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INTRODUÇÃO

PROTOCOLO DE DIAGNÓSTICO

Hipertensão Pulmonar (HP) é um estado hemodinâmico 
de� nido pelo aumento de pressão média de artéria pulmo-
nar durante cateterismo cardíaco direito. HP pode ser resul-
tado de mecanismos � siopatológicos pré-capilar (arterial) 
ou pós- capilar (venoso)1. 

O valor   normal   de aferição media da artéria pulmo-
nar é 14±3,3mmHg2, a HP é de� nida quando atinge valor 
≥20mmHg.    Atual classi� cação clínica de HP esforça-se em 
reunir conceitos patobiológicos e separar condições com 
predomínio de componente de doença arterial conhecida 
como Hipertensão Arterial Pulmonar (Grupo 1) de outras 
categorias compostas   de HP associada a doença do cora-
ção esquerdo (Grupo 2): HP associada às doenças pulmona-
res e hipóxia (Grupo3); a HP devido ao tromboembolismo 
pulmonar crônico hipertensivo (Grupo 4); e a HP devido a 
diversos mecanismos não conhecidos (Grupo 5) (Quadro 
1). Uma condição patológica progressiva de� nida de forma 
hemodinamica por pressões elevadas na artéria pulmonar: 
pressão arterial pulmonar média ≥ 20mmHg, pressão ca-
pilar de encunhamento (PCAP) ou pressão  diastólica � nal 
de ventrículo esquerdo (PDFVE) ≤ 15mmHg e a resistência 
vascular pulmonar ≥ 3 unidades Woods, durante cateteris-
mo cardiaco direito2. 

O prinicipal sintoma da HAP é a dispneia de esforço. A 
falta de especi� cidade dessa manifestação leva a um retar-
do no diagnóstico. O tempo decorrido entre o inicio dos sin-
tomas e o diagnóstico  é ainda aproximadamnete de 2 anos 
o que acarreta diagnóstico da doença em estagios mais 
avançados  conduzindo impossibilidade de intervir no leito 
vascular pulmonar nos  primeiros estágios3,4.

             Outros sintomas e sinais de HAP estão associados 
com a diminuição do débito cardíaco e progressiva falência 
de ventrículo direito (VD): síncope, tonteira, hepatomega-
lia, turgência jugular, edema de membros inferiores. Dor 
torácica não é um raro sintoma, podendo estar relacionada 
com isquemia crônica do VD ou em alguns casos com com-
pressão extrínseca de artéria coronária pela dilatação de 
artéria pulmonar3.  

Para o diagnóstico de HAP é necessário que dois parâ-
metros hemodinâmicos estejam presentes no cateterismo 
cardíaco direito: pressão da artéria pulmonar média (PAPM) 
≥ 20 mmHg e pressão capilar da artéria pulmonar (PCAP) 
< 15 mmHg. 

         O comprometimento funcional expressivo dos pa-
cientes com HP requereu a utilização de uma graduação 
para caracterizar o impacto inicial da doença e sua in� uên-
cia nas atividades físicas habituais dos  mesmos, servindo 
também para orientação prognóstica. Sendo assim, adotou-
-se a classi� cação funcional da New York Heart Association 
(NYHA) modi� cada para Hipertensão Pulmonar, de acordo 
com a Organização Mundial da Saúde (OMS) (Quadro 2)6. 

 O cateterismo cardíaco direito é condição sine qua 
non para a con� rmação diagnóstica. O teste de vasorrea-
tividade que poderá ser realizado utilizando óxido nítrico 
(10-20 ppm), adenosina ou iloproste nos pacientes com o 
diagnóstico hipertensão pulmonar de etiologia idiopática 
(HAPI), relacionado a medicamentos (HAPD), relacionado 
a HP com história hereditária (HAPH). Pacientes com outros 
diagnósticos como esclerose sistêmica, síndrome de imuno-
de� ciência adquirida, síndrome portocava, dentre outros 
não deverão realizar o teste de vasorreatividade3.

CID e Doenças (CID -10)

A hipertensão pulmonar (HP) é o termo utilizado quan-
do a pressão média da artéria pulmonar se encontra ≥20 
mmHg, independente da causa subjacente. A classi� cação 
da Organização Mundial de Saúde (OMS) organizou a Hi-
pertensão Pulmonar em 5 grupos, de acordo com o meca-
nismo subjacente.3 A Hipertensão Arterial Pulmonar (HAP) 
representa o grupo I da classi� cação da OMS3. A HAP inclui 
um grupo de desordens com mecanismos � siopatológicos 
vasculares e características clínicas similares. A HAP pode 
ser idiopática (HAPI), hereditária (HAPH) ou associada com 
outras condições, como doença do tecido conectivo, doença 
cardíaca congênita, hipertensão portal, infecção pelo vírus 
da imunode� ciência humana (HIV), exposição a anorexíge-
nos (HAPA) ou esquistossomose4,5 (Quadro 1). 

