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Hipertensao Arterial Pulmonar:
Reconhecendo o raro

Ricardo Albaneze
Pneumologista do Hospital Dia do Pulmao - Blumenau
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Introducao

- Objetivos;
-  Entender a definicao da doenca;
- Reconhecer os sintomas;
- Entender os caminhos para o diagnostico.
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Definicao

Pressao na artéria pulmonar média superior a
20mmHg(2018) cateterismo - PH

RESISTENCIA VASCULAR PULMONAR >2 WOOD, pressdo
capilar pulmonar <15mm Hg — PAH - ERS2023

Traduzindo = disturbio na circulacao pulmonar que
provoca aumento da pressao na mesma por mais de
90 causas diferentes.
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2022 ESC/ERS guidelines: PH Classification

1. Pulmonaryarterial hypertension (PAH) 3.PH due to lung diseases andfor hypoxia

1.1 Idiopathic PAH 3.1 Obstructive lung disease

1.2 Heritable PA&H 3.2 Restrictive lung disease

1.3 Drug- and toxin-inducedl.4 Associated with 3.3 Lung disease with mixed restrictive

1.4 Associated with and ohstructive pattern
1.4.1 Connective tissue disease 3.4 Hypoventilation syndromes
1.4.2 HIV infection 3.5 Hypoxia without lung disease (high altitude)
1.4.3 Portal hypertension 3.6 Developmental lung disarders

1.4.4 Congenital heart diseases
1.4.5 Schistosomiasis
1.5 PAH with features of venous/capillaries 4. PH due to pulmonary artery obstructions
(PwOD/PCH) involvement

1.6 Persistent PH of the newborn 3.1 Chraonic thrombo-emhbolic PH

3.2 Other pulmonary artery obstructions

2 PH due to left heart disease 5. PH with unclear multifactorial mechanisms

2.1 PH due to heart failure 5.1 Hematological disarders

2.2 valvular heart disease 3.2 Systemic

2.3 Congenital/acquired cardiovascular conditions leading 3.3 Metabolic disorders
to past capillary PH 5.4 Chronic renal failure with orwithout hem odialysis

5.9 Pulmonary tumour thromhbotic microangiopathy
' 5.6 Fibrosing mediastinitis

#t ATS 2 023 Washington, DC May 19-24

Humbert i, et al. Eur Respir ). 2023 lan &,
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Raro?

Grupo 1- 15-50/milhdo — 2% dos pacientes com Hipertensao Pulmonar;

Mais de 2/3 dos casos sao de insuficiéncia cardiaca esquerda e estes
aumentam com a idade — grupo 2;

Aproximadamente 1% sao do grupo 4 — Embolia pulmonar crdnica;
Estimativa recente temos em SC menos de 30 pacientes em tratamento.
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Sinais e Sintomas

- Dispnéia;

- Edema/inchaco abdome e membros
inferiores;

- Cianose periférica;

- Sensacao de desmaio/fraqueza;

- Palpitacao e desconforto no peito;
- Bagueteamento digital.

- Hepatoesplenomegalia

- Sopro sistolico, hiperfonese de B2
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Estou fazendo o diaghostico?

Dispnéia a esclarecer, sincope, sensacao de desmaio.

Diametro da
artéria pulmonar
Maior que 3,3 cm
(especificidade>
95%)
Acima de 3cm
considerar.
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Ecocardiograma

e Quando indicar? — rastreamento anual doente
reumatoldégico/sempre que suspeitar

* Difusao de CO2 abaixo de 60% na colagenose - 1 em cada 5 tera hap

* Vel. Regurgitacao tricuspide - ausente em 20-39% dos casos
reumatolégicos( >2,8m/s suspeito, >3,4 muito provavel)

* Tapse (tricuspid annular plane systolic excursion) < 18 (boa
sensibilidade/especificidade)

 PSAP(pressao sistolica da artéria pulmonar) > 35 mmhg

* Sensibilidade 83%, especificidade 72%
-* Muito cuidado em doenca reumatologica e tep cronico

Heart. 2011 Apr;97(8):612-22. doi: 10.1136/hrt.2010.212084. Epub 2011 Feb 25



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21357375
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Embolia pulmonar

Embolias podem deixar lesdes residuais e nao se resolver —
podem levar até 2 anos para apresentarem hipertensao
pulmonar — monitorar!

Ecocardiograma/bnp
Cintilografia pulmonar perfusional
Angiotomografia pode perder até 25% dos casos
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Esclerose sistémica/LES

- Avaliacao anual — preferencialmente combinando bnp +
ecocardiograma;

. Atencdo para os casos com dispnéia/hipoxemia/cianose.
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Cardiopatias Congénitas

Grande maioria detectada na infancia ou inicio da adolescéncia;
Casos raros de FOP detectados na vida adulta;
Sopro cardiaco;
Ecocardiograma — as vezes necessario transesofagico;

Desmaios, cansa facil aos esforcos, cianose periférica,
palpitacao;

. Desconforto no peito.

.
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Cardiopatias Congénitas

* Grande maioria detectada na
infancia ou inicio da
adolescéncia

e (Casos raros de FOP
detectados na vida adulta

* Sopro cardiaco

* Ecocardiograma — as vezes
necessario transesofagico

* Desmaios, cansa facil aos
esforcgos, cianose periférica,
palpitacao,

* Desconforto no peito
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HIV

- Pacientes com dispnéia e sem
tratamento ou com doenca nao
controlada;

- Ecocardiograma;
Tc de torax.
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Idiopatica/hereditaria/induzida por anorexigeno

. Adulto jovem — 30-40anos/feminino;
- Dispnéia, hipoxemia, sincope, dor no peito;
- Ecocardiograma;
- Evolucao rapida sem tratamento.
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Cirrose hepatica

- Avaliacao obrigatoria no transplante;

- Critério de gravidade que pode contraindicar o procedimento e
alterar sua posicao na lista;

. Ecocardiograma com bolhas para avaliacao de shunt;
- Gasometria com oxigénio a 100%;

- Dispnéia desproporcional, hipoxemia, nao melhora com
paracentese.
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Hap secundaria a Insuficiéncia cardiaca/apnéia do
sono

Epidemia de obesidade;
Envelhecimento da populacao;
- Atencao para casos que nao respondem a terapéutica usual;
Doenca combinada.




f{ Telessaude @ tele-educacao
UFSC

Suspeitou de hap?

Encaminhe ao centro de referéncia;
Nao inicie tratamento sem cateterismo;
- Aumento de mortalidade em IC esquerda;
Retardo no tratamento definitivo;

. Custo alto;
- ABRAF - 0800 042 0070.
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Casos

13 anos, feminina, historia de sopro benigno desde a infancia;

Dispnéia progressiva nos ultimos 2 anos com dificuldade para
acompanhar colegas nas atividades do colégio, palpitacao,
sensacao de desmaio aos grandes esforcos;

Ecocardiograma — psap 90 dilatacao de VD com CIA.
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Caso 2

583, feminina, esclerose sistémica
em tratamento com micofenolato,
obesa

* Dispnéia progressiva, cansa aos
esforcos de longa data, mas com
piora nos ultimos meses, Ulceras

digitais

* Ecocardiograma PSAP 40 vd no

limite superior da normalidade, Vel
regurgitacdo da tricuspide de 3m/s
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Caso 3

50 anos, masculino, obeso, dpoc em tratamento, com dispnéia aos
esforcos, tabagista ativo e com piora progressiva

Ecocardio PSAP 45, vd normal, vel reg. 2,8m/s
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Perguntas e respostas




