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Diz a antiga lenda grega que a deusa Hera enviou uma besta com cabeça de mulher, asas e corpo de 
animal para a cidade de Tebas. Essa esfinge cruzava o caminho de todos os que se aproximavam da cidade 
e formulava um enigma para o viajante. Quem errava o enigma era devorado. Nessas duas últimas déca-
das, um dos muitos desafios da medicina está sendo progressivamente desvelado: a hipertensão arterial 
pulmonar (HAP).

A hipertensão pulmonar (HP) é uma síndrome clínica caracterizada pela dispneia e perda progressiva 
da capacidade laborativa que apresenta características hemodinâmicas como aumento da pressão média da 
artéria pulmonar (> 25mmHg) e da resistência vascular pulmonar (> 3 unidades Wood) e associada às alte-
rações morfo-estruturais como a constrição, proliferação e remodelamento dos vasos (1). Não há na litera-
tura médica uma exata prevalência. A HAP idiopática é uma condição clínica rara, com acometimento de 10 
a 52 pessoas para um milhão de habitantes na Europa (3). O conhecimento da HAP tem permitido identificar 
pacientes com idades mais avançadas do que anteriormente descrito na década de 90 (3). Assim, o registro 
americano datado de 1987 observou que a idade média era de 36 anos (4), enquanto que o estudo do Reino 
Unido de 2013 comprova esse aumento para 60 a 69 anos (5). Outra característica de muita relevância é 
o tempo de duração de sintomas de quase um ano para os pacientes com menos de 50 anos, o que difere 
dos pacientes com idade mais avançada, que ultrapassa 2 anos (6). Em 1995, o primeiro medicamento foi 
aprovado pelo governo americano para HAP. Desde então, há uma crescente incorporação de drogas que 
permite aperfeiçoamento de estratégias do tratamento.  Novos medicamentos, métodos diagnósticos e mui-
tas pesquisas da área básica à clínica têm sido publicados.  Esse número do Pulmão RJ foi cuidadosamente 
construído para apresentar definições, conceitos, estratégias, peculiaridades e perspectivas no tratamento 
da HP. Muitos centros brasileiros com experiência no diagnóstico, tratamento e acompanhamento desses 
pacientes foram convidados a participar desse número, construindo uma generosa e singular contribuição 
de pneumologistas, reumatologistas, cardiologistas, hemodinamicistas e cirurgiões torácicos empenhados 
em modificar os limites da ciência. A esfinge da HAP ainda existe, mas está cada vez menos misteriosa.
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