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Introducéo envolvido com o achado de hipertenséo pulmanar
Essa nova classificacdo pode ser visualizada na Tabe-
A hipertensdo pulmonar € uma manifestacéo dia 1.
varias doencas que acometem tanto o sistema
cardiovascular, quanto o sistema respiratério. DefineFabela 1
se como hipertensdo pulmonar a presenca de press@assificacéo diagnostica
média de artéria pulmonar25 mmHg em repouso, 1 - Hipertensao pulmonar arterial

ou> 30 mmHg no exercicib 1.1- Hipertensdo pulmonar primaria
O reconhecimento de uma doenca vascular como a) Esporadica
causa de hipertenséo pulmonar foi descrito pela pri- b) Familiar
meira vez em 1891, por Rombeér@ termo hiper- 1.2 -Relacionada a:
tensdo pulmonar primaria foi, porém, utilizado pela a) Doencas do Colageno
primeiravez em 1951, por DresdalEsse termo, em b) Shunts sistémicos / pulmonares con-
uso até os dias atuais, passou a descrever 0s quadros génitos
de hipertensao pulmonar em que um fator causal rela- ¢) Hipertensao portal
cionado a hipertenséo nao fosse identifi¢ado d)Infeccéo pelo HIV
Dessa maneira, classificava-se a hipertensao pul- e)Drogas/toxinas
monar em primaria (ou idiopatica) e secundaria (ou 1- Anorexigenos
com causa conhecida). Com o passar do tempo, vari- 2—Qutras
as situacdes clinicas que predispunham ou cursavam f) Hipertenséo pulmonar persistente do
com hipertensado pulmonar foram identificadas, o que neonato
fez com que o diagndstico de hipertensdo pulmonar g) Outras
primaria fosse se tornando, cada vez mais, um diag— Hipertenséo pulmonar venosa
néstico de exclusao. 2.1 Cardiopatia de camaras esquerdas
A baixa capacidade de estratificacdo dessa clas- 2.2 Valvopatias esquerdas
sificacéo clinica/etiol6gica da hipertensao pulmonar, 2.3 Compressao extrinseca das veias
além do fato dela privilegiar o desconhecimentoares-  pulmonares
peito da HPP, fizeram com que, em 1998, a Organiza- a)Mediastinite fibrosante
¢cdo Mundial de Saude adotasse uma nova classifica- b)Tumores / adenopatias

cao para os quadros de hipertensao pulmonar, pauta4 Doenca Pulmonar veno-oclusiva
da principalmente no sitio ou mecanismo fisiopatologic@.5 Outras
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3 — Hipertensao pulmonar associada a pneumopatig¢a, chamado PPH1

/ ou hipoxia O diagnéstico da doenca se faz, em geral, na quar-
3.1 DPOC ta década de vida, existindo uma predominancia clara
3.2 Doengca intersticial pulmonar no sexo feminino, tanto Nos casos em criangas quanto
3.3 Doencas respiratérias relacionadas ao soram adultos, que chega a ser até 3 vezes maior que no
3.4 Hipoventilagcéo alveolar sexo masculing.
3.5 Exposicao cronica a altas altitudes Além dos casos familiares e da predominancia
3.6 Doenga pulmonar neonatal da HPP no sexo feminino, véarios outros fatores sao
3.7 Displasia alvéolo-capilar considerados como fatores de riscos para o desen-
3.8 Outras volvimento da doenca; esses fatores, assim como o

4 — Hipertensao pulmonar devido a doenca embdliograu de evidéncia como risco de doenca, podem ser

e/ ou trombodtica cronica vistos na Tabela®2

4.1 Obstrugéo tromboembolica das artérias

pulmonares proximais Tabela 2 - Classificacdo do risco de desenvol-

4.2 Obstrucgédo de artérias pulmonares distais vimentode hipertensédo pulmonar

a)Embolia pulmonar
b)Trombosen situ
c)Anemia falciforme
5 — Hipertensao pulmonar devido a afec¢bes dos va-
sos pulmonares
5.1 Inflamatdria
a)Esquistossomose, sarcoidose
b)Outras
5.2 Hemangiomatose capilar pulmonar
Esse tipo de abordagem permite, ja em um pri-
meiro momento, a estratificacdo de risco de de-
senvolvimento de hipertensao pulmonar associ-
ada a uma condicao pré-existente, o que, cer-
tamente, leva a uma abordagem diferenciada dos
pacientes com pré-disposic¢ao a hipertensao pul-
monar.

