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Introdução

A hipertensão pulmonar é uma manifestação de
várias doenças que acometem tanto o sistema
cardiovascular, quanto o sistema respiratório. Define-
se como hipertensão pulmonar a presença de pressão
média de artéria pulmonar > 25 mmHg em repouso,
ou > 30 mmHg no exercício 1.

O reconhecimento de uma doença vascular como
causa de hipertensão pulmonar foi descrito pela pri-
meira vez em 1891, por Romberg 2. O termo hiper-
tensão pulmonar primária foi, porém, utilizado pela
primeira vez em 1951, por Dresdale 3. Esse termo, em
uso até os dias atuais, passou a descrever os quadros
de hipertensão pulmonar em que um fator causal rela-
cionado à hipertensão não fosse identificado 4.

Dessa maneira, classificava-se a hipertensão pul-
monar em primária (ou idiopática) e secundária (ou
com causa conhecida). Com o passar do tempo, vári-
as situações clínicas que predispunham ou cursavam
com hipertensão pulmonar foram identificadas, o que
fez com que o diagnóstico de hipertensão pulmonar
primária fosse se tornando, cada vez mais, um diag-
nóstico de exclusão.

A baixa capacidade de estratificação dessa clas-
sificação clínica/etiológica da hipertensão pulmonar,
além do fato dela privilegiar o desconhecimento a res-
peito da HPP, fizeram com que, em 1998, a Organiza-
ção Mundial de Saúde adotasse uma nova classifica-
ção para os quadros de hipertensão pulmonar, pauta-
da principalmente no sítio ou mecanismo fisiopatológico

envolvido com o achado de hipertensão pulmonar 5.
Essa nova classificação pode ser visualizada na Tabe-
la 1.

Tabela 1
Classificação diagnóstica
1 - Hipertensão pulmonar arterial

1.1- Hipertensão pulmonar primária
a) Esporádica
b) Familiar

1.2 -Relacionada a:
a) Doenças do Colágeno
b) Shunts sistêmicos / pulmonares con-
gênitos
c) Hipertensão portal
d)Infecção pelo HIV
e)Drogas / toxinas

1– Anorexígenos
2–Outras

f) Hipertensão pulmonar persistente do
neonato
g) Outras

2 – Hipertensão pulmonar venosa
2.1 Cardiopatia de câmaras esquerdas
2.2 Valvopatias esquerdas
2.3 Compressão extrínseca das veias
pulmonares

a)Mediastinite fibrosante
b)Tumores / adenopatias

2.4 Doença Pulmonar veno-oclusiva
2.5 Outras
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3 – Hipertensão pulmonar associada a pneumopatia e
/ ou hipóxia

3.1 DPOC
3.2 Doença intersticial pulmonar
3.3 Doenças respiratórias relacionadas ao sono
3.4 Hipoventilação alveolar
3.5 Exposição crônica a altas altitudes
3.6 Doença pulmonar neonatal
3.7 Displasia alvéolo-capilar
3.8 Outras

4 – Hipertensão pulmonar devido a doença embólica
e / ou trombótica crônica

4.1 Obstrução tromboembólica das artérias
pulmonares proximais
4.2 Obstrução de artérias pulmonares distais

a)Embolia pulmonar
b)Trombose in situ
c)Anemia falciforme

5 – Hipertensão pulmonar devido a afecções dos va-
sos pulmonares

5.1 Inflamatória
a)Esquistossomose, sarcoidose
b)Outras

5.2 Hemangiomatose capilar pulmonar
Esse tipo de abordagem permite, já em um pri-
meiro momento, a estratificação de risco de de-
senvolvimento de hipertensão pulmonar associ-
ada a uma condição pré-existente, o que, cer-
tamente, leva a uma abordagem diferenciada dos
pacientes com pré-disposição à hipertensão pul-
monar.

Epidemiologia
Estima-se que a incidência de HPP nas popula-

ções européias e norte-americanas seja de aproxima-
damente 1 a 2 casos por milhão por ano; sendo que,
condições que predispõem ao desenvolvimento de hi-
pertensão pulmonar, como por exemplo, o uso de
moderadores de apetite, possam elevar essa incidên-
cia em até 25 vezes 6 7 8.

