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RESUMO

A hipertensao pulmonar (HP) apresenta-se como enfermidade de rdpida evolucao e sujeita a constantes mudancas em sua
definicdo, em seu rastreamento, nas técnicas propedéuticas, na avaliacdo de seu estadiamento e em seu acompanhamen-
to. Um progresso substancial no aperfeicoamento das técnicas de imagem, nos biomarcadores usados para triagem dos
pacientes com a doenca e no acompanhamento das respostas clinicas vem sendo observado na ultima década. Devido as
constantes modificacdes conceituais e classificagdes desta doenga complexa, grave e com grande impacto socioeconémi-
co, apresentamos um protocolo com a finalidade de nortear diagndstico e tratamento clinicos, oferecendo ainda o devido
suporte técnico para embasamento de decisbes (pedidos de fornecimento de medicamentos especiais a nivel publico) na
esfera do Poder Judiciério.

Descritores: Hipertensao Pulmonar, Circulagdo Pulmonar.

ABSTRACT

Pulmonary Hypertension shows itself as a disease of swift evolution and as such subject to constant changes in its very de-
finition, in its tracking it down , in its propraedeudetic techniques, in its ranking and its follow-up. In the last decade there
has been observed a substantial progress in the embetterment of image techniques, in the biomarkers used for sorting
out patients with the disease and in the following-up of clinical responses. Due to constant conceptual modifications and
classifications of such a complex serious disease with great socioeconomic impact, it is hitherto present a protocol aiming
at guiding at diagnosis and clinical treatment offering altogether due technical support for the framework of decisions (
requests for supplying special medicines under public scale) at the Judiciary power level.

Keywords: Pulmonary Hypertension; Pulmonary Circulation.
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O maior entendimento dos mecanismos fisiopato-
I6gicos registrados na ultima década sobre circulacdo
pulmonar permitiu um aumento na conscientizacdo
da importancia da Hipertensao Pulmonar (HP), geran-
do maior clareza sobre a morbi- mortalidade de vérias
doencas sistémicas com acometimento pulmonar.

A classificacdo de HP vem sofrendo transformacdes
desde a década de 1970. A renovacdo dos conhecimen-
tos sobre sua fisiopatologia vem conduzindo a necessi-
dade de rever conceitos e também as classificagdes exis-
tentes. Como consequéncia houve reagrupamento das
doencas que cursam com HP, que compartilham seme-
Ihangas em seus mecanismos fisiopatoldgicos, nos qua-
dros clinicos e nas abordagens terapéuticas. A HP ocorre
em varias doencgas que de acordo com as expressoes fi-
siopatoldgicas semelhantes foram relacionadas em um
mesmo subgrupo. Assim, quando uma HP é detectada
ao ecocardiograma, o paciente necessariamente devera
ser encaminhado para extensa investigacao diagnésti-
ca objetivando melhor caracterizar a doenca, confirmar
o diagnéstico de HP e assim poder ser enquadrada em
um sub-grupo de sua classificacao conforme a etiologia
e avaliando ainda sua possibilidade terapéutica.

Pertencente a um desses sub-grupos encontra-se
a Hipertensao Arterial Pulmonar (HAP) que é conside-
rada uma doenca complexa e rara. Devido ao fato de a
HAP nao ser “lembrada’, seu sub diagnéstico contribui
para diminuir sua prevaléncia, porém registros como
da Franga estimam uma prevaléncia de 25 casos por
milhao de adultos. Ressalte-se que para a sua real pre-
valéncia é preciso considerar sua ocorréncia nos pai-
ses em desenvolvimento, onde ocorrem casos de HAP
associados com anemia falciforme e esquistossomose.

A HP requer cuidados multidisciplinares, porquanto
ser debilitante para o paciente em termos de atividade
funcional, qualidade de vida e por apresentar mortali-
dade significativa em trés anos. Vivenciando e comparti-
Ihando das agruras dessa doenca, elaboramos um proto-
colo que tem por objetivo basico primordial orientar para
o diagndstico (fazer ser lembrada) e seu tratamento.