Epidemiologia

Estima-se que a incidéncia de HPP nas popula-
¢Oes européias e norte-americanas seja de aproxima-
damente 1 a 2 casos por milh&o por ano; sendo que,
condic¢des que predispdem ao desenvolvimento de hi-
pertensdo pulmonar, como por exemplo, o uso de
moderadores de apetite, possam elevar essa incidén-
cia em até 25 vezé&ss,

Cerca de 6% dos casos de HPP séo descritos
como casos familiares. Do estudo desses casos, con-
clui-se que a doenga tem transmissao autossémica
dominante, com penetrancia incompleta, tendo sido
identificado no brago longo do cromossomo 2, pelo
menos um gene responsavel por essa forma da doen-

A — Drogas e Toxinas

1 —Risco estabelecido
*Aminorex
sFenfluramina
+Oleo de colza

2 — Risco muito provavel
*Anfetaminas
Triptofano

3 —Risco possivel
*Meta-anfetaminas
*Cocaina
*Quimioterapicos

4 — Risco pouco provavel
*Anti-depressivos
*Anticoncepcionais orais
*Terapia estrogénica
*Tabagismo

B — Condi¢des médicas e demograficas

1 —Risco estabelecido
*Sexo feminino

2 —Risco possivel
*Gestacao
*Hipertensao arterial sistémica

3 —Risco pouco provavel
*Obesidade

C — Doencas

1 —Risco estabelecido
sInfecgéo pelo HIV

2 — Risco muito provavel
*Hepatopatia com hipertensao
portal
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*Doencas do Colageno mamente inespecifico, acaba, na maior parte dos ca-
*Shunts cardiacos pulmonares-  sos, sendo atribuida a falta de preparo fisico. A dispnéia

sistémicos tem carater progressivo, no evoluir da doenca, e refle-
3 —Risco possivel te a incapacidade de se aumentar o débito cardiaco
*Doencas da tiredide adequadamente durante o esfoféo.
*Terapia estrogénica Outros sintomas incluem ainda: sincope ou pré-
*Tabagismo sincope (relacionada a gravidade da doenca); dor
precordial (relacionada a isquemia do ventriculo direi-
Fisiopatologia to), cansaco e edema periférico.

A HPP é uma doenca classicamente descrita Cerca de 10% dos pacientes apresentam feno-
como de acometimento dos ramos arteriais da circureno de Raynaud, também associado & maior gravi-
lacao pulmonat, embora os acometimentos capilardade da doenca, mesmo sem o diagnéstico de qual-
e venoso também sejam descritos, mas com menquer colagenose. Outro sintoma relativamente frequien-
importancia?. Excecao se faz a apresentacdo vende € o de rouquiddo, causada pela compresséao
oclusiva da hipertenséo pulmonar primaria, na qual extrinseca do nervo laringeo recorrente (por ramos
acometimento venular € o mais significati/o dilatados da artéria pulmonar).

O conceito de perda de complacéncia vascular & Os sinais encontrados no exame fisico variam
o principal responsével pelo entendimento damuito com o desenvolver da doencga; desde um exame
fisiopatologia da hipertensdo pulmonar. A circulagadisico praticamente normal no inicio dos sintomas, o
pulmonar apresenta menor espessura muscular em suge acaba retardando o diagnéstico por até 2°anos
camada média, caracterizando-se, assim, como urat os achados caracteristicos de insuficiéncia cardia-
circulacéo do tipo alto fluxo com baixa pres-

