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Circulação pulmonar

Pressão arterial: 25 x 8mmHg

Circulação sistêmica

Pressão arterial: 120 x 80mmHg
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V Simpósio mundial, Nice 2013

1.Hipertensão arterial pulmonar (HAP)

1.1. HAP Idiopática 

1.2. Hereditária

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. Doenças do tecido conjuntivo

1.4.2. Infecção por HIV

1.4.3. Hipertensão portal

1.4.4. Cardiopatias congênitas

1.4.5. Esquistossomose

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

1´´. Hipertensão pulmonar persistente do RN

2. Hipertensão pulmonar por cardiopatia E

2.1. Disfunção sistólica

2.2. Disfunção diastólica

2.3. Doença valvar

2.4. Congênita/ adquirida/influxo ou obstrução do 
fluxo de saída  e cardiomiopatia congênitas

3. Hipertensão pulmonar causada por doença 
pulmonar e/ou hipoxemia

3.1. DPOC

3.2. Doença intersticial pulmonar

3.3. Outras doenças pulmonares com padrão 
misto

3.4. Distúrbios respiratórios do sono

3.5. Hipoventilação alveolar

3.6. Exposição crônica a altas altitudes

3.7. Anormalidades de desenvolvimento

4. Hipertensão pulmonar por tromboembolia
crônica

5. HP por mecanismos multifatoriais 
desconhecidos

5.1. Doenças hematológicas: mieloproliferativas, 
esplenectomia, Anemia hemolítica crônica

5.2. Doenças sistêmicas: sarcoidose, LAM, 
histiocitose, neurofibromatose, vasculites

5.3. Doença s metabólicas: depósito de 
glicogênio, Gaucher, tireiodopatias

5.4. Outras: obstruções tumorais, mediastinite
fibrosante, IRC em diálise  



Epidemiologia

• Hipertensão arterial pulmonar

– Cerca de 15 casos/milhão de habitantes adultos

• Hipertensão arterial pulmonar idiopática (HAPi)

– 4,6 a 9 casos por milhão de habitantes adultos

• Idade: 46 anos - HAP e 39,8 anos - HAPi (Brasil)

• Predomínio feminino variável

• Sobrevida (HAP) em 3 anos – 73,9% (Brasil) EHJ 2015

Chest 2015;147:495



Manifestações clínicas

Cansaço Tontura Inchaço Dor torácicaDesmaio



Levemente sintomático vs gravidade leveManifestação Clínica



Investigação diagnóstica

Lista de exames

Cateterismo 

cardíaco direito



Investigação Diagnóstica



EHJ 2015

HAP confirmada

Medidas gerais e de suporte
(prevenção de infecções, 

aconselhamento para contracepção, 
diuréticos reabilitação, O2 se 

hipoxemia)

Teste de vasorreatividade
HAPi, hereditária, induzido

por drogas

+Bloqueador dos 
canais de cálcio

-

Tratamento específico

Abordagem terapêutica



JACC 2009; 54, suppl



Hipertensão Arterial PulmonarTratamento da HAP

.Adaptado HUMBERT, M. et al. N Engl J Med, 351: 1425-36, 2004. 
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Estimulador GCs



Hipertensão Arterial PulmonarTratamento da HAP

.Adaptado HUMBERT, M. et al. N Engl J Med, 351: 1425-36, 2004. 
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Tratamento específico

Risco intermediário/baixo

CF II/III

Monoterapia inicial
Terapia oral combinada

inicial

Resposta inicial inadequada

Combinação dupla ou
tripla sequencial

Resposta clínica inadequada

Considerar listar para 
transplante

Considerar avaliação para 
transplante

Terapia combinada inicial
(Incluir IV)

Risco alto

CF IV

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



Protocolo CONITEC - sugestões 

• Correções relativas à classificação

• Vinculação do início de tratamento ao teste 

de caminhada de 6 minutos.

• Hierarquização do início de tratamento

• Terapêutica combinada

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



Protocolo CONITEC - sugestões 

• Indicação de anticoagulantes

• Cautela no tratamento na Sd. venooclusiva e 

hemangiomatose pulmonar

• Bloqueadores dos canais de cálcio

• INCLUSÃO DA HIPERTENSÃO PULMONAR 

TROMBOEMBÓLICA CRÔNICA 
EHJ 2015



Pacientes, familiares, amigos e equipe multiprofissional - Brasil 



“Vi que precisamos cuidar da nossa saúde com muita paz e sabedoria, pois ela é o que 

temos de mais importante. O resto, a gente corre atrás. E se não consegue correr, a 

gente anda devagar mesmo!!! E se mesmo assim cansar, a gente para, bebe uma água 

e conta até 30, 50 ou 100. E continua a caminhada logo depois. Ainda estou 

aprendendo a aceitar essas limitações. Mas tive a certeza de que ao meu lado estão as 

pessoas mais especiais do mundo, que me ajudam a não deixar a peteca cair.” 

Stefany Borges de Lima 2013


