas.

Antecedentes familiares

Dos antecedentes familiares, e como pode ser ob-
servado no genograma familiar datado de 08/janei-
ro/2019 (Figura 1), destaca-se a existéncia de evento
cerebrovascular na mae da utente e de cancro intesti-
nal num dos irmaos da utente.

Contexto epidemiolégico

Viagem a Guiné-Bissau em voluntariado, por 15 dias,
em janeiro/2016 (fez vacinagdo e quimioprofilaxia da
maldria com mefloquina, vacina contra a hepatite A e
a hepatite B, vacina contra o meningococo ACWY) e
viagem a India em 2017 (fez profilaxia da malaria com
mefloquina).
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Histoéria da doenca atual

A utente recorreu a consulta programada de vigilan-
cia de risco cardiovascular com o seu MF a 30/agos-
to/2017, referindo dor retroesternal, intermitente, que
agravava com a inspiracdo profunda e aliviava com o
repouso, sem relacdo com o esforco, com cerca de 15
dias de evolugdo. Adicionalmente apresentava agrava-
mento de cansaco, “afrontamento” e distensao abdo-
minal, com desconforto localizado a regiao hipogastri-
ca, sem alteracoes dos hébitos intestinais, sem vomitos,
negando outros sintomas, nomeadamente do foro res-
piratério, cardiovascular ou genitourindrio. Mencionou
ter recorrido recentemente, por este motivo, a consul-
ta de urologia, tendo sido referida auséncia de patolo-
gia urologica e reforcada a necessidade de hidratacao
adequada. Ao exame objetivo, a pressao arterial era de
141/55 mmHg, com um indice de massa corporal de
19,8 Kg/m?, tiroide e ganglios cervicais e supraclavicu-
lares ndo palpdveis, sem alteracdes auscultatoérias to-
récicas, com pulso ritmico e cheio bilateralmente. Apre-
sentava um abdémen mole e depressivel, com ruidos
de peristalse mantidos, mas com dor a palpacao da re-
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TABELA 1. Exames complementares realizados pela utente no processo diagnéstico

Exame complementar
Aoy e Resultado Data

de diagnéstico
Eletrocardiografia BS 56 bpm. PQ no limite superior da normalidade. 01/09/2017
Ecografia abdominal Dilatacao pielocalicial bilateral, atingindo o bacinete direito cerca de 22 mme o 18/09/2017
e pélvica esquerdo cerca de 17 mm, que permanece mesmo apds vacuidade vesical. Sugestdo de

tomografia computorizada abdominal e pélvica. Endométrio ndo espessado.
Endoscopia Aspeto globalmente atréfico da mucosa géstrica. 18/09/2017
digestiva alta
Colonoscopia total Diverticulose cdlica. Restante normal. 18/09/2017
Ecocardiografia Dilatacdo das cavidades esquerdas. Ventriculo esquerdo sem alteracées da 18/09/2017
transtoracica contratilidade e boa funcdo sistélica global. Regurgitacdo mitral discreta.
Tomografia Dilatacdo dos dois sistemas excretores renais, com sinais de cronicidade, até ao nivel 19/09/2017
computorizada da pélvis, na topografia do cruzamento dos ureteres com os vasos iliacos (bacinete
abdomino-pélvica direito com 27 mm e bacinete esquerdo com 28 mm). Envolvendo a aorta abdominal e

a bifurcacdo nas artérias iliacas observa-se densificacdo tecidular homogénea - fibrose

retroperitoneal. Esta densificagcdo engloba os ureteres, condicionando a dilatagdo

descrita. Atraso na eliminagao de urina iodada. Dimensées renais, espessura

parenquimatosa e efeito nefrogréafico dentro da normalidade. Aorta abdominal com

ateromatose difusa. Pequenos ganglios lombo-adrticos. Sem lesées dsseas suspeitas.