Nesse documento, voltado essencialmente para
HAP, e considerando a necessidade de fazer tal enfer-
midade melhor ser lembrada, optou-se pelo maior de-
talhamento das evolugdes e atualizagdes ocorridas em
suas classificacdo, etiologia, prevaléncia e tratamento.
Importa ainda ressaltar que o mesmo foi escrito, se-
gundo normas técnicas previstas no Protocolo Clinico
e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Secretaria de Aten-
cdo a Saude (SAS) do Ministério da Saude (MS).

Protocolo de Hipertensdo Arterial Pulmonar

Introducgao:

A Hipertensao Arterial Pulmonar (HAP) é uma
condicdo patoldgica progressiva caracterizada por
pressdes elevadas na artéria pulmonar, levando a fa-
Iéncia do ventriculo direito. A leséo vascular na HAP
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ocorre de forma idiopatica ou em associacdo com ou-
tras doencas. Critérios hemodinamicos sdo adotados
na definicdo de HAP, tais como: pressao arterial pul-
monar média >25mmHg, pressao capilar pulmonar
<15mmHg e resisténcia pulmonar >3 unidades Wood.

Classificacao:

A HAP engloba um grupo de enfermidades que
apresentam situacoes fisiopatoldgicas semelhantes
e estd compreendida na classificacdo como uma
subcategoria (ou subgrupo).

O quadro 1 apresenta a classificacdo da Hiperten-
sdo Pulmonar (HP). Além de se constituir um impor-
tante guia para orientacgéo etioldgica e de diagnéstico,
pois as doencas estdao agrupadas por caracteristicas
comuns que orientam a escolha terapéutica. Essa clas-
sificacao foi elaborada pela OMS, em dezembro de
2003, sendo utilizada pelas Sociedades Brasileiras de
Pneumologia, Cardiologia e Reumatologia e adotada
universalmente para o acompanhamento dos pacien-
tes e decisdes terapéuticas.

Quadro 1 - Classificagao da hipertensao pulmonar

1. Hipertensao arterial pulmonar (HAP)
1.1 Idiopatica(HAPI)
1.2 Familial (HAPF)
1.3 Relacionada:
a doencas do tecido conectivo (DIC)
a cardiopatias congénitas (CCg)
a hipertensao portal
infecgao pelo virus da imunodeficiéncia humana(HIV)
drogas/ toxinas
outras (hemoglobinopatias, telangectasia familiar hereditaria)
1.4 HAP com significante envolvimento venoso e/ou capilar
1.5 Hipertensao Pulmonar persistente do recém nascido
2. Hipertenséao Pulmonar por doenca do coracéo esquerdo
3. Hipertensao Pulmonar por doenca pulmonar e/ou hipdxia
4. Hipertenséo Pulmonar por doenca trombética e/ou emboélica cronica
5. Miscelanea

Durante o 4° Simpdésio Mundial de HAP ocorrido
em 2008, em DANA POINT (Califérnia, USA), ficou deci-
dido manter a arquitetura e filosofia geral das classifica-
¢Oes anteriores.

As modificacdes aprovadas neste Simpdsio dizem
respeito principalmente ao grupo 1, onde estao relacio-
nadas as enfermidades que cursam com HAP. Neste sub-
-grupo estdo incluidos pacientes com histéria familiar
de HAP e pacientes com HAP idiopatica com mutag¢des
germinativas (como por exemplo: receptor 2 da proteina
morfogenética éssea; receptor tipo 1 de ativina seme-
Ihante a quinase, e endoglina).

Nesta nova classificacdo a esquistossomose e anemia
hemolitica crénica aparecem como entidades separadas
no sub-grupo de HAP associada a doencas identificadas.

Por fim, decidiu-se colocar a doenca veno-oclusiva e
hemangiomatosa capilar pulmonar em grupo separado
(grupo 1'), porém destacado e muito préximo do grupo 1.
Assim, o grupo 1 com HAP ficou mais homogéneo.



