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Circulacao pulmonar

Pressao arterial: 25 x 8mmHg
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adventitia

Circulacao sistémica

Pressao arterial: 120 x 80mmHg
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V Simpodsio mundial, Nice 2013

3. Hipertensao pulmonar causada por doenca

1.Hipertensao arterial pulmonar (HAP)
1.1. HAP Idiopatica

1.2. Hereditaria

1.2.1.BMPR2

1.2.2.ALK1, ENG, ESMAD9, CAV1, KCNK3
1.2.3.Desconhecida

1.3. Induzida por droga ou toxina

1.4. Associada com

1.4.1. Doencgas do tecido conjuntivo
1.4.2. Infecg¢ao por HIV

1.4.3. Hipertensao portal

1.4.4. Cardiopatias congénitas

1.4.5. Esquistossomose

1’. Doenca veno-oclusiva pulmonar e/ou
Hemangiomatose capilar pulmonar

1”". Hipertensao pulmonar persistente do RN

2. Hipertensao pulmonar por cardiopatia E
2.1. Disfuncao sistélica

2.2. Disfuncao diastolica
2.3. Doenca valvar

2.4. Congénita/ adquirida/influxo ou obstrucdo do
fluxo de saida e cardiomiopatia congénitas

3.1.
3.2.
3.3.

3.4.
3.5.
3.6.
3.7.

pulmonar e/ou hipoxemia
DPOC
Doenca intersticial pulmonar

Outras doencas pulmonares com padrao
misto

Disturbios respiratérios do sono
Hipoventilacao alveolar

Exposicao cronica a altas altitudes
Anormalidades de desenvolvimento

4. Hipertensao pulmonar por tromboembolia

cronica

5. HP por mecanismos multifatoriais

5.1.

5.2.

5.3.

5.4.

desconhecidos

Doencas hematoldgicas: mieloproliferativas,
esplenectomia, Anemia hemolitica croénica

Doencas sistémicas: sarcoidose, LAM,
histiocitose, neurofibromatose, vasculites

Doenca s metabdlicas: depdsito de
glicogénio, Gaucher, tireiodopatias

Outras: obstrucdes tumorais, mediastinite
fibrosante, IRC em didlise




Epidemiologia

Hipertensao arterial pulmonar

— Cerca de 15 casos/milhdo de habitantes adultos
Hipertensao arterial pulmonar idiopatica (HAPi)

— 4,6 a9 casos por milhao de habitantes adultos
Idade: 46 anos - HAP e 39,8 anos - HAPi (Brasil)
Predominio feminino variavel

Sobrevida (HAP) em 3 anos — 73,9% (Brasil)  ewzos

Chest 2015;147:495



Manifestacoes clinicas
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Manifestacao Clinica
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Investigacao Diagnostica




Abordagem terapéutica

Medidas gerais e de suporte

) (prevencdo de infecgoes,
HAP confirmada aconselhamento para contracepgao,
diuréticos reabilitacdo, 02 se

hipoxemia)

Bloaueador dos + Teste de vasorreatividade
q' fl i € " HAPI, hereditaria, induzido
canais de calcio
por drogas

Tratamento especifico

EHJ 2015
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Tratamento da HAP

prostaddina

Via da
Endotelina

Pré-proendotelina

Pmn}otellna

%ﬁj;,
& ¥

ET-8 « ENDOTELINA

Vasoconstri¢do
e proliferagdo

wh Arg

- @

Antagonistas dos
receptores de endotelina

) Via do
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L-arginina

!

L-citrulina

v

OXIDO NIiTRICO

Vasodilatag¢do
e antiprolifera¢do

/ GCS

I(‘ GMP-C

FDE-5

Estimulador GCs

Inibidores da
fosfodiesterase-5

Viada
Prostaciclina

Acido aracdénico

v

Prostaciclina (PGI12)
v

PROSTACICLINA

Yasodilata¢do
e antiproliferagdo

AMP-C

Analogos da
prostaciclina

.Adaptado HUMBERT, M. et al. N Engl J Med, 351: 1425-36, 2004.
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| Measure/treatment

Calcium channel blockers

Endothelin receptor antagonists
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Phosphodiesterase type 5 inhibitors

Sildenafil )

Tadalafil
Vardenafit®
Guanylate cyclase stimulators ("Rfiaciguat. ~)
[ ——
Prostacyclin analogues Epoprostenol | Intravenous®
¢[lioprost =3 | Inhaled
Intravenous®
Treprostinil | Subcutaneous
Inhaled®
Intravenous’
Oral®
Beraprost®

IP receptor agonists

Selexipag (oral)®

EHJ 2015



Tratamento especifico

! v

Risco intermediario/baixo Risco alto
CF I/l CE IV
. Terapia oral combinada Terapia combinada inicial
Monoterapia inicial ... .
inicial (Incluir IV)

N

Resposta inicial inadequada = = = = = - > | Considerar avalia¢do para ]

ll transplante

Combinagdo dupla ou
tripla sequencial

Resposta clinica inadequada

l

Considerar listar para
transplante

EHJ 2015
ERJ 2014; 43: 1691
NEJM 2015; 373: 834



Protocolo CONITEC - sugestoes

* Correcoes relativas a classificacao

* Vinculacao do inicio de tratamento ao teste

de caminhada de 6 minutos.
* Hierarquizacao do inicio de tratamento

* Terapéutica combinada

EHJ 2015
ERJ 2014; 43: 1691
NEJM 2015; 373: 834



Protocolo CONITEC - sugestoes

* Indicacao de anticoagulantes

e Cautela no tratamento na Sd. venooclusiva e

hemangiomatose pulmonar
* Blogueadores dos canais de calcio

e INCLUSAO DA HIPERTENSAO PULMONAR
TROMBOEMBOLICA CRONICA

EHJ 2015
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“Vi que precisamos cuidar da nossa saude com muita paz e sabedoria, pois ela é o que
temos de mais importante. O resto, a gente corre atras. E se ndo consegue correr, a
gente anda devagar mesmo!!! E se mesmo assim cansar, a gente para, bebe uma agua
e conta até 30, 50 ou 100. E continua a caminhada logo depois. Ainda estou
aprendendo a aceitar essas limitacOes. Mas tive a certeza de que ao meu lado estao as
pessoas mais especiais do mundo, que me ajudam a nao deixar a peteca cair.”

Stefany Borges de Lima 2013



