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Pulmonary Arterial Hypertension associated to congenic heart disease

Cláudia Henrique da Costa1, Rogério Rufino1

Artigo

Resumo

As cardiopatias congênitas estão alocadas dentro do grupo 1 da classificação da hipertensão pulmonar (HP), 
junto com a hipertensão arterial pulmonar (HAP) idiopática, mas as doenças que causam hipertensão pulmonar 
devido à doença do corações esquerdo, incluindo algumas cardiopatias congênitas, estão nomeadas no grupo 2. A 
síndrome de Eisenmenger caracteriza-se pelo aumento da pressão pulmonar  a níveis sistêmicos e shunt da direita 
para a esquerda ou bidirecional devido a um grande defeito, tendo como marca a intensa cianose. Estes pacientes 
apresentam progressão lenta dos sintomas e alteração de coagulação podendo evoluir tanto com trombose como 
com sangramento. Devem ser orientados a se manterem bem hidratados e ativos, de forma a reduzir a hipercoa-
gulabilidade sanguínea. Os pacientes devem ser tratados com reposição de ferro quando necessário e flebotomias 
para redução do hematócrito devem ser evitadas. Vasodilatadores pulmonares como a bosentana, a sildenafila e 
o iloprost demonstraram ser capazes de reduzir a resistência vascular pulmonar e melhorar a classe funcional em 
pequenos grupos de pacientes com cardiopatias congênitas, podendo ser usados com segurança em pacientes com 
síndrome de Eisenmenger. Por outro lado, não há estudos controlados quanto ao uso de vasodilatadores pulmona-
res em pacientes com shunt esquerdo-direito.

Descritores: Hipertensão arterial pulmonar; cardiopatias congênitas; doença vascular pulmonar, tratamento. 

Abstract

Congenital heart defects are allocated within the Group 1 of pulmonary hypertension (PH) classification 
along with pulmonary arterial hypertension (PAH) Idiopathic, but the diseases that cause pulmonary hypertension 
due to left heart disease, including some congenital heart diseases, are named in group 2. The Eisenmenger syndro-
me is characterized by increased pulmonary and systemic pressure levels with right to left or bidirectional shunt due 
to a large defect, producing intense cyanosis. These patients have slow progression of symptoms and changes of 
coagulation may progress with both thrombosis and bleeding. Patients should be advised to stay well hydrated and 
active in order to reduce blood hypercoagulability. Patients should be treated with iron replacement when necessary. 
Phlebotomy to reduce the hematocrit should be avoided. Pulmonary vasodilators such as bosentan, sildenafil and 
iloprost proved capable of reducing pulmonary vascular resistance and improved functional class in small groups 
of patients with congenital heart disease and can be used safely in patients with Eisenmenger syndrome. On the 
other hand, there is no controlled studies to suport the use of pulmonary vasodilator in patients with left-right shunt.
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Introdução
Desde o segundo simpósio mundial, que ocorreu 

em Evian, em 1998, que a classificação da hipertensão 
pulmonar tem sido dividida em cinco grandes grupos1. 
No entanto, esta classificação já sofreu várias mudanças, 
sendo a mais recente, em 20131. Atualmente, as cardio-
patias congênitas estão alocadas dentro do grupo 1, jun-
to com a hipertensão arterial pulmonar (HAP) idiopática, 
mas as doenças que causam hipertensão pulmonar de-
vido à doença do corações esquerdo, incluindo algumas 
cardiopatias congênitas, estão nomeadas no grupo 21.

Todas as alterações cardíacas congênitas que 
apresentem ampla comunicação intra ou extra cardíaca 
cursam com aumento de pressão na circulação pulmonar 
e, consequentemente, podem causar HAP caso o defeito 
não seja cirurgicamente corrigido na infância1,2. Vários são 
os motivos para observarmos um aumento do número de 
pacientes com esta associação de doenças nos ambula-
tórios especializados3. Entre eles, o fato das crianças com 
cardiopatias congênitas estarem recebendo tratamento 
mais adequado, facilitando a chegada desses pacientes 
na vida adulta. Além disso, o uso de ecocardiograma de 
forma mais disseminada para rastreio de HAP aumentou 
o diagnóstico desta condição clínica4. Por último, a possi-
bilidade de poder oferecer um tratamento para estes pa-
cientes estimula os médicos a persistirem no diagnóstico 
diferencial da dispneia. No entanto, a partir do momento 
em que se faz o diagnóstico da associação de HAP com 
cardiopatia congênita, observa-se importante queda da 
qualidade de vida, com restrição aos exercícios e aumen-
to da morbidade e mortalidade1,5. Os pacientes com HAP 
e cardiopatia congênita devem ser acompanhados em 
instituições terciárias com a participação de uma equipe 
multidisciplinar e por profissionais capazes de acompa-
nhar tanto a HAP como a doença cardíaca2. 