Para o diagnóstico de HAP é necessário que dois pa-
râmetros hemodinâmicos estejam presentes: pressão da 
artéria pulmonar média (PAPM) ≥ 20 mmHg e pressão de 
capilar de encunhamento (PCAP) < 15 mmHg3.
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Quadro 1. Classi� cação da Hipertensão Pulmonar



Os exames complementares são fundamentais para o 
diagnóstico de probabilidade: ecocardiogra� a bidimensio-
nal com Doppler (exame de sensibilidade); para o diagnós-
tico de con� rmação: cateterismo cardíaco direito (exame 
especí� co); para o diagnóstico de doenças que levam a HP 
serão necessários: hemograma completo, radiogra� a de 
tórax, eletrocardiograma ecocardiograma bidimensional 
com Doppler, tomogra� a computadorizada de tórax (ou an-
giotomogra� a de tórax), teste de função pulmonar (espiro-
metria e medida da capacidade de difusão ao monóxido de 
carbono), cintilogra� a pulmonar perfusional e inalatória, 
ultrassonogra� a abdominal, pesquisa de vírus HIV, hepatite 
B e C, hepatograma, função tireodiana e sorologia reumáti-
cas, exames de fezes e polissonogra� a (nos pacientes com 
sintomatologia de apneia e hipopneia obstrutiva do sono); 
e exames de acompanhamento do tratamento: hemograma 
completo, VHS, dosagem de acido úrico, dosagem de BNP 
ou do proNT-BNP (Figura 1)1,4,5.

Os avanços nas pesquisas dos alvos terapeuticos da HAP 
nas duas últimas décadas  proprocionou uma importante 
revolução na abordagem da doença e dos pacientes,  me-
lhorando o prognóstico e a qualidade de vida, conforme di-
versos estudos clínicos. A garantia de bons resultados para  
pacientes com HAP requer seleção de  regime de tratamento 
adequado incial após diagnóstico3,6.  

PROTOCOLO DE TRATAMENTO

Quadro 2. Classi� cação funcional da OMS

Fonte: Adaptado por Dolgin M, Association NYH, Fox AC, Gorlin R, 
Levin RI, New York Heart Association. Criteria Committee. Nomenclatu-
re and criteria for diagnosis of diseases of the heart and great vessels. 
9th ed. Boston, MA: Lippincott Williams and Wilkins; Março 1, 1994.

Diretrizes internacionais recomendam que as decisões 
de tratamento devem ser conduzidas  e avaliadas de forma 
ampla  e com utilização de vários parâmetros: progressão 
dos sintomas, classe funcional, avaliação de capacidade � -
sica , parâmetros hemodinamicos, indicadores da função de 
VD3,6.

      Os medicamentos para o tratamento para HAP têm 
sido usados há cerca de 20 anos. Até o momento existem 
três alvos terapêuticos identi� cados: 

1) Via da endotelina- ambrisentana bosentana, maci-
tentana; 

2) Via do Óxido nítrico- os inibidores da fosfodiesterase, 
como sildena� la, taldala� la, e o agonista da guanilciclase, 
riociguate; 

3) Via das prostaciclinas- epoprosteronol selexipague 
trepostinil, iloprost. 

Os pacientes com classe funcional I não devem utilizar 
medicamentos especí� cos. A partir da classe funcional II, 
deve-se utilizar medicamentos especí� cos3,6,7. 

Para os pacientes que tenham indicação de realizar o 
teste de vassoreatividade HAPI, HAPH, HAPD e classe funcio-
nal I ou II deve-se avaliar o resultado do exame. Se positivo, 
isto é, redução de maior de 10mmHg e PAPM < 40mmHg, 
o uso dos bloqueadores de canal de cálcio está indicado3,6.

Nos pacientes com classe funcional III e IV deve-se uti-
lizar a associação de medicamentos com alvos terapêuticos 
distintos. Nos casos do grupo IV, um dos vasodilatadores da 
via das prostaciclinas deve ser utilizados3,6,8.

Os pacientes com o diagnóstico de tromboembolismo 
pulmonar crônico hipertensivo devem ser avaliados na in-
dicação cirúrgica (tromboendarterectomia pulmonar)3,6-9.

Os pacientes com classe funcional II, porém com .indi-
cadores de risco que se localizam no risco intermediário ou 
elevado, deve-se utilizar tratamento combinado3,6.

O transplante de pulmão deverá ser avaliado nos pacien-
tes com risco elevado (pior prognóstico) ou com deteriora-
ção clínica (instabilidade)3. (Quadro 3 e Figura 2)



Figura 1. Fluxograma de diagnóstico da Hipertensão Pulmonar

Quadro 3. Avaliação prognóstica na Hipertensão Arterial Pulmonar

Fonte: Baseado da Diretriz Internacional descrita na referência 3 [Eur Heart J. 2016;37(1):67-119]

Legenda: AngioTCtórax: angiotomogra� a computadorizada de tórax; PSAP: pressão sístólica da artéria pulmonar; VD: ventrículo direito; 
VRT: velocidade de regusrgitação tricúspide; TEPCH: Tromboembolismo Pulmonar Cronico Hipertensivo; ECG: Eletrocardiograma; DLCO: me-
dida da capacidade de difusão ao monóxido de carbono

Fonte: Referência 3

Legenda- VE/VCO2: 
Equivalente Ventilató-
rio; BNP: peptídeo na-
triurético cerebral; pico 
VO2: captação máxima 
de oxigênio; AD: átrio 
direito PAD: pressão 
átrio direito; IC: índice 
cardíaco; SvO2: satura-
ção venosa mista
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Figura 2. Tratamento da Hipertensão Arterial Pulmonar
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