gido hipogéstrica e com discreto empastamento pal-
pavel na transicao entre o flanco esquerdo e fossa ilia-
ca esquerda, sem defesa ou sinais de irritacdo perito-
neal. Para a referida consulta tinha realizado anélises
em que apresentava hiperglicemia de 133 mg/dl, he-
moglobina glicada (HbAlc) de 6,6%, anemia (hemo-
globina de 9,5 mg/dl) normociticanormocrémica e ve-
locidade de sedimentacdo de 117 segundos, com fun-
cdo renal, hepética e sumadria de urina tipo II normais.
Nesta consulta foram solicitados exames complemen-
tares para esclarecimento etiol6gico, nomeadamente
andlises com proteinograma e reticulécitos, ECG e eco-
cardiograma (utente com doenga corondria), endosco-
pia digestiva alta (EDA) e colonoscopia (considerando
os sintomas e achado ao exame objetivo de empasta-
mento nos quadrantes abdominais esquerdos), acres-
cidos de ecografia abdominal e pélvica (utente com dor
hipogéstrica e achado ao exame objetivo de empasta-
mento nos quadrantes abdominais esquerdos).

A utente voltou a consulta em 18/setembro/2017
mantendo as queixas localizadas ao hipogastro, mas re-
ferindo menor intensidade do cansaco. Os resultados

dos exames realizados encontram-se descritos nas
Tabelas 1 e 2, salientando-se nesta data a manutencao
de uma velocidade de sedimentacdo aumentada e uma
proteina Creativa de 39,6 mg/dl. Nos exames de imagem
observava-se a existéncia de dilatacao pielocalicial bila-
teral, com o bacinete direito medindo 22 mm e o es-
querdo 17 mm, motivo pelo qual foi solicitada tomogra-
fia computorizada (TC) abdomino-pélvica urgente, com
o MF a articular com as entidades convencionadas para
a sua realizacdo atempada. Devido a essa articulagao, a
TC foi realizada no dia imediatamente a seguir (19/se-
tembro), com os resultados apresentados ao MF no dia
25/setembro. Observavam-se alteracdes compativeis
com fibrose retroperitoneal, como descrito na Tabela 1.

Dada a alteracdo encontrada foi proposto a utente o
encaminhamento para as especialidades de urologia e
medicinainterna (para estudo etioldgico). A utente op-
tou por consultar urologista particular e concordou
com a orientacdo para consulta de medicinainternano
Servigo Nacional de Satde. Na consulta de urologia foi
de imediato encaminhada para colocacdo de cateter
duplo J, tendo tido alta no dia 27/outubro, medicada
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TABELA 2. Resultados analiticos do estudo diagnéstico inicial

30/08/17 - BUN Cr Microalbuminuria Tg HDL CcT LDL Glicose VS PCR
18/09/17 6,7 0,82 31 75 34 104 75 133 117 39,6
Htc Hg IR VGM HCM Leucécitos | Plaquetas INR aPTT
30,6 9,5 0,82 88,7 27,5 7,36 265 1 24,8

Proteinas totais

Relagdo albumina-globulinas

Proteinograma

80,6 0,76 1 fragbes a2 e
Ferritina Haptoglobulina Vitamina B12 Acido félico
124 353 143 7

Legenda: BUN = Ureia sérica; Cr = Creatinina sérica; Tg = Triglicerideos; HDL = Colesterol de lipoproteinas de alta densidade; CT = Colesterol total;
LDL = Colesterol de lipoproteinas de baixa densidade; PCR = Proteina C reativa;VS = Velocidade de sedimentacdo; Htc = Hematdcrito; Hg = Hemoglobina;
IR = [ndice reticulocitério; VGM = Volume globular médio; HCM = Hemoglobina corpuscular média; INR = International normalized ratio; aPTT = Tempo

de tromboplastina parcial ativada;

com 40 mg de prednisolona diariamente e alertada para
possivel descontrolo da diabetes mellitus pré-existen-
te, sem indicacdes de vigilancia, ajustes a efetuar, ne-
cessidade de insulinoterapia ou de consulta com o seu
ME Na consulta de medicina interna terd sido referido
que o estudo ja realizado pelo MF excluia etiologia se-
cunddria, sendo provavel tratar-se de fibrose retrope-
ritoneal idiopética e foi refor¢cada importancia de man-
ter seguimento em consulta de urologia. O MF ndo teve
informacdo clinica de retorno das duas especialidades.