QUADRO 2 - Classificagao Clinica Atualizada de Hipertensao Pulmo-
nar (DANA POINT 2008)
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Quadro 3 - Classificagao funcional nyha para hipertenséo pulmonar
de acordo com OMS

1. Hipertenséao arterial pulmonar (HAP)

1.1. HAP Idiopatica

1.2. Hereditéria

1.2.1.BMPR2

1.2.2. ALK1 (sigla em inglés), endoglina (com ou sem
telangiectasia hemorragica hereditaria)

1.2.3. Desconhecida

1.3. Induzida por medicamento e toxina

1.4. Associada com

1.4.1. Doencas do tecido conjuntivo

1.4.2. Infeccdo por HIV (sigla em inglés)

1.4.3. Hipertensao portal

1.4.4. Cardiopatias congénitas

1.4.5. Esquitossomiase

1.4.6. Anemia hemolitica cronica

1.5 Hipertensao pulmonar persistente de recém-nascido
1" Doenca pulmonar veno-oclusiva (DPVO) e/ou hemangioma-
tose capilar pulmonar (HCP)

2. Hipertensao pulmonar devido a cardiopatia esquerda
2.1. Disfuncéo sistolica

2.2. Disfuncgéo diastdlica

2.3. Doenca valvar

3. Hipertensao pulmonar devido a doencas pulmonares e/ou
hipoxia

3.1. Doencga pulmonar obstrutiva cronica

3.2. Doenca pulmonar intersticial

3.3. Outras doencas pulmonares com modelo restritivo e obs-
trutivo misto

3.4. Respiracao com disturbios do sono

3.5. Disturbios de hipoventilagao alveolar

3.6. Exposicdo cronica a alta altitude

3.7. Anormalidades do desenvolvimento

4. Hipertensao pulmonar tromboembdlica cronica (HPTC)

5. Hipertenséo pulmonar com mecanismos multifatoriais ndo
evidentes

5.1. Disturbios hematoldgicos: disturbios mieloproliferativos,
esplenectomia

5.2. Disturbios sistémicos: sarcoidose, histiocitose pulmonar de
células de Langerhans: linfangioleiomiomatose, neurofibroma-
tose, vasculite

5.3. Disturbios metabdlicos: doenca de armazenamento de
glicogénio, doenca de Gaucher, disturbios da tiredide

5.4. Outros: obstrucao tumoral, mediastinite fibrosante, insufi-
ciéncia renal cronica em diélise

ALK1 - activin receptor-like kinase tipo 1; BMPR2 bone morphoge-
netic protein receptor tipo 2; HIV - human immunodeficiency virus.

O comprometimento funcional expressivo dos
pacientes com HP requereu a utilizacdo de uma gra-
duacdo para caracterizar o impacto inicial da doenca e
sua influencia nas atividades fisicas habituais e servin-
do também para orientacdo progndstica. Sendo assim,
adotou-se a classificacdo funcional da New York Heart
Association (NYHA) modificada para Hipertensdo Pul-
monar, de acordo com a Organizacdo Mundial da Sau-
de (Quadro 3).

Classe I: auséncia de sintomas (dispnéia ou fadiga, dor
toracica, pré-sincope) nas atividades fisicas habituais.

Classe IlI: atividades fisicas habituais causam sintomas
acarretando discreta limitacdo. Nao apresenta sintomas no
repouso,

Classe Ill: minima atividade fisica habitual causa importante
limitacdo. Nao apresentam sintomas no repouso,

Classe IV: Incapacidade para qualquer tipo de atividade fisica
habitual. Sintomas podem estar presentes mesmo em repouso.
Sinais de faléncia de ventriculo direito

Epidemiologia

Nao existem dados disponiveis no Brasil sobre a
prevaléncia de HAP. Estudos amplos na Franga e Escécia
apuraram prevaléncia entre 15 e 70 pacientes por mi-
Ihdo de habitantes para a HAP. Um registro brasileiro de
HP, coordenado pelo comité Nacional de Hipertensao
Pulmonar formado pelas Sociedades Brasileira de Car-
diologia, Brasileira de Pneumologia e Tisiologia e Brasi-
leira de Reumatologia, encontra-se em andamento com
objetivo de suprir a auséncia de dados epidemiolégicos
sobre a doenca (www.hap.med.br), ja estando registra-
dos cerca de 1.200 pacientes até dezembro de 2010.