Para se conseguir um nível ótimo de diagnóstico 
precoce das duas patologias algumas medidas devem ser 
implementadas. Em primeiro lugar, todos os pacientes 
com diagnóstico de doença cardíaca congênita devem re-
alizar ecocardiogramas regulares para detecção de HAP 
durante toda a sua vida, já que a doença vascular pode 
ocorrer tardiamente em alguns pacientes6,7.  Caso o eco-
cardiograma deixe dúvidas, a ressonância magnética con-
segue visualizar melhor o coração e pode ajudar a sanear 
dúvidas quando há defeitos cardíacos de difícil diagnósti-
co4.  Por outro lado, todos os pacientes com diagnóstico 
de HAP devem ser avaliados quanto à possibilidade de 
terem um defeito cardíaco ainda não diagnosticado. Um 
exame de mensuração da diferença de saturação entre os 
membros superiores e inferiores, sendo mais baixo nos 
últimos, levanta uma forte suspeita que deve ser con-
firmada através do ecocardiograma ou do cateterismo 
cardíaco2.

A síndrome de Eisenmenger, descrita em 1897 

por um médico austríaco caracteriza-se pelo aumento da 
pressão pulmonar  a níveis sistêmicos e shunt da direi-
ta para a esquerda ou bidirecional devido a um grande 
defeito intra (comunicações interventriculares) ou extra 
(interposição de grandes vasos) cardíaco congênito2,8.

A HAP apresentada pelos pacientes com Síndrome 
de Eisenmenger difere daquela vista nos demais doentes 
com hipertensão pulmonar2,9,10 (Quadro 1). Enquanto a di-
latação do ventrículo direito é comum nos pacientes com 
HAP idiopática, os que possuem lesões pós-tricuspídicas 
costumam apresentar hipertrofia de câmaras direitas com 
função cardíaca preservada. A hipertrofia é uma forma 
de adaptação às altas cargas de pressão em um longo 
espaço de tempo11. Como a lesão é congênita, o paciente 
tem muito tempo para se adaptar às alterações impostas, 
diferente do paciente com HAP idiopática. Embora a so-
brevida dos pacientes seja menor do que a população em 
geral, é superior à de pacientes com HAP idiopática.

A cianose e a eritrocitose secundária são marcan-
tes na síndrome de Eisenmenger e raramente ocorrem 
nos pacientes com outras causas de HAP. Além disso, 
como a doença tem progressão lenta e o paciente tem 
o defeito cardíaco desde a infância, a percepção das li-
mitações impostas pela doença é pobre e a maioria dos 
pacientes acaba se adaptando ao quadro10. Estes pacien-
tes frequentemente também apresentam alteração de co-
agulação e podem evoluir tanto com trombose como com 
sangramento. Por este motivo, o uso de antiacoagulantes 
ainda é controverso2,10. Outro fato a se levar em conta é 
que cerca de 25% dos pacientes com cardiopatia congê-
nita e síndrome de Eisenmenger são diagnosticados com 
síndrome de Down, o que impõe aos médicos o conhe-
cimento das comorbidades frequentemente associadas 
nestes pacientes e seus tratamentos12.

Tratamento da HAP em pacientes com 
cardiopatias associadas

Conforme comentado, os pacientes com cardio-
patia congênita que possuem shunt esquerdo – direito 
podem evoluir com HAP. Dessa forma, forma, é lógico 
propor a correção desses defeitos antes que haja a rever-
são do fluxo. A operabilidade deve ser avaliada através 
do cateterismo cardíaco direito13.   Mesmo assim, é difícil 
garantir que o paciente irá evoluir sem HAP no pós opera-
tório imediato e tardio. Atualmente, se considera que os 
pacientes com resistência vascular pulmonar até 6 unida-
des Wood/m2 são os que apresentam as melhores chan-

Quadro 1. Comparação entre os pacientes com HAP idiopática e a causa-
da pela síndrome de Eisenmenger
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ces de evoluírem bem, especialmente quando a resistên-
cia for abaixo de 4 unidades Wood/m2. Por outro lado, 
quando essa medida está acima de 8 unidades Wood/m2, 
os pacientes não devem ser operados pois pode piorar a 
função do ventrículo direito2,13.

Os pacientes com Eisenmenger apresentam ciano-
se e eritrocitose e devem ser orientados a se manterem 
bem hidratados e ativos, de forma a reduzir a hiperco-
agulabilidade sanguínea14. Diuréticos de alça podem ser 
usados no casos de congestão15. Os pacientes devem 
ser tratados com reposição de ferro quando necessário e 
flebotomias para redução do hematócrito devem ser evi-
tadas15. Embora a anticoagulação seja controversa, ela 
visa a redução do risco de tromboembolismo2,10,16. Deve-
mos lembrar que estes pacientes podem apresentar em-
bolia paradoxal e que sintomas neurológicos podem ser a 
primeira manifestação neste caso17.

Programas de reabilitação podem ajudar os pa-
cientes a se manterem adequadamente ativos, especial-
mente aqueles com síndrome de Down associada, o que 
melhora a qualidade de vida e reduz o risco de obesida-
de18.