Tratando-se de uma utente capacitada para a gestao
da sua doencga, com um bom nivel de literacia em satide,
reforcado pelo adequado controlo metabdlico prévio,
com HbAlc de 6,6% (Figura 2), preocupada com as hi-
perglicemias verificadas durante o internamento encetou
por autoiniciativa medicdes da glicemia capilar, com va-
lores em jejum superiores a 200 mg/dl, motivo pelo qual
agendou consulta no ME Na referida consulta foi inicia-
da insulina Levemir 8 unidades (0,15 U/Kg). Apds a in-
troducdo da insulinoterapia, a utente foi acompanhada
com consulta semanal durante dois meses por insufi-
ciente controlo com os ajustes efetuados e existéncia es-
poradica de hipoglicemias, incluindo noturnas. Ao fim
desse tempo, com varios ajustes a insulinoterapia, e dada
a auséncia de controlo metabdlico com insulina huma-
na bifasica 30, mesmo com reducao da dose de corticoi-
de de 40 para 20 mg id, a utente foi encaminhada para
consulta de endocrinologia, efetivada a 10/janeiro/2018,
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onde iniciou esquema basal-bélus. A introducio de in-
sulinoterapia foi compreendida e aceite pela utente, mas
fator de algum desanimo e desmotivacao, face a expe-
riéncia prévia menos positiva em 2013. O apoio conti-
nuado em consulta capacitou a utente a gerir emocio-
nalmente a necessidade de manter esta terapéutica.
Regressa a consulta com o MF em 27/maio, com nova
reducdo da dose de corticosteroide, agora a realizar
10 mg id, mantendo o cateter duplo J bilateral com boa
tolerancia e adaptacao. Nao realizou a densitometria so-
licitada em dezembro/2017, pelo que, dados os fatores de
risco, foi novamente solicitada. Apresentava registos de
glicemias com valores adequados, mas HbAlc de 8,4%,
ndo tendo sido alterada a terapéutica por a utente estar
em seguimento nos cuidados de satide secundarios.
Em 30/outubro/2018 teve nova consulta programa-
da de vigilancia, trés semanas ap6s remocao de duplo
] e suspensdo do corticosteroide oral, referindo recidi-
va da dor abdominal localizada ao hipogastro e lom-
balgia de ritmo mecénico sem irradiacao. Por este ulti-
mo motivo tinha recorrido a consulta particular de or-
topedia, com indicacao para realizar infiltracdo, tendo
sido referido diagnéstico de osteoporose, para o que foi
medicada com vitamina D e célcio. Trazia registo de gli-
cemias capilar com valores de 90 mg/dl; realizava, a
data, sete unidades diarias de insulina basal. Nesta con-
sulta apresentava ainda valores de pressao arterial de
151/60 mmHg. Dados os achados nesta consulta foi so-



licitado o resultado da densitometria realizada para
orientacao de eventual osteoporose e indicada reducao
da insulina para cinco unidades a noite.

Na tltima avaliagao registada, em 08/janeiro/2019, a
utente mantinha a dor localizada ao hipogastro, apre-
sentava edema vespertino dos membros inferiores des-
de hd cerca de um més e mantinha alombalgia de ritmo
mecanico apesar da infiltracdo realizada. Devido a valo-
res de pressao arterial elevados, a medicagdo anti-hi-
pertensora tinha sido alterada, aumentando o lisinopril
para 10 mg id e a amlodipina para 10 mg id. Nesta con-
sulta, a utente apresenta valores de pressao arterial de
139/62 mmHg e foi calculado o FRAX para risco de fra-
tura osteoporoética, com scorede 10% para fratura major
e 3,6% para fratura da anca. Pelas queixas da utente foi
solicitado controlo analitico, eletrocardiograma e eco-
cardiograma e indicada a necessidade de agendar uma
consulta de reavaliagdo de urologia, dado os sintomas
poderem corresponder a recidiva da fibrose retroperito-
neal, o que se veio a confirmar, analiticamente com au-
mento dos pardmetros inflamatérios e agravamento da
funcio renal e imagiologicamente com dilatagao pielo-
calicial bilateral, com necessidade de recolocacao de du-
plo]J bilateral e reinicio de corticosteroide. A abordagem
da osteoporose foi diferida no tempo pela necessidade
de abordar a possivel recidiva da fibrose retroperitoneal,
tendo sido em consulta posterior medicada com 4cido
alendrénico 70 mg semanal e reforcada aimportancia de
manter a suplementacao de calcio e vitamina D.