S80, ou seja, de alta complacentid jus- Figura 1: Possivel Patogénese para Hipertensédo Pulmonar
tamente a altera¢éo na complacéncia do prmaria
sistema circulatorio pulmonar que vai ser Lesio / Disfungio
responsavel pela limitacéo caracteristica de / Endotelial '\
pacientes com hipertensao pulmonar. Coagulopatia / \ Vasoconstrigao em
De uma forma geral, trés mecanismos P susceptiveis

Desbalango Desbalango
citoquinas / fatores de vasodilatador /
crescimentol vasoconstritor

\

1 Musc. Lisa Vascular

\

Interacdo

Leucdcito / plaqueta / endotélio / /

estdo intimamente ligados a fisiopatologia
da perda de complacéncia vascular ora
mencionada:

a)Vasoconstricao

b)Remodelacéo Vascular

c)Trombosen situ

Pro-coagulagao

¢ Fluxo arteriolar
pulmonar

i

Lesdo do leito

Trombose in situ vascular

Um esquema bastante interessante foi ~—
sugerido para explicar os eventos respon-
saveis pela patogénese da hipertenséo pul-

monar primaria® (Figura 1). Acredita-se, N e
porém, que outros quadros de hipertenso s Vet e

pulmonar assumam caracteristicas muito se- ulmonss

melhantes, divergindo na seqiiéncia inicial l I

dos eventos. ¥ Area de secqo transversal

do leito vascular
Apresentacéo Clinica l I
O sintoma mais precoce da HPP é
dispnéia aos esforcos, que por ser extre- A ebttier
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cadireita, com estase jugular, hepatomegalia, edenfégura 2 — Algoritmo de investigacéo da hipertensao
de membros inferiores e ainda hiperfonese de B2ulmonar -
presenga de BS e B4 Suspeita clinica de

hipertensao pulmonar

v

Investigagéo diagndstica

Um algoritmo diagnéstico bastante interessante Etdlgdft”dn/;:ddlptcd
foi proposto por Gaine em 1998, e, embora varios i
Nnovos exames ou ainda novas abordagens possam ser Cardiopatia T —
feitas, serve como base para ainvestigacio diagnostica [ | e ! - |
padréo a ser feita frente a um quadro de hipertensao *
pulmonar diagnosticada ou suspeita (Figura 2). e Hd Radiografia de Torax |
toracica N
Ecocardiografia e Fi P |
com Doppler Distiirbios Ventilatorios do 4_‘ Estudo do sono ‘
Na suspeita de hipertensao pul- [ iperiensio Pumonar | | | Sono
monar, a ecocardiografia &, na mai- Secundira v
oria das vezes, o primeiro exame a -  Tromboembolismo eronico g e
indicar a presenca de hipertenséo arterial pulmonar. ¢
Os achados ecocadiograficos incluem: aumentode | |y Felendemie e e ]
camaras direitas, insuficiéncia tricispide, movimento Vaseulites ¢
paradoxal do septo interventricular e menos comumente -
derrame pericardico e insuficiéncia trictispief. g o |
A ecocardiografia tem ainda como fator de gran- , ¢
de importancia, a capacidade de estimar os valores s roro o o[ o pites |
pressoricos do sistema arterial pulmonar, o que possi- v
bilita 0 acompanhamento da doenca ao longo do tra- Hipertenso Pulmonar

tamentd’. Para essa estimativa, varios indices sao uti-
lizados, entre eles: a velocidade do refluxo tricUspide;
o tempo de aceleracao do fluxo pela valva pulmonapgodem levar ao desenvolvimento de hipertensao pul-
as dimens0es do ventriculo direito e a variagdo do caaonar secundaria, como por exemplo DPOC e doen-
libre da veia cava inferior ao longo ciclo respiratorio ¢as intersticiais pulmonares. (FIGURA 3)

por exemplo.

A ecocardiografia transesofagica traz ainda acrés-
cimos na investigacao da hipertenséo pulmonar, por
aumentar a sensibilidade diagnéstica de defeitos car-
diacos congénitos, porém sua indicacao deve ser indi-
vidualizada.