Cerca de 6% dos casos de HPP são descritos
como casos familiares. Do estudo desses casos, con-
clui-se que a doença tem transmissão autossômica
dominante, com penetrância incompleta, tendo sido
identificado no braço longo do cromossomo 2, pelo
menos um gene responsável por essa forma da doen-

ça, chamado PPH1 9.
O diagnóstico da doença se faz, em geral, na quar-

ta década de vida, existindo uma predominância clara
no sexo feminino, tanto nos casos em crianças quanto
em adultos, que chega a ser até 3 vezes maior que no
sexo masculino 10.

Além dos casos familiares e da predominância
da HPP no sexo feminino, vários outros fatores são
considerados como fatores de riscos para o desen-
volvimento da doença; esses fatores, assim como o
grau de evidência como risco de doença, podem ser
vistos na Tabela 2 5.

Tabela 2 - Classificação do risco de desenvol-
vimentode  hipertensão pulmonar

A – Drogas e Toxinas
1 – Risco estabelecido

•Aminorex
•Fenfluramina
•Óleo de colza

2 – Risco muito provável
•Anfetaminas
•Triptofano

3 – Risco possível
•Meta-anfetaminas
•Cocaína
•Quimioterápicos

4 – Risco pouco provável
•Anti-depressivos
•Anticoncepcionais orais
•Terapia estrogênica
•Tabagismo

B – Condições médicas e demográficas
1 – Risco estabelecido

•Sexo feminino
2 – Risco possível

•Gestação
•Hipertensão arterial sistêmica

3 – Risco pouco provável
•Obesidade

C – Doenças
1 – Risco estabelecido

•Infecção pelo HIV
2 – Risco muito provável

•Hepatopatia com hipertensão
portal
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•Doenças do Colágeno
•Shunts cardíacos pulmonares-
sistêmicos

3 – Risco possível
•Doenças da tireóide
•Terapia estrogênica
•Tabagismo

Fisiopatologia
A HPP é uma doença classicamente descrita

como de acometimento dos ramos arteriais da circu-
lação pulmonar 11, embora os acometimentos capilar
e venoso também sejam descritos, mas com menor
importância 12. Exceção se faz à apresentação veno-
oclusiva da hipertensão pulmonar primária, na qual o
acometimento venular é o mais significativo 13.

O conceito de perda de complacência vascular é
o principal responsável pelo entendimento da
fisiopatologia da hipertensão pulmonar. A circulação
pulmonar apresenta menor espessura muscular em sua
camada média, caracterizando-se, assim, como uma
circulação do tipo alto fluxo com baixa pres-
são, ou seja, de alta complacência 14. É jus-
tamente a alteração na complacência do
sistema circulatório pulmonar que vai ser
responsável pela limitação característica de
pacientes com hipertensão pulmonar.

De uma forma geral, três mecanismos
estão intimamente ligados à fisiopatologia
da perda de complacência vascular ora
mencionada:

a)Vasoconstrição
b)Remodelação Vascular
c)Trombose in situ

Um esquema bastante interessante foi
sugerido para explicar os eventos respon-
sáveis pela patogênese da hipertensão pul-
monar primária 15 (Figura 1). Acredita-se,
porém, que outros quadros de hipertensão
pulmonar assumam características muito se-
melhantes, divergindo na seqüência inicial
dos eventos.

Apresentação Clínica
O sintoma mais precoce da HPP é

dispnéia aos esforços, que por ser extre-

mamente inespecífico, acaba, na maior parte dos ca-
sos, sendo atribuída à falta de preparo físico. A dispnéia
tem caráter progressivo, no evoluir da doença, e refle-
te a incapacidade de se aumentar o débito cardíaco
adequadamente durante o esforço. 1 11

Outros sintomas incluem ainda: síncope ou pré-
sincope (relacionada à gravidade da doença); dor
precordial (relacionada à isquemia do ventrículo direi-
to), cansaço e edema periférico.