COMENTARIO

O presente caso é ilustrativo do papel que o MF tem
na gestdo da saide e da doenca dos seus utentes. Para
além das atividades preventivas e de promocao da sau-
de, o MF tem de estar preparado para suspeitar e iden-
tificar doencas com potencial gravidade, a partir de
uma semiologia muitas vezes indiferenciada nas suas
fases precoces. Esta identificacdo é frequentemente rea-
lizada com base no conhecimento pessoal e segui-
mento regular que o MF tem dos seus utentes, permi-
tindo que num determinado dia seja capaz de o reco-
nhecer diferente do habitual. E ainda o primeiro con-
tacto com o sistema de satide e é o médico que
simultaneamente gere a doenca aguda e crénica.

No caso descrito nao havia histéria de realizacdo de
radioterapia; contudo, a utente tinha antecedentes de
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cirurgia abdominal prévia (apendicectomia e colecis-
tectomia laparoscépica), a dltima apenas um ano an-
tes da apresentacdo do quadro e apés um quadro de
pancreatite agudallitidsica (2013), podendo ambas con-
dicionar o desenvolvimento de fibrose intraperitoneal.
Desta forma, ndo se pode descartar que a fibrose seja
secunddria a cirurgia abdominal.

Relativamente a medicagdo como fator etiolégico, e
apds pesquisa nas bases de dados cientificas, ndo foram
encontradas associagdes relevantes entre a medicagao
habitual da utente e a descri¢do de casos de fibrose re-
troperitoneal. A investigacao clinica efetuada ndo iden-
tificou neoplasias nem infe¢des ativas. Assim, o mais
provavel é que se trate de uma fibrose retroperitoneal
idiopética ou doenca de Ormond, apesar de habitual-
mente se manifestar em idades inferiores a da utente e
ser mais frequente no género masculino.

A semiologia inicialmente apresentada pela doente,
de “afrontamento” abdominal, distensao abdominal e
dor hipogastrica, nao era acompanhada de alteracoes
dos hébitos intestinais ou genito-urindrios, pelo que
nao é uma apresentacdo que conduzisse o médico a
suspeita de patologia deste tltimo sistema.

Neste caso foram as alteracdes imagiol6gicas na eco-
grafia abdominal que levaram o MF a solicitar a TC e
que apresentava os achados tipicos de densificacgdo te-
cidular homogénea a rodear a aorta abdominal e a bi-
furcacao das artérias iliacas, acompanhados de dilata-
¢do pielocalicial bilateral a montante. A realizacdo de
biépsia nao foi proposta a utente, uma vez que os acha-
dos imagiolégicos eram tipicos e pela uma excelente
resposta ao tratamento instituido.

Salienta-se também que o MF néo teve acesso a in-
formacgao das consultas de urologia e de medicina in-
terna e nao lhe foi retornada a informacao solicitada,
ndo sendo assim possivel confirmar a associagdo entre
o diagnéstico de fibrose retroperitoneal e a afecao de
outros 6rgaos ou que a coexisténcia de outras doencas
imunomediadas tenha sido descartada.