Radiografia de Térax

A radiografia de térax tem achados diversos no
decorrer da doenca, sendo normal em boa parte dos
casos no inicio dos sintomas. Seus achados mais ca-
racteristicos incluem o aumento no calibre dos troncos
arteriais pulmonares e a dilatagéo das camaras direi-
tas.*

A radiograﬁa de torax tem ainda fungao na invesFigura 3 Radiografia de térax evidenciando aumento
tigacdo das doencas do parénquima pulmonar qif@portante do calibre das artérias pulmonares (seta)
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Tomografia de Torax um padrao de restricao leve seja relativamente comum.
A tomografia de térax vem ganhando cada veda a capacidade de difusdo do monoxido de carbono
mais importancia no estudo de pacientes com hipeé-geralmente diminuida, sendo que esta diminuicdo nao
tens&o pulmonar, por permitir o estudo combinado dtem correlagéo direta com a gravidade da doenga
parénquima e da circulacdo pulmonar. vascular pulmonar.
A tomografia de alta resolucéo permite o reco-
nhecimento do acometimento do intersticio pulmonaMapeamento pulmonar de inalagdo/perfusao
assim como do padréo de doencga veno-oclusiva, va- Por sua baixa invasividade e alta sensibilidade
riante rara da hipertenséo pulmonar primaria, de magiagnéstica, 0 mapeamento de inalacdo/perfuséo é,
or gravidade, cujo diagndstico €, em grande partainda hoje, o exame de escolha na investigacao e ex-
dependente do reconhecimento do padrao radiologitusao dos quadros tromboembdlicos crénicos como
co.18 causa de hipertensao pulmonar; embora, como ja foi
A tomografia de alta resolucdo permite, ainda, anencionado, o valor da angiografia através da
identificacdo de sinais sugestivos de hipertensdo pubmografia de térax venha aumentando com o desen-
monar, como o alargamento do tronco da artéria pulcolver da técnica.
monar e a presenca de relacdo entre o diametro arté- Nos casos em que o mapeamento pulmonar ndo
ria e o didametro do brénquio adjacente maior do qué capaz de excluir a presenca de tromboembolismo
1. Mais recentemente, o desenvolvimento d@u quando sdo constatados multiplos defeitos de
angiografia pulmonar pela tomografia vem permitindgoerfusao, a realizagéo da arteriografia pulmonar se faz
o estudo do padrao tromboembdélico como causa deecessaria, inclusive para se avaliar a possibilidade de
hipertensdo pulmonar, anteriormente s6 estudado atr@solucdo cirtdrgica do quadro (p.e.
vés do mapeamento de inalacdo perfusao e demboendoarterectomia)®°
angiografia pulmonar convenciorfd(FIGURA 4)
Estudo do sono
Pacientes com hipertensao pulmonar que apre-
sentem sintomatologia compativel com distUrbios do
sono (principalmente sonoléncia diurna), devem ser
submetidos a uma polissonografia, uma vez que até
20% dos pacientes com apnéia do sono apresentam
hipertensdo pulmonat.

Estudo da Fungéo Hepética
Pacientes com hipertenséo portal tém maior
Figura 4: Tomografia de térax evidenciando aumentéhance de desenvolver hipertensédo pulmonar
da relagdo artéria/bronquio (seta — a esquerda)a@ncomitante, caracterizando assim a sindrome por-
aumento do didmetro do tronco arterial pulmonar (set@-pulmonar (ndo confundir com sindrome hepato-
adireita) pulmonar, onde a resisténcia vascular pulmonar é bai-
Xa, pois 0 que ocorre é justamente vasodilatacéo pul-
monar, com aparecimento de efeito shunt levando a
Provas de funcéo pulmonar hipoxemia e aumento do gradiente alvéolo-arterial de
A realizagéo de provas de fungéo pulmonar @xigénio). A sindrome porto-pulmonar acontece, em
passo obrigatorio na investigacdo de quadros de hjeral, em pacientes com hepatopatia associada (ape-
pertensao pulmonar, por permitir avaliar a presengaas 10% dos pacientes apresentam hipertensao portal
de doencas pulmonares outras, assim como quantificde causa ndo hepatica); porém a gravidade da sindrome
sua gravidade, particularmente nos padrdes obstrutivotio esta relacionada a gravidade da hepatopatia e em
Na HPP, os achados espirométricos e nos volwirtude disso, o real papel do transplante hepatico na
mes pulmonares séo habitualmente normais, embaséndrome porto-pulmonar ainda ndo esta estabeleci-
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do. O reconhecimento da sindrome porto-pulmonaginticoagulantes na prevencao desses fenbmenos au-
se faz necessario porque exercera influéncia direta tanttentou a sobrevida de pacientes com hipertensao pul-
no tratamento da hipertenséo pulmonar, quanto no treronar primaria de 31% para 62%kEsses fendme-