Cerca de 10% dos pacientes apresentam fenô-
meno de Raynaud, também associado à maior gravi-
dade da doença, mesmo sem o diagnóstico de qual-
quer colagenose. Outro sintoma relativamente freqüen-
te é o de rouquidão, causada pela compressão
extrínseca do nervo laríngeo recorrente (por ramos
dilatados da artéria pulmonar).

Os sinais encontrados no exame físico variam
muito com o desenvolver da doença; desde um exame
físico praticamente normal no início dos sintomas, o
que acaba retardando o diagnóstico por até 2 anos10;
até os achados característicos de insuficiência cardía-

Figura 1: Possível Patogênese para Hipertensão Pulmonar
Primária
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Figura 2 – Algoritmo de investigação da hipertensão
pulmonar

ca direita, com estase jugular, hepatomegalia, edema
de membros inferiores e ainda hiperfonese de B2 e
presença de B3 e B4.

Investigação diagnóstica
Um algoritmo diagnóstico bastante interessante

foi proposto por Gaine em 1998, e, embora vários
novos exames ou ainda novas abordagens possam ser
feitas, serve como base para a investigação diagnóstica
padrão a ser feita frente a um quadro de hipertensão
pulmonar diagnosticada ou suspeita (Figura 2). 1

Ecocardiografia
com Doppler

Na suspeita de hipertensão pul-
monar, a ecocardiografia é, na mai-
oria das vezes, o primeiro exame a
indicar a presença de hipertensão arterial pulmonar.
Os achados ecocadiográficos incluem: aumento de
câmaras direitas, insuficiência tricúspide, movimento
paradoxal do septo interventricular e menos comumente
derrame pericárdico e insuficiência tricúspide. 10 16

A ecocardiografia tem ainda como fator de gran-
de importância, a capacidade de estimar os valores
pressóricos do sistema arterial pulmonar, o que possi-
bilita o acompanhamento da doença ao longo do tra-
tamento17. Para essa estimativa, vários índices são uti-
lizados, entre eles: a velocidade do refluxo tricúspide;
o tempo de aceleração do fluxo pela valva pulmonar;
as dimensões do ventrículo direito e a variação do ca-
libre da veia cava inferior ao longo ciclo respiratório,
por exemplo.

A ecocardiografia transesofágica traz ainda acrés-
cimos na investigação da hipertensão pulmonar, por
aumentar a sensibilidade diagnóstica de defeitos car-
díacos congênitos, porém sua indicação deve ser indi-
vidualizada.

Radiografia de Tórax
A radiografia de tórax tem achados diversos no

decorrer da doença, sendo normal em boa parte dos
casos no início dos sintomas. Seus achados mais ca-
racterísticos incluem o aumento no calibre dos troncos
arteriais pulmonares e a dilatação das câmaras direi-
tas. 4

A radiografia de tórax tem ainda função na inves-
tigação das doenças do parênquima pulmonar que

podem levar ao desenvolvimento de hipertensão pul-
monar secundária, como por exemplo DPOC e doen-
ças intersticiais pulmonares. (FIGURA 3)

Figura 3: Radiografia de tórax evidenciando aumento
importante do calibre das artérias pulmonares (seta)

s
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Tomografia de Tórax
A tomografia de tórax vem ganhando cada vez

mais importância no estudo de pacientes com hiper-
tensão pulmonar, por permitir o estudo combinado do
parênquima e da circulação pulmonar.