A prevaléncia de HAP nas doencas associadas (Gru-
po 1.3 da Classificacdo de 2003, e Grupo1.4 de DANA
POINT 2008) é muito diferente para cada subgrupo.

Nas doencas do colageno, particularmente na es-
clerodermia, a HP ocorre em aproximadamente 15%
dos individuos. No Brasil a esquistossomose tem um
lugar de destaque entre as causas de HP. Estima-se que
existam 8 a 10 milhdes de individuos parasitados e que
a prevaléncia de cor pulmonale varie de 1% a 5% de to-
dos os casos infectados, sendo maior entre os pacientes
com a forma hepato-esplénica. E estimada em 0,5% a
incidéncia de HP em pacientes com HIV. Tais enfermida-
des mereceram referencia em razdo de serem conheci-
das suas prevaléncias, ja que das demais integrantes do
sub-grupo de doencas associadas ndo se tem um levan-
tamento fidedigno até o presente.

A HP é doenca debilitante e incapacitante que
pode levar o paciente ao ébito em curto espaco de tem-
po. Diversos estudos clinicos revelam uma sobrevida de
apenas dois anos e meio a trés anos. As internacdes nes-
ses casos acontecem de forma prolongada, e no minimo
a cada trés meses devido as complicacdes apresentadas.
Assim, considera-se a HAP uma doenca de forte impac-
to socio-econémico.

Hipertensdo Arterial Pulmonar segundo a Classifica-
¢do Internacional de Doencas -CID- 10

As modalidades diagnésticas da HAP mais pre-
sentes nas casuisticas dos estudos clinicos baseados
em seus tratamentos sao;

Pulmao RJ 2010;19(1-2):33-39 35



Romano SE . Revisao conceitual de Hipertensao Pulmonar

«127.0- HAP idiopatica

+ 127-8- HAP associada a cardiopatias congénitas /sin-
drome de Eisenmenger

« M32.1- HAP associada a doenca do tecido conectivo-
lupus eritematoso sistémico

« M34.8- HAP associada a doenca do tecido conectivo
-esclerose sistémica

Diagnéstico

Propedéutica clinica cuidadosa e exames comple-
mentares sdo as pedras fundamentais no diagndstico
da HP, sobretudo para gerar uma correta classificacao
no subgrupo.

Fundamental nesta fase diagnéstica é reconhecer
a situacao clinica exata da HP, diferenciando as causas
secundarias e os subtipos de HAP (entre idiopatica, in-
duzida por medicamentos e associada a outras doen-
cas). O tratamento para cada condicdo diagnostica e,
sobretudo a utilizacdo apropriada dos medicamentos,
depende de um diagndstico preciso. As doencas res-
piratorias (incluidas no grupo 3 tanto da Classificacdo
de 2003, quanto daquela de DANA POINT 2008) devem
ter investigacao adequada objetivando o reconheci-
mento de enfermidades que necessitam abordagem
terapéutica mais especifica (por exemplo: DPOC, do-
enca pulmonar intersticial).

O 4° Simpdsio Mundial, DANA POINT 2008, sobre
HP foi o primeiro encontro internacional a focalizar
nao apenas a HAP mas também as formas denomina-
das nao-HAP de Hipertensao Pulmonar (HP). O termo
“nao-HAP HP” compreende aquelas formas de HP, en-
quadradas nos grupos 2 a 5 da atual classificacdo de
HP (Quadro 2); isto é, aquelas formas associadas a do-
enca ventricular, doenga pulmonar obstrutiva crénica
(DPOC), tromboembolismo venoso recorrente e outras
doencas. Muitas dessas formas de HP sao bem mais
comuns que a HAP, porém menos estudadas, princi-
palmente em relacdo ao tratamento. Assim, a falta de
estudos clinicos de peso que abordem o assunto para
esses grupos contribui para a inexisténcia de terapia
adequada para a“nao-HAP HP“

Historia Clinica:

Dispnéia, cansaco, fadiga, limitacdo para ativida-
des diarias, dor precordial e toracica, tonturas, sincope,
cianose, hemoptise sdo os sinais e sintomas pesquisa-
dos e encontrados na histéria clinica que traduzem o
grau da doenca. Manifestacdes articulares das doencas
do tecido conjuntivo, sangramento digestivo na hiper-
tensao porta, doencas oportunistas no paciente HIV
positivo, representam os sintomas relacionados com o
comprometimento de outros érgdos no caso de doen-
¢a associada.