tamento da hepatopatia, quando existénte. nos tromboticos estariam relacionados ndo apenas a
presenca de baixo fluxo na circulagéo pulmonar, mas
Sorologias também a uma injuria endoteltalDe forma geral,

Entre os exames soroldgicos a se solicitar, dysrocura-se manter o paciente com hipertensao pul-
rante a investigacao da hipertenséo pulmonar, podetonar primaria sob anticoagulacéo tendo-se como
mos caracterizar 2 objetivos: deteccao do HIV ebjetivo manter o INR préximo a2 1!
deteccéo de colagenose oculta. 2 - Digoxina

HIV — Cerca de 0,5% dos pacientes soropo- O uso de digoxina na HPP ainda é controverso,
sitivos apresentam hipertensdo pulmonar. Embora pagenbora evidéncias mais recentes tém sustentado esse
desses pacientes apresentem infec¢des pulmonareside. A digoxina, como agente inotropico, € o principal
repeticédo, que poderiam justificar a presenca de hi-
pertensao pulmonar, parte deles nunca tiveram qugigura 5 — Algoritmo de tratamento da HPP
dros respiratérios; nesses casos, 0 mecanismo envol-

vido na génese da hipertenséo pulmonar e o motivo da ] Hipertenséo Pulmonar Priméria \
maior incidéncia neste grupo ainda nao foram esclare- v
cidos. 28 ’ Anticoagulagio ‘
Deteccao de colagenose oculta —embora nao seja v
o mais frequiiente, muitas das doencas do colageno ] Diuréticos / Oxigénio— s/n \
podem ter como manifestacao inicial, 0 acometimento v
vascular pulmonar ou, ainda, ter esse quadro como Teste hemod{némiclo com cateter em
;s o. . ~ . A - arteria mon:
Unica manifestac&o pulmonar, mesmo em vigéncia de e
um quadro sistémico exuberante. Isso tem particular v v
importancia na esclerodermia. Dessa forma, devem Respondedor ‘ ’ Néo-Respondedor ‘
solicitadas como investigacao inicial nos pacientes corm 7 7 7
hipertensédo pulmonar, as dosagens de FAN, FR=
111 Bloqueador de Classe Classe
AN CA Canal de Calcio Funcional Funcional
# # [-11 11 - 1V
Tratamento — = v
Estab?lgcido 0 (_Jliggnc’)stico de HPI_D, a abordg clinica Reposta
gem terapéutica se divide em 2 etapas distintas: trat
mento dos fendmenos associados e vasodilatagdo pul v v
monar. Um algc_)rltmo de tratamento da HPP pode ser Fg:is;elal Flil:ifﬁal ,
visualizado na figura 3 1 g l l
Tratamento dos fendmenos associados
~ Vérias medicagdes s&o utiizadas no controle cli Traanter Repoa || PO
nico de pacientes com hipertenséo pulmonar primari; ~ observar Clinica Clinica
independente da terapia vasodilatadora. A seguir dis- v v
cuteremqs_as mais utilizadas, com énfase na sua apli- Aumentar Observar
cacao clinica. Dose
1 - Anticoagulacao i i T

Dentre as complica¢fes relacionadas a hiperten- 5 —
~ - A = . | em eposia
s&o pulmonar que necessitam ser tratadas, os fendme-| Transplante | Reposta P