A tomografia de alta resolução permite o reco-
nhecimento do acometimento do interstício pulmonar
assim como do padrão de doença veno-oclusiva, va-
riante rara da hipertensão pulmonar primária, de mai-
or gravidade, cujo diagnóstico é, em grande parte,
dependente do reconhecimento do padrão radiológi-
co. 18

A tomografia de alta resolução permite, ainda, a
identificação de sinais sugestivos de hipertensão pul-
monar, como o alargamento do tronco da artéria pul-
monar e a presença de relação entre o diâmetro arté-
ria e o diâmetro do brônquio adjacente maior do que
1. Mais recentemente, o desenvolvimento da
angiografia pulmonar pela tomografia vem permitindo
o estudo do padrão tromboembólico como causa de
hipertensão pulmonar, anteriormente só estudado atra-
vés do mapeamento de inalação perfusão e da
angiografia pulmonar convencional. 19 (FIGURA 4)

Provas de função pulmonar
A realização de provas de função pulmonar é

passo obrigatório na investigação de quadros de hi-
pertensão pulmonar, por permitir avaliar a presença
de doenças pulmonares outras, assim como quantificar
sua gravidade, particularmente nos padrões obstrutivos.

Na HPP, os achados espirométricos e nos volu-
mes pulmonares são habitualmente normais, embora

s

s

Figura 4: Tomografia de tórax evidenciando aumento
da relação artéria/brônquio (seta – à esquerda) e
aumento do diâmetro do tronco arterial pulmonar (seta
à direita)

um padrão de restrição leve seja relativamente comum.
Já a capacidade de difusão do monóxido de carbono
é geralmente diminuída, sendo que esta diminuição não
tem correlação direta com a gravidade da doença
vascular pulmonar.

Mapeamento pulmonar de inalação/perfusão
Por sua baixa invasividade  e alta sensibilidade

diagnóstica, o mapeamento de inalação/perfusão é,
ainda hoje, o exame de escolha na investigação e ex-
clusão dos quadros tromboembólicos crônicos como
causa de hipertensão pulmonar; embora, como já foi
mencionado, o valor da angiografia através da
tomografia de tórax venha aumentando com o desen-
volver da técnica.

Nos casos em que o mapeamento pulmonar não
é capaz de excluir a presença de tromboembolismo
ou quando são constatados múltiplos defeitos de
perfusão, a realização da arteriografia pulmonar se faz
necessária, inclusive para se avaliar a possibilidade de
resolução cirúrgica do quadro (p.e.
tromboendoarterectomia). 11 10 20

Estudo do sono
Pacientes com hipertensão pulmonar que apre-

sentem sintomatologia compatível com distúrbios do
sono (principalmente sonolência diurna), devem ser
submetidos a uma polissonografia, uma vez que até
20% dos pacientes com apnéia do sono apresentam
hipertensão pulmonar. 21

Estudo da Função Hepática
Pacientes com hipertensão portal têm maior

chance de desenvolver hipertensão pulmonar
concomitante, caracterizando assim a síndrome por-
to-pulmonar (não confundir com síndrome hepato-
pulmonar, onde a resistência vascular pulmonar é bai-
xa, pois o que ocorre é justamente vasodilatação pul-
monar, com aparecimento de efeito shunt levando a
hipoxemia e aumento do gradiente alvéolo-arterial de
oxigênio). A síndrome porto-pulmonar acontece, em
geral, em pacientes com hepatopatia associada (ape-
nas 10% dos pacientes apresentam hipertensão portal
de causa não hepática); porém a gravidade da síndrome
não esta relacionada à gravidade da hepatopatia e em
virtude disso, o real papel do transplante hepático na
síndrome porto-pulmonar ainda não está estabeleci-
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do. O reconhecimento da síndrome porto-pulmonar
se faz necessário porque exercerá influência direta tanto
no tratamento da hipertensão pulmonar, quanto no tra-
tamento da hepatopatia, quando existente.22

Sorologias
Entre os exames sorológicos a se solicitar, du-

rante a investigação da hipertensão pulmonar, pode-
mos caracterizar 2 objetivos: detecção do HIV e
detecção de colagenose oculta.