Obviamente, o tabagismo é extremamente deleté-
rio para estes pacientes e deve ser prontamente aborda-
do através de programa específico.

Embora não existam muitos estudos com relação 
ao uso de medicamentos anti-hipertensivos pulmonares  
em pacientes com Eisenmenger, tanto a bosentana como 
a sildenafila demonstraram ser capazes de reduzir a re-
sistência vascular pulmonar e melhorar a classe funcio-
nal em pequenos grupos de pacientes com cardiopatias 
congênitas. No estudo BREATHE-5, 54 pacientes com Ei-
senmenger e defeitos de septos atrial ou ventricular em 
classe funcional III, receberam bosentana, um inibidor da 
endotelina, ou placebo em uma relação de 2:1 durante 
16 semanas19. Foi verificada uma redução da pressão ar-
terial pulmonar de 5,5 mmHg (p=0,038) e um aumento 
da capacidade ao exercício em 53,1 m (p=0,0079) entre 
os pacientes que estavam no grupo ativo19. A melhora 
funcional foi mantida por um ano durante o estudo de ex-
tensão aberto20. Este foi o primeiro estudo que descreveu 
os benefícios e segurança quanto ao tratamento da HAP 
em pacientes com síndrome de Eisenmenger. 

Da mesma forma, sildenafila, um inibidor da fos-
fodiesterase tipo 5 ou placebo foram fornecidos de forma 
randômica para 84 pacientes com síndrome de Eisenmen-
ger e classe funcional de II a IV21. A medicação foi usada 
na dose de 20 mg 3 vezes ao dia ou placebo, durante 
12 meses. Após esse período verificou-se que a distân-
cia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos havia 
aumentado 56m (de 42 para 69m, p<0,0001) e a satura-
ção de oxigênio em ar ambiente apresentava incremento 
de 2.4% em relação ao período basal (1,8% para 2,9%, 
p<0,0001). Os pacientes também apresentavam melho-

ra da pressão arterial pulmonar e da resistência vascular 
pulmonar21. 

Iloprost é um porstanoide inalatório aprovado 
para o uso em pacientes com HAP idiopática. Um estudo 
avaliou a eficácia e segurança desta medicação em 12 
pacientes com Eisenmenger. Os pacientes apresentaram 
aumento na capacidade ao exercício, tendo caminhado 
255,8 ± 120,4 na avaliação basal e 349,4 ± 134,7 m após 
o tratamento (p = 0.013). Também foi observada melhora 
da classe funcional em 10 pacientes. Embora a queixa 
de cefaleia e dispneia tenham sido frequentes, nenhum 
paciente abandonou o tratamento devido aos efeitos ad-
versos22. 

Apesar de não haver muito estudos sobre o trata-
mento da HAP que incluam os pacientes com síndrome 
de Eisenmenger, considera-se que,  em teoria, as medi-
cações que funcionam para os pacientes com HAP idiopá-
tica devam ser bem sucedidos nos pacientes com shunt 
da direita para a esquerda. No entanto, não dispomos 
de dados para recomendar o uso desses medicamentos 
específicos para a HAP em pacientes com outras cardio-
patias congênitas.

Pacientes com shunt esquerdo-direto em tese 
poderão se beneficiar do uso de vasodilatadores pulmo-
nares, pois haveria redução da resistência da circulação 
pulmonar com consequente aumento da resposta ao 
exercício23. No entanto, não há dados disponíveis para 
autorizar esta indicação.

Nos casos de diagnostico de pequenos defeitos as-
sociados à HAP ou quando a hipertensão é mantida após 
o tratamento cirúrgico deve-se considerar a possibilidade 
de HAP idiopática associada a defeito cardíaco, já que 
a alteração vascular pulmonar não poderia ser explicada 
apenas pela má-formação cardíaca. Nesses casos, pode-
-se recomendar o uso de medicamentos vasodilatadores 
pulmonares específicos e anticoagulação2. O fechamento 
de pequenos defeitos pode agravar a HAP e deve ser ava-
liado com cautela4.

Pacientes com coração uni ventricular foram exclu-
ídos dos estudos clínicos com os vasodilatadores pulmo-
nares como bosentana e sildenafila devido à dificuldade 
de se estimar a resistência vascular pulmonar2. Caso haja 
a manifestação de síndrome de Eisenmenger, em teoria,  
pacientes com esses defeitos poderiam se beneficiar do 
uso de medicamentos que atuam na resistência vascu-
lar pulmonar, no entanto não há dados que balizem esta 
prática.

Assim, atualmente, a HAP só acaba sendo adequa-
damente tratada nos pacientes com síndrome de Eisen-
menger com vasodilatadores pulmonares não tendo sido 
avaliado o uso em pacientes com outras cardiopatias. 

Concluindo, o tratamento dos pacientes com de-
feitos cardíacos deve ser feito em unidades terceirizadas 
que contam com médicos especialistas capazes de tratar 
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a HAP e as doenças cardíacas. Além disso, o diagnóstico 
da associação das duas patologias deve ser investigado 
em todos os pacientes com uma dessas condições. 
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