Pulmonar

nos trombaticos tém particular importancia. Ousode ——— Clinica Clinica
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foco de discussao; até que ponto ela consegue catiaco em consequiéncia. O problema é que apenas 20
trapor os efeitos inotropicos negativos dosa 30 % dos pacientes apresentam esse tipo de res-
bloqueadores de canal de calcio ainda n&o foi totaposta.?®

mente determinado, embora esse efeito Ihetenhasido A descoberta dessa “populacdo de
creditadd por outro lado, o uso de digoxina em paci+espondedores” dentre os pacientes com hipertenséo
entes com HPP mostrou reverter a ativacdo neur@ulmonar primaria tem particular importancia, pois a
hormonal existente, com a diminui¢éo do nivel séricabordagem terapéutica quanto a vasodilatacéo € par-
de aminas simpatomimétic&s. ticularizada quanto a “respondedores” e “nao

3 - Diuréticos respondedores”.

O uso de diuréticos visa o controle do edema Para a caracterizacdo de pacientes em
nos paciente HPP; edema esse secundario tanto‘aespondedores” e “nao-repondedores”, faz-se o tes-
aumento do volume intravascular de pacientes come hemodinamico com vasodilatadores de curta dura-
disfuncao ventricular direita grave, quanto secundarigdo. Esse teste é realizado através da cateterizacdo da
ao uso de altas doses de bloqueadores de canalaittria pulmonar, o que permite avaliar as pressdes da
calcio. artéria pulmonar, e da medida do débito cardiaco (no

4 - Oxigénio caso do cateter de Swan-Ganz — através da técnica

O uso de oxigénio em pacientes com HPP nade termodiluicao); esses dados, em Ultima andlise, per-
mostrou beneficio a longo prazo, exceto nos pacientesitem o calculo da resisténcia vascular pulmonar.
gue apresentavam hipoxemia em repouso ou apés ati- Até o momento, medidas nao invasivas do débi-
vidade fisica; portanto, a indicacéo de oxigénio domito cardiaco ndo mostraram confiabilidade e
ciliar segue praticamente as mesmas orientacdes daprodutibilidade suficiente que suportem o seu em vez

outras doencas respiratorias. da cateterizac&o da artéria pulmonar
Apds a obtencdo desses parametros na condi-
Vasodilatagao pulmonar céo basal do paciente, faz-se a administracdo do

A utilizacéo de drogas que tivessem acao exclusasodilatador de curta duracdo. Os vasodilatadores
siva sobre a circulagcéo pulmonar, de forma a provaditilizados atualmente nesse teste hemodinamico sao:
car vasodilatacdo com conseqiente queda da respgostaciclina endovenosa; adenosina endovenosa e 0
téncia vascular pulmonar e aumento do débito cardia@xido nitrico inalatério.

Cco, seria a terapia de escolha para pacientes com hi- Segue-se, entdo, a obtencdo dos mesmos
pertensdo pulmonar. Essa porém, ndo é uma reatiarametros em vigéncia dos vasodilatadores. Sao con-
dade em virtude unicamente do termo “exclusiva’. Nasiderados “respondedores” 0s pacientes que apresen-
existem, hoje, drogas que tenham acgéo exclusiva siarem queda de 20% na resisténcia vascular pulmonar
bre o sistema vascular pulmonar, de forma que e manutencao ou preferencialmente aumento no débi-
direcionamento maior dos estudos visando # cardiaco. Os pacientes “respondedores” sdo os que
vasodilatacdo pulmonar € descobrir drogas que tenhaslemonstraram beneficio com o uso prolongado de
acao “predominante” no sistema vascular pulmonahloqueadores de canal de céalcio, em altas doses, sen-
com baixa repercussao sistémica. do que os mais utilizados séao a Nifedipina e o Diltiazem,
Como ja descrito, o fenbmeno deemborajaexistam alguns trabalhos com amlodipina.
vasoconstricdo tem particular importancia na génese uso dos bloqueadores de canal de célcio em paci-
da hipertenséo pulmonar; porém, os pacientes coentes “ndo-respondedores” pode estar relacionado
hipertensdo pulmonar primaria apresentam grausom maior nimero de complicagdes hemodinamicas,
heterogénios de vasoconstricao, o que faz com qurdio sendo , portanto, recomendado.
nao haja uma resposta uniforme ou previsivel astera- Os pacientes “ndo-respondedores” ou aqueles
pias vasodilatadoras existentes atualmente. que apresentam deterioracao clinica em vigéncia de