Exame fisico

E mister o exame cuidadoso dos aparelhos respi-
ratério e cardiovascular.
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A presenca do aumento da intensidade da segun-
da bulha que representa a hipertensao na circulacao
pulmonar (P2>A2), os sinais de sobrecarga de camaras
cardiacas direitas (estase jugular, visceromegalia, asci-
te, edema) sdo achados importantes e relevantes no
diagnéstico de HAP. As cardiopatias congénitas apre-
sentam sinais especificos que devem ser reconhecidos
pelo examinador. A disfuncdo ventricular esquerda e
doencas valvares quando cursam com HP devem ser
identificadas de forma mais precisa para um enfoque
terapéutico adequado.

Exames complementares

Os exames complementares sdo necessarios para
identificar a causa da HP, estabelecer sua gravidade e
definir seu melhor tratamento.

Relacdo de exames importantes no planejamento
do tratamento apropriado diante de um paciente em
investigagao para HP:

« Ecocardiograma

« Eletrocardiograma e radiograma de Térax

Prova de Funcdo Pulmonar com Teste de Difusao
«*Polissonografia / oximetria noturna

« Tomografia Computadorizada de Torax / ***Angioto-
mografia de Térax

- Cintilografia de ventilagao / perfusao

« Ultrassonografia abdominal

« Pesquisa de virus HIV, Hepatite Be C

- Transaminases

« Hemograma completo e VHS

« Pesquisa de fator anti-nucleo,

« Provas de funcao tireoidiana

«** Exame oftalmoldgico

« Cateterismo cardiaco com teste de reatividade vascu-
lar com oxido nitrico

Legenda:

*Apenas para pacientes com sintomatologia da Sindrome da Apnéia
e Hipopnéia Obstrutiva do Sono

**Apenas para pacientes que irdo fazer uso de Sildenafil

***Sujeito a critério médico

Critérios de Inclusdo e Exclusao para Tratamento de
Hipertensao Arterial Pulmonar

« Critério de Incluséo

Serdo considerados portadores de HAP e, por-
tanto, candidatos ao Protocolo de Tratamento, todos
os pacientes cuja avaliacdo clinica e laboratorial con-
duza ao diagnoéstico de uma das doencas relaciona-
das no grupo 1 da Classificacdo de DANA POINT 2008
(Quadro 3).

Poderao ainda ser considerados para tratamen-
to, com base em analise caso a caso, os pacientes
portadores de HP por tromboembolismo crénico,
sem indicacdo ou refratarios ao tratamento cirurgico
(tromboendarterectomia).



« Critério de Exclusdo

Pacientes com avaliacdo diagndstica incompleta
que ndo permita categoriza-los como portadores de
HAP ou com avaliacdo completa que nao indique este
diagnéstico. Também serdo excluidos do protocolo
pacientes que de acordo com a impressao da equipe
clinica que os avalia, demonstrem incapacidade de
aderéncia adequada ao tratamento proposto ou as
etapas de reavaliacdo (acompanhamento) considera-
das necessdrias para seu seguimento.

Tratamento Farmacolégico Especifico

O tratamento farmacolégico especifico inclui um
elenco de drogas que tem sido desenvolvidas e testa-
das através de estudos clinicos. Essas drogas incluem
quatro categorias: bloqueadores de canais de calcio
(BBC), antagonistas dos receptores da endotelina, ini-

Quadro 4 - Algoritmo de orientacédo terapéutica em HAP
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bidores das fosfodiesterases e analogos da prostacicli-
na. A escolha depende primeiramente da resposta ao
teste de vasodilatador apurado na avaliacdo hemodi-
namica, assim como das caracteristicas de gravidade
de cada paciente (Quadro3). O Quadro 4, abaixo traz o
Algoritmo de orientacdo terapéutica de 2003.