A abordagem a fibrose retroperitoneal na utente foi
de acordo com aliteratura encontrada, especificamen-
te com a colocacdo de duploJ bilateral e toma de 40 mg
de prednisolona diariamente durante dois meses, ap6s
o que reduziu para 20 mg. Passados sete meses da co-
locagdo de duplo J realizava 5 mg de prednisolona duas
vezes por dia, tendo sido suspensos os corticosteroides
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ao fim de onze meses de terapéutica, momento em que
igualmente retirou os cateteres. Dada a falta de comu-
nicacdo entre os diferentes tipos de cuidados de satde
no sistema de satide desconhece-se, durante um pe-
riodo de quase um ano, qual a atividade da doenca e se
haveria alguma colaboracdo em termos de seguimen-
to que o MF poderia ter, como recomendado na litera-
tura sumariada na introducao.

Por outro lado, a dor retroesternal que a utente si-
multaneamente relatava na primeira consulta, sem ou-
tros sintomas acompanhantes do foro cardiovascular
ou respiratério ou sintomatologia digestiva alta, pode-
ria estar relacionada com os seus antecedentes pes-
soais de doenca corondria. Apesar da dor referida ndo
tipificar a semiologia cardiaca isquémica tipica, a uten-
te era diabética e estd demonstrado que na existéncia
de neuropatia diabética de fibras nervosas ndo mieli-
nizadas podem existir apresentacdes atipicas de even-
tos cardiovasculares, nomeadamente através de mani-
festacdo de dor/desconforto abdominal. Por esse facto
e pelo alto risco cardiovascular da utente foi solicitado
ECG, que veio excluir causa cardiaca.

A dorlombaridentificada na dltima consulta, j& ava-
liada pela especialidade de ortopedia, e sem resolucao
com a realizacdo de infiltracdo, bem como o aumento
dapressdo arterial e edema dos membros inferiores ob-
servados nareferida consulta, com necessidade de ajus-
te terapéutico, poderiam ser sinais de recidiva da fi-
brose retroperitoneal, como posteriormente confirma-
do, e que conduziu a necessidade de novo acompa-
nhamento apertado por parte do ME Contudo, nesta
consulta, a utente apresentava edema dos membros
inferiores, tendo sido suspeitada desde logo a hipéte-
se derecidiva da fibrose retroperitoneal. Apesar da con-
firmacao posterior de recidiva poderia ter existido um
erro de cognicao frequente nas consultas, chamado “sa-
tisfacdo com a procura”. Atendendo aos antecedentes,
um sinal indicativo de provavel recidiva da doenca con-
duziu o raciocinio nesse sentido, podendo descurar a
procura de outros sintomas e sinais que levassem a for-
mulacdo de outras hipéteses diagndsticas. Por exemplo,
o aumento da dose de amlodipina para 10 mg poderia
justificar a existéncia de edemas dos membros inferio-
res? Poderiam relacionar-se com doenga venosa peri-
férica? Apesar do baixo valor preditivo positivo dos ede-
mas dos membros inferiores na insuficiéncia cardiaca,
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a presenca de doenca cardiaca isquémica foi conside-
rada, conduzindo ao pedido de ecocardiograma, ECG
e andlises.

Neste caso clinico, o0 MF foi nao apenas fundamen-
tal para o diagndstico, ao identificar precocemente a
doencga e previamente a existéncia de lesdo renal, mas
também na gestdo das comorbilidades e iatrogenia pro-
vocada pelo tratamento com corticosteroides. De fac-
to, o inicio desta terapéutica numa utente com diabe-
tes mellitus previamente controlada com antidiabéti-
cos orais foi um fator de descompensacao fisica e psi-
colégica, que necessitou do seu ME agenda, dedicacdo
e competéncias comunicacionais para que se conse-
guisse um melhor ajuste terapéutico e igualmente uma
reducdo da ansiedade manifestada pela utente com as
referidas descompensacdes. O MF deve também reco-
nhecer as limitacdes da sua atuacao e solicitar a cola-
boracao de outras especialidades, quando necessério,
de forma a obter o melhor controlo possivel do seu
utente, como foi realizado no presente caso quando,
ap6s varios ajustes de insulina, a utente continuava
descompensada. Outra das complicacoes da terapéu-
tica com corticosteroides é a osteoporose. No presen-
te caso foi solicitada osteodensitometria dois meses
apos inicio de terapéutica, que a utente ndo realizou, e
novamente seis meses apos, pelo que esta complicacdo
apenas tera sido identificada pelo colega de ortopedia
um ano apos o inicio de corticoterapia; no entanto, e
retrospetivamente analisando os antecedentes pessoais
da utente, observa-se que jad em 2008 tinha sido identi-
ficada esta patologia, tendo a utente sido medicada
com ranelato de estroncio, que cumpriu. Ao n3o figu-
rar na lista de problemas ativos ou passivos, este rele-
vante facto passou despercebido, ja que reforcaria a ne-
cessidade de intervir conforme a avaliacao de risco. A
atualizacdo regular da lista de problemas faz parte da
boa pratica nos registos médicos, mas acima de tudo é
um facilitador na gestdo da satide do utente.