HIV – Cerca de 0,5% dos pacientes soropo-
sitivos apresentam hipertensão pulmonar. Embora parte
desses pacientes apresentem infecções pulmonares de
repetição, que poderiam justificar a presença de hi-
pertensão pulmonar, parte deles nunca tiveram qua-
dros respiratórios; nesses casos, o mecanismo envol-
vido na gênese da hipertensão pulmonar e o motivo da
maior incidência neste grupo ainda não foram esclare-
cidos.  23

Detecção de colagenose oculta – embora não seja
o mais freqüente, muitas das doenças do colágeno
podem ter como manifestação inicial, o acometimento
vascular pulmonar ou, ainda, ter esse quadro como
única manifestação pulmonar, mesmo em vigência de
um quadro sistêmico exuberante. Isso tem particular
importância na esclerodermia. Dessa forma, devem ser
solicitadas como investigação inicial nos pacientes com
hipertensão pulmonar, as dosagens de FAN, FR e
ANCA. 1 11

Tratamento
Estabelecido o diagnóstico de HPP, a aborda-

gem terapêutica se divide em 2 etapas distintas: trata-
mento dos fenômenos associados e vasodilatação pul-
monar. Um algoritmo de tratamento da HPP pode ser
visualizado na figura 5. 24

Tratamento dos fenômenos associados
Várias medicações são utilizadas no controle clí-

nico de pacientes com hipertensão pulmonar primária,
independente da terapia vasodilatadora. A seguir dis-
cutiremos as mais utilizadas, com ênfase na sua apli-
cação clínica.

1 - Anticoagulação
Dentre as complicações relacionadas à hiperten-

são pulmonar que necessitam ser tratadas, os fenôme-
nos trombóticos têm particular importância. O uso de

Figura 5 – Algoritmo de tratamento da HPP

anticoagulantes na prevenção desses fenômenos au-
mentou a sobrevida de pacientes com hipertensão pul-
monar primária de 31% para 62% 25. Esses fenôme-
nos trombóticos estariam relacionados não apenas à
presença de baixo fluxo na circulação pulmonar, mas
também a uma injúria endotelial 13. De forma geral,
procura-se manter o paciente com hipertensão pul-
monar primária sob anticoagulação tendo-se como
objetivo manter o INR próximo a 2. 5 1 11

2 - Digoxina
O uso de digoxina na HPP ainda é controverso,

embora evidências mais recentes têm sustentado esse
uso. A digoxina, como agente inotrópico, é o principal
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foco de discussão; até que ponto ela consegue con-
trapor os efeitos inotrópicos negativos dos
bloqueadores de canal de cálcio ainda não foi total-
mente determinado, embora esse efeito lhe tenha sido
creditado 5 por outro lado, o uso de digoxina em paci-
entes com HPP mostrou reverter a ativação neuro-
hormonal existente, com a diminuição do nível sérico
de aminas simpatomiméticas. 11

3 - Diuréticos
O uso de diuréticos visa o controle do edema

nos paciente HPP; edema esse secundário tanto ao
aumento do volume intravascular de pacientes com
disfunção ventricular direita grave, quanto secundário
ao uso de altas doses de bloqueadores de canal de
cálcio. 1

4 - Oxigênio
O uso de oxigênio em pacientes com HPP não

mostrou benefício a longo prazo, exceto nos pacientes
que apresentavam hipoxemia em repouso ou após ati-
vidade física; portanto, a indicação de oxigênio domi-
ciliar segue praticamente as mesmas orientações das
outras doenças respiratórias. 1

Vasodilatação pulmonar
A utilização de drogas que tivessem ação exclu-

siva sobre a circulação pulmonar, de forma a provo-
car vasodilatação com conseqüente queda da resis-
tência vascular pulmonar e aumento do débito cardía-
co, seria a terapia de escolha para pacientes com hi-
pertensão pulmonar. Essa porém, não é uma reali-
dade em virtude unicamente do termo “exclusiva”. Não
existem, hoje, drogas que tenham ação exclusiva so-
bre o sistema vascular pulmonar, de forma que o
direcionamento maior dos estudos visando a
vasodilatação pulmonar é descobrir drogas que tenham
ação “predominante” no sistema vascular pulmonar,
com baixa repercussão sistêmica.

Como já descrito, o fenômeno de
vasoconstrição tem particular importância na gênese
da hipertensão pulmonar; porém, os pacientes com
hipertensão pulmonar primária apresentam graus
heterogênios de vasoconstrição, o que faz com que
não haja uma resposta uniforme ou previsível às tera-
pias vasodilatadoras existentes atualmente.