Durante o Simpésio de DANA POINT 2008 ocorreu
uma atualizacdo do algoritmo do tratamento baseado
em evidéncias clinicas (Quadro 5). O novo algoritmo
inclui drogas aprovadas por agencias regulatorias
mundiais para o tratamento de HAP e/ou drogas dis-
poniveis para outras indicacdes. Os diferentes trata-
mentos foram avaliados principalmente na HAP idio-
patica, HAP hereditdria, e HAP associada a escleroder-
mia ou ao uso de anorexigenos. A extrapolacdo dessas
recomendacgdes para outros subgrupos de HAP deve
ser feita com cautela,

Hipertensao arterial bulmonar sintomatica |

v

Tratamento convencional: anticoagulante oral (B para
HAPI, E/C para outras HAP), diurético, oxigénio (E/A)

v

Teste de vasoreatividade Agudo
(A para HAPI, E/A para outras HAP)

BCC oral (B para
HAPI, E/B para
outros HAP)

v

Resposta
sustentada

v

Continuar BCC

preferéncia

Terapia combinadkA
av AN

Bosentana —— Sildenafila
+—

>

CFII CF Il

b v

CFIv

v

Sildenafila (A) Bosentana* (A)
Bosentana(A) Sildenafila* (A)

Bosentana (B)
Sildenafila (C)

N&o melhora ou deterioracédo

v

v

Atrioseptostomia e/ou
transplante de pulméao

* Ndo ha ordem de

As letras que seguem as recomendacgdes sdo baseadas em uma combinacdo de nivel de evidéncia e beneficio. A= recomendacéo forte; B=
recomendacao moderada; C= recomendacao fraca, Recomendagdo com um “E” sdo baseadas em opiniao de especialistas em vez de evidéncia
baseada em estudos clinicos BCC= blogueador de canal de calcio. HAPI= hipertenséo arterial pulmonar idiopética
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QUADRO 5: Algoritmo de Tratamento de HAP baseado em evidencias - 4° Simpdsio de HAP - 2008

Anticoagulantes orais (E/B+- HAPIHAPH _|

Terapia de suporte e medidas gerais

Evitar esforco fisico excessivo (E/A)

Diuréticos (E/A) Controle de natalidade (E/A)
Oxigénio® (E/A) =— =— Suporte social e psicologico (E/C)
Digoxina (E/C) I Referéncia profissional (E/A) | Prevencao de infecgao (E/A)

Reabilitagéo supervisionada (E/B)

]

Teste de vasorreatividade aguda (A para HAPI)

(EIC para HAPA)

:1 NAO RESPONSIVO

Classe |-IV da OMS Forca
Anlodipino, diltiazem da Recomendagéo Classe Il da OMS Classe lll da OMS Classe IV da OMS
nifel:lipilno (B) Ambrisentana, Bosentana, Ambrisentana, Bosentana, Epoprostenol IV
. A Sildenafila Epoprostenol IV, lloprosta
por inalagao, Sildenafila
Sitaxentana, Tadalafila Sitaxentana, Tadalafila, lloprosta por inalagao
Resposta mantida Treprostinila SC
(OMS I-1) C Beraprosta Treprostinila SC
lloprosta IV, Treprostinila IV lloprosta IV, Treprostinila IV
E/B Terapia de combinagao inicial
I (veja abaixo)
v EIC Ambrisentana, Bosentana,
NAQ Sildenafila, Sitaxentana, Tadalafila)
Néo aprovado Treprostinila por inalagao + Treprostinila por inalagao + |

1 RESPOSTA CLINICA INADEQUADA

Anlodipino, ditiazem,
nifedipino (B)

Terapia de combinagdo sequencial

+(B)
PDE-51 S

Prostanoides

RESPOSTA CLINICA INADEQUADA

Septostomia atrial (E/B) elou
Transplante de pulmao (E/A)