A avaliacdo do apoio familiar e reforco da importan-
cia da utente se manter ativa nas atividades comunita-
rias em que estava envolvida foram preocupacio do
MF e facilitaram a gestdo emocional na vivéncia da
doenca que, pela incerteza do prognéstico e evolucao
com possiveis recorréncias numa utente com literacia
em sadde, trouxe apreensdo e medo, apoiando-se no
MF para suporte e esclarecimento dos seus receios. O



relatosdecaso

acompanhamento longitudinal, o conhecimento CONTRIBUTO DOS AUTORES
abrangente dos antecedentes e o papel de gestor de Conceptualizacdo, AGR e EB; investigacdo, AGR e EB; analise formal, AGR e
. L. EB; redacdo do draft original, AGR; redacdo, revisao e validagdo do texto fi-
saude numa utente acompanhada em vdrias consultas . e
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ABSTRACT

FAMILY DOCTOR HEALTH MANAGEMENT OF A PATIENT WITH IDIOPATHIC RETROPERITONEAL FIBROSIS:
CASE REPORT

Introduction: Retroperitoneal idiopathic fibrosis or Ormond's disease posits as a diagnostic challenge in family and general me-
dicine, leading the family doctor to an exploration and management of subsequent derangements in the control of comorbi-
dities, in individuals with multi-pathology.

Case description: We describe an autonomous 79 years old widowed patient, with a higher socio-economic status. In a car-
diovascular vigilance consultation, she refers to fatigue, abdominal distension, and hypogastric discomfort, accompanied by re-
trosternal pain for 15 days. The focused objective assessment highlights only hypogastric pain and discrete clogging in the tran-
sition between the left lumbar and iliac regions. Her blood samples presented normocytic normochromic anemia and inflam-
matory markers increase. Considering the clinical findings and analytic changes, we ordered complementary exams that sho-
wed bilateral pyelocaliceal dilatation and retroperitoneal fibrosis. The patient was referred to urology consultation, where it was
decided to introduce bilateral double ] catheters and corticosteroids. This deranged the pre-existent diseases of the patient with
an emphasis on diabetes, with the need to initiate and manage insulin therapy. The new diagnosis and pre-existing conditions
change lead to the patient’s instability, focusing on the family doctor for the necessary support and accompanying. With re-
mission achievement, the double ] catheters were removed, with subsequent relapse, that led to their replacement and corti-
costeroids reintroduction.

Comment: We highlight doctor-patient emotional and therapeutic sharing of the diagnosis of retroperitoneal idiopathic fibro-
sis, with decompensation of pre-existing condition and prevention of common side effects of the introduced therapy. The fami-
ly doctor’s role of proximity and availability for the follow-up and careful screening of signs and markers of an idiopathic retro-
peritoneal fibrosis relapse constituted an anxiolytic factor for the patient. Effective communication between the different levels
of care in the health system is still deficient and limits the integrated care of disease between the various stakeholders, pictured
by the lack of information on the screening of other affected organs, in a possible systemic disease. This case, by the complexi-
ty of its management, highlights the role of the family doctor in its assorted skills, as defined by its world organization.

Keywords: Retroperitoneal fibrosis; Family doctor; Disease management, comorbidity; Case report.
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