A resposta de vasodilatacao ideal seria aquelaloqueador de canal de calcio tém indicacao de utili-
em que houvesse uma reducao significativa da resizar prostaciclina ou seus analogos. A prostaciclina é
téncia vascular pulmonar, com aumento do débito canm vasodilatador produzido pelo endotélio vascular.
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Varios estudos demonstraram que os niveis séricos gevada.

prostaciclina estdo diminuidos na hipertenséo pulmo-

nar primaria. Foram esses achados preliminares qéemodulin

incentivaram o uso da prostaciclina em ensaios clini- ~ E um outro analogo da prostaciclina, mais esta-

cos. O uso endovenoso continuo de prostaciclina deel, de uso subcutaneo através de uma bomba de

monstrou beneficios hemodinamicos, clinicos e na dmicroinfusdo. Sua estabilidade em temperatura ambi-

minui¢cdo da mortalidade de pacientes com HPP. ente se apresenta como uma vantagem em relacdo a
As grandes limitagBes ao uso da prostaciclingrostaciclina (que necessita refrigeracdo continua). No

em nosso meio séo o custo excessivo da medicagdoomento foram encerrados os estudos fase 1V, sendo

principalmente para a importacdo, uma vez que ndaguardada a sua liberacdo para uso clinico nas EUA.

existe fabricagéo no Brasil; e a manutencdo de um ca-

teter central por longo periodo. Sildenafil
Existem relatos isolados de pacientes com HPP
Novas drogas para o tratamento da HPP gue mantiveram a resposta terapéutica apoés a inter-

Varias outras medicacgfes que interferem na casdp¢ado do uso de prostaciclina e inicio do uso de
cata de eventos da HPP vém sendo desenvolvidas reislenafil. Seu papel no controle da presséao arterial
tltimos anos. Algumas ja estdo aprovadas para ugnulmonar, através da inducéo de liberacdo de 6xido
clinico enquanto que as demais estao em estudos fastico, comeca a ser melhor estudado agora.

Il ou IV.
Tratamento cirargico da HPP
lloprost Sao duas as alternativas cirurgicas para o trata-

O lloprost é um anélogo da prostaciclina, que termento da HPP: o transplante pulmonar e a septostomia
como caracteristica a sua maior estabilidade e meiatrial.
vida. Vérios estudos ja demonstraram a eficaciado A septostomia atrial € uma alternativa de trata-
uso inalatério do iloprost em HPP e em hipertensédmento em locais onde o transplante pulmonar ainda é
pulmonar secundaria a colageno$gs. incipiente e para pacientes que apresentem insuficién-

A medicacdo, porém, também apresenta custaa ventricular direita recorrente apesar da otimizacao
elevado e exige um grande nimero de inalagbes diade tratamento. E ainda, um procedimento reservado a
as, o que limita, em parte, a aderéncia ao tratamententros de referéncia no tratamento de hipertenséo
Vem sendo desenvolvida uma apresentacéo em aeropollmonar e com experiéncia na realizacao de

na tentativa de diminuir essa limitagéo. septostomias. Os pacientes deverao ter saturacao ar-
terial de oxigénio de pelo menos 90% antes do proce-
Beraprost dimento, uma vez que a criagcdo do shunt direita-es-

O beraprost € um anélogo oral da prostaciclinaguerda certamente leva a uma queda acentuada des-
Estudos prospectivos estdo sendo levados a ternges valores®s
embora ja existam estudos retrospectivos ndo contro- O transplante pulmonar, por sua vez, é a alterna-
lados evidenciando melhora da sobrevida dos pacietiva terapéutica reservada aos casos com falha no con-
tes com HPP quando comparado a controles histétole clinico. Cerca de 3,9% dos transplantes unilate-