A resposta de vasodilatação ideal seria aquela
em que houvesse uma redução significativa da resis-
tência vascular pulmonar, com aumento do débito car-

díaco em conseqüência. O problema é que apenas 20
a 30 % dos pacientes apresentam esse tipo de res-
posta. 25

A descoberta dessa “população de
respondedores” dentre os pacientes com hipertensão
pulmonar primária tem particular importância, pois a
abordagem terapêutica quanto à vasodilatação é par-
ticularizada quanto a “respondedores” e “não
respondedores” .

Para a caracterização de pacientes em
“respondedores” e “não-repondedores”, faz-se o tes-
te hemodinâmico com vasodilatadores de curta dura-
ção. Esse teste é realizado através da cateterização da
artéria pulmonar, o que permite avaliar as pressões da
artéria pulmonar, e da medida do débito cardíaco (no
caso do cateter de Swan-Ganz – através da técnica
de termodiluição); esses dados, em última análise, per-
mitem o cálculo da resistência vascular pulmonar.

Até o momento, medidas não invasivas do débi-
to cardíaco não mostraram confiabilidade e
reprodutibilidade suficiente que suportem o seu em vez
da cateterização da artéria pulmonar

Após a obtenção desses parâmetros na condi-
ção basal do paciente, faz-se a administração do
vasodilatador de curta duração. Os vasodilatadores
utilizados atualmente nesse teste hemodinâmico são:
prostaciclina endovenosa; adenosina endovenosa e o
óxido nítrico inalatório.

Segue-se, então, a obtenção dos mesmos
parâmetros em vigência dos vasodilatadores. São con-
siderados “respondedores” os pacientes que apresen-
tarem queda de 20% na resistência vascular pulmonar
e manutenção ou preferencialmente aumento no débi-
to cardíaco. Os pacientes “respondedores” são os que
demonstraram benefício com o uso prolongado de
bloqueadores de canal de cálcio, em altas doses, sen-
do que os mais utilizados são a Nifedipina e o Diltiazem,
embora já existam alguns trabalhos com amlodipina.
O uso dos bloqueadores de canal de cálcio em paci-
entes “não-respondedores” pode estar relacionado
com maior número de complicações hemodinâmicas,
não sendo , portanto, recomendado.  25

Os pacientes “não-respondedores” ou aqueles
que apresentam deterioração clínica em vigência de
bloqueador de canal de cálcio têm indicação de utili-
zar prostaciclina ou seus análogos. A prostaciclina é
um vasodilatador produzido pelo endotélio vascular.
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Vários estudos demonstraram que os níveis séricos de
prostaciclina estão diminuídos na hipertensão pulmo-
nar primária. Foram esses achados preliminares que
incentivaram o uso da prostaciclina em ensaios clíni-
cos. O uso endovenoso contínuo de prostaciclina de-
monstrou benefícios hemodinâmicos, clínicos e na di-
minuição da mortalidade de pacientes com HPP. 27

As grandes limitações ao uso da prostaciclina
em nosso meio são o custo excessivo da medicação,
principalmente para a importação, uma vez que não
existe fabricação no Brasil; e a manutenção de um ca-
teter central por longo período.

Novas drogas para o tratamento da HPP
Várias outras medicações que interferem na cas-

cata de eventos da HPP vêm sendo desenvolvidas nos
últimos anos. Algumas já estão aprovadas para uso
clínico enquanto que as demais estão em estudos fase
III ou IV.

Iloprost
O Iloprost é um análogo da prostaciclina, que tem

como característica a sua maior estabilidade e meia-
vida. Vários estudos já demonstraram a eficácia do
uso inalatório do iloprost em HPP e em hipertensão
pulmonar secundária a colagenoses. 28 29

A medicação, porém, também apresenta custo
elevado e exige um grande número de inalações diári-
as, o que limita, em parte, a aderência ao tratamento.
Vem sendo desenvolvida uma apresentação em aerosol
na tentativa de diminuir essa limitação.