+(B)
¢ ARE

Os medicamentos dentro do mesmo grau de evidéncia estao listados em ordem alfabética e ndo por ordem de preferéncia. Nem todos os agen-
tes listados estao aprovados ou disponiveis para uso em todos os paises. HAPA = hipertensao arterial pulmonar associada; ARE = antagonista do
receptor da endotelina; HAPH = hipertensao arterial pulmonar hereditaria; HAPI = hipertensao arterial pulmonar idiopatica; IV = intravenosa;
HAP = hipertensao arterial pulmonar; PDE 5 = fosfodiesterase tipo 5; SC = subcutanea; OMS = Organiza¢do Mundial da Saude

Ordem de escolha dos medicamentos

Trés categorias estao disponiveis comercialmente
no Brasil, a saber: os bloqueadores de canais de célcio,
0 antagonista de endotelina- bosentana, e o inibidor de
fosfodiesterase-5- sildenafila. Os dois Ultimos estao regis-
trados na Anvisa com indicagao para tratamento de HAP.

Os bloqueadores de canais de célcio, adminis-
trados por via oral, constituem o grupo de drogas de
escolha para tratamento em pacientes com resposta
positiva ao teste de vasoreatividade pulmonar, sendo
portadores de HAP idiopatica, ou HAP associada a do-
encas do tecido conectivo ou ao uso crénico de ano-
rexigenos.

Para todas as outras condicdes da HAP sera consi-
derado o tratamento por via oral iniciado com uso de
bosentana ou sildenafila para pacientes em classe fun-
cional Il (Quadro 3). No momento existem evidéncias
seguras que recomendam a bosentana em pacientes
em classe funcional Il como uma das op¢des terapéu-
ticas, objetivando impedir a progressdo da doenca.
Existe também nivel de evidéncia para a utilizacdo da
bosentana em pacientes mais graves, isto &, classe fun-
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cional IV. Assim, a terapia com esta droga esta indicada
naqueles pacientes pertencentes as classes funcionais
Il a1V, sendo que a escolha serd baseada em avaliacdes
individuais, tomando-se como referéncia principal-
mente a sub-classe da HAP.

Fluxo de dispensacao para Bosentana e Sildenafila
(Sugestao de acordo com protocolos de outros Es-
tados da Uniao)

a. Sugere-se que os pacientes sejam encaminha-
dos e acompanhados nos ambulatérios especificos de
HAP das instituicdes abaixo descritas, devendo ainda
ser direcionados para os mesmos através laudo de seu
médico assistente com descricao detalhada do quadro
clinico e exames complementares ja realizados. Até o
momento no Estado do Rio de Janeiro, dois hospitais da
rede publica estdo capacitados para realizar uma inves-
tigacdo diagndstica e acompanhamento do tratamento
para pacientes portadores de HAP. Tais hospitais sdo:

- Hospital Universitario Clementino Fraga Filho (HU-
CFF) da Universidade Federal do Rio de Janeiro (UFRJ)
- Hospital Federal dos Servidores do Estado - HFSE/RJ



b. Sugere-se que os médicos desses servicos fa-
¢am a solicitacdo dos medicamentos em formulario
especifico. Tal solicitacdo podera sera avaliada por Co-
mité de Especialistas em HAP, formado pelos responsa-
veis dos servicos acima mencionados, de modo que a
indicacdo seja referendada por pelo menos dois espe-
cialistas. Sugere-se que tais solicitacdes sejam refeitas
por médico destes servicos especializados, a cada 3
meses.

Sugere-se a seguinte orientacdo para a dispensa-
¢do da medicacdo:

1- cumprimento das etapas diagnésticas caracterizan-
do a HAP

2- avaliacdo por médicos experimentados em caso de
duvidas.

¢. Uma vez aprovada, a solicitacdo sera encami-
nhada para a Farmacia de Dispensacao de Medica-
mentos de Alto Custo (estadual ou municipal) corres-
pondente ao local de moradia do paciente que provi-
denciara o fornecimento da medicacao ao mesmo.

d. E sugerido confeccio de formularios especifi-
cos de acordo com a fase: inicial e/ou de seguimento,
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