Ccos. rais de pulméao e 9,2% dos bilaterais ttm HPP como
doenca de base, segundo o registro da Sociedade In-
Bostenan e Sitaxsentan ternacional de Transplante de Coragao e Pulm&o no

S&o inibidores da endotelina, com formula¢gdesno 2000.
orais. A endotelina é um potente vasoconstritor cujo A principal indicacdo de transplante pulmonar
nivel sérico se encontra elevado em pacientes com lpara pacientes com hipertensdo pulmonar € a deterio-
pertensao pulmonar, podendo, portanto, fazer partagao funcional (classe funcional lll ou IV NYHA) em
da fisiopatologia da HPP. A eficacia clinica dosvigéncia de tratamento otimizado; embora, indicacbes
inibidores de endotelina na HPP ainda nédo foi combaseadas em critérios hemodinamicos também sejam
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bastante utilizadas, em funcédo de refletirem um critérig-SIMONNEAU, G., FARTOUKH, M., SITBON, O., HUMBERT,

objetivo de progndstico a médio prazo.

Conclusodes

M., JAGOT, J.L., and HERVE, PRrimary pulmonary
hypertension associated with the use of fenfluramine
derivativesChest, 19981143 Suppl): p. 195S-199S.
9.NICHOLS, W.C., KOLLER, D.L., SLOVIS, B., FOROUD, T.,

A HPP é uma doenca rara, com baixa taxa deeRRY, VH., ARNOLD, N.D., SIEMIENIAK, D.R., WHEELER,

sobrevida (64% em 1 ano e 48% em 3 ahasjjas

perspectivas de tratamento vem aumentando ao lon
dos ultimos anos. As alternativas terapéuticas existe

L., PHILLIPS, J.A., 3RD, NEWMAN, J.H., CONNEALLY, P.M.,
SBURG, D., and LOYD, J.H ocalization of the gene for
milial primary pulmonary hypertension to chromosome
031-32Nat Genet, 19925(3): p. 277-80.

tes chegam a prolongar a sobrevida de modo até mai$ricH, s., DANTZKER, D.R., AYRES, S.M., BERGOFSKY,

efetivo que o transplante pulmoiaporém a com-

E.H., BRUNDAGE, B.H., DETRE, K.M., FISHMAN, A.P.,

plexidade que envolve a fisiopatologia da doenga, SBPLDRING, R.M., GROVES, B.M., KOERNER, S.K.,and ET

tornam mandatoria a criacao de centros de referén

studyAnn Intern Med, 1987.07(2): p. 216-23.

Ci .PEACOCK, A.JPrimary pulmonary hypertensiohhorax,

em hipertenséo pulmonar e o encaminhamento dess@gg 54(12): p. 1107-18.
pacientes para acompanhamento conjunto nesses CEAPIETRA, G.G., EDWARDS, W.D., KAY, J.M., RICH, S.,

tros.

KERNIS, J., SCHLOO, B., AYRES, S.M., BERGOFSKY, E.H.,

As perspectivas criadas com os estudos genéfRUNDAGE, B.H., DETRE, K.M., and ET ALHistopathology

cos e de fungéo endotelial prometem alterar por co

nﬁ’f primary pulmonary hypertension. A qualitative and

uantitative study of pulmonary blood vessels from 58

pleto o que se entende hoje como tratamento da HPEients in the National Heart, Lung, and Blood Institute,
porém, somente o trabalho combinado entre 0s médirimary Pulmonary Hypertension RegistBjrculation, 1989.
cos e 0s centros de referéncia, e 0 acesso as medig¥s): p. 1198-206.

cBes disponiveis, é que fardo com que a hipertensi®WAGENWOORT, C.APrimary pulmonary hypertension:

pulmonar primaria deixe de ser esse problemade s

de ainda “n&o diagnosticado” em nosso pais.
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