Beraprost
O beraprost é um análogo oral da prostaciclina.

Estudos prospectivos estão sendo levados a termo,
embora já existam estudos retrospectivos não contro-
lados evidenciando melhora da sobrevida dos pacien-
tes com HPP quando comparado a controles históri-
cos.

Bostenan e Sitaxsentan
São inibidores da endotelina, com formulações

orais. A endotelina é um potente vasoconstritor cujo
nível sérico se encontra elevado em pacientes com hi-
pertensão pulmonar, podendo, portanto, fazer parte
da fisiopatologia da HPP. A eficácia clínica dos
inibidores de endotelina na HPP ainda não foi com-

provada.

Remodulin
É um outro análogo da prostaciclina, mais está-

vel, de uso subcutâneo através de uma bomba de
microinfusão. Sua estabilidade em temperatura ambi-
ente se apresenta como uma vantagem em relação à
prostaciclina (que necessita refrigeração contínua). No
momento foram encerrados os estudos fase IV, sendo
aguardada a sua liberação para uso clínico nas EUA.

Sildenafil
Existem relatos isolados de pacientes com HPP

que mantiveram a resposta terapêutica após a inter-
rupção do uso de prostaciclina e início do uso de
sildenafil. Seu papel no controle da pressão arterial
pulmonar, através da indução de liberação de óxido
nítrico, começa a ser melhor estudado agora.

Tratamento cirúrgico da HPP
São duas as alternativas cirúrgicas para o trata-

mento da HPP: o transplante pulmonar e a septostomia
atrial.

A septostomia atrial é uma alternativa de trata-
mento em locais onde o transplante pulmonar ainda é
incipiente e para pacientes que apresentem insuficiên-
cia ventricular direita recorrente apesar da otimização
do tratamento. É ainda, um procedimento reservado a
centros de referência no tratamento de hipertensão
pulmonar e com experiência na realização de
septostomias. Os pacientes deverão ter saturação ar-
terial de oxigênio de pelo menos 90% antes do proce-
dimento, uma vez que a criação do shunt direita-es-
querda certamente leva a uma queda acentuada des-
ses valores. 30 5

O transplante pulmonar, por sua vez, é a alterna-
tiva terapêutica reservada aos casos com falha no con-
trole clínico. Cerca de 3,9% dos transplantes unilate-
rais de pulmão e 9,2% dos bilaterais têm HPP como
doença de base, segundo o registro da Sociedade In-
ternacional de Transplante de Coração e Pulmão no
ano 2000.

A principal indicação de transplante pulmonar
para pacientes com hipertensão pulmonar é a deterio-
ração funcional (classe funcional III ou IV NYHA) em
vigência de tratamento otimizado; embora, indicações
baseadas em critérios hemodinâmicos também sejam
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bastante utilizadas, em função de refletirem um critério
objetivo de prognóstico a médio prazo. 5

Conclusões
A HPP é uma doença rara, com baixa taxa de

sobrevida (64% em 1 ano e 48% em 3 anos) 1, cujas
perspectivas de tratamento vem aumentando ao longo
dos últimos anos. As alternativas terapêuticas existen-
tes chegam a prolongar a sobrevida de modo até mais
efetivo que o transplante pulmonar 24; porém a com-
plexidade que envolve a  fisiopatologia da doença, sua
apresentação clínica e investigação diagnóstica, ainda
tornam mandatória a  criação de centros de referência
em hipertensão pulmonar e o encaminhamento desses
pacientes para acompanhamento conjunto nesses cen-
tros.

As perspectivas criadas com os estudos genéti-
cos e de função endotelial prometem alterar por com-
pleto o que se entende hoje como tratamento da HPP;
porém, somente o trabalho combinado entre os médi-
cos e os centros de referência, e o acesso às medica-
ções disponíveis, é que farão com que a hipertensão
pulmonar primária deixe de ser esse problema de saú-
de ainda “não diagnosticado” em nosso país.
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