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Apresentação

Caro Leitor(a)

 A Hipertensão Pulmonar é uma condição clínica rara, que pode afetar pessoas de todas
as idades, mas é mais prevalente em pessoas com doenças cardíacas e pulmonares
concomitantes.

 Recentemente, as diretrizes européias de hipertensão pulmonar foram atualizadas,
alterando critérios diagnósticos, visando uma maior sobrevida e melhor prognóstico dos
pacientes com hipertensão pulmonar.

 Nesta edição, lhes é ilustrado um caso clínico com diagnóstico baseado nas novas
diretrizes, com devido algoritmo de investigação.

“Hoje eu tive sorte, acordei e estou vivo. Tenho esta vida valiosa e não a desperdiçarei”
Dalai Lama

Dr. Fábio Eiji Arimura
Editor-Chefe do Pneumologia Paulista
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Hipertensão Arterial Pulmonar - novidades
na abordagem diagnóstica
Yally Priscila Pessôa Nascimento1, Kamilla Flausino Marangoni1, José Leonidas Alves-Jr1

1Divisão de Pneumologia, Instituto do Coração (InCor), Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina
da Universidade de São Paulo - São Paulo, Brasil

Caso Clínico
Paciente do sexo feminino, 48 anos, natural e procedente

de São Paulo - SP, com quadro de dispneia progressiva,
classe funcional (CF) graduada em 2 pela New York Heart
Associaton (NYHA), associada a palpitações e lipotimia, de
início há cerca de 1 ano. Acompanha no Ambulatório de
Reumatologia com diagnóstico de Esclerose Sistêmica (ES)
há 6 anos. Sem outras comorbidades.

Ao exame físico: Bom estado geral, microstomia,
esclerodactilia, ausculta cardíaca com hiperfonese de P2,
turgência jugular, ausculta pulmonar sem ruídos
adventícios, edema de membros inferiores 1+/4+ e
oximetria de pulso sem sinal adequado.

 Paciente já havia realizado os seguintes exames
complementares, solicitados pela Reumatologia:

ECG: ritmo sinusal com desvio do eixo para a direita.
Exames laboratoriais: NT-ProBNP de 380pg/mL; ácido

úrico de 5,1mg/dL; FAN 1/320 nucleolar e anti-centrômero
positivo.

Ecocardiograma: discreto aumento de átrio direito
(área 22cm2) e Ventrículo Direito (VD), Velocidade do
Refluxo Tricúspide (VRT) 2,7m/s com descrição de função
biventricular preservada. Pressão Sistólica de Ventrículo
Direito (PSVD) estimada em 34mmHg.

Angiotomografia de tórax: negativa para

Pressões Basal Após volume

Tronco pulmonar (mmHg) 30x16 (21) 36x22 (27)

Átrio Direito (mmHg) 8 12

Capilar pulmonar (mmHg) 7 10

Resistência Vascular 
Pulmonar (WU)

2,9 3,6

Débito cardíaco (L/min) 4,8 4,7

Índice Cardíaco (L/min.m2) 2,8 2,7

Tromboembolismo Pulmonar (TEP) com discreta ectasia do
tronco da artéria pulmonar.

Cintilografia de inalação e perfusão pulmonar: baixa
probabilidade de tromboembolismo pulmonar.

Prova de função pulmonar (PFP): capacidade vital forçada (CVF)
de 82% e difusão do monóxido de carbono (DLCO) de 48%.

Com os dados acima, foi indicado e realizado o
cateterismo cardíaco direito com prova de volume conforme
tabela 1.

Após diagnóstico de Hipertensão Arterial Pulmonar
(HAP) associada à colagenose (esclerose sistêmica), foi
realizado teste de caminhada de seis minutos (TC6M)
para estratificação de risco, com distância percorrida de
430 m. Diante do risco intermediário no caso clínico
descrito, foi optado por iniciar terapia específica com
sildenafil e ambrisentana. Após 3 meses, a estratificação
não invasiva revelou CF NYHA 1, TC6M 510 m e NT-
ProBNP 250pg/mL.

Discussão
Hipertensão pulmonar é uma condição hemodinâmica

grave que pode ser dividida em 5 grupos (tabela 2)
conforme a fisiopatologia, características clínicas e resposta
ao tratamento, sendo o grupo 1 (HAP) o foco da nossa
discussão.

Tabela 1: Cateterismo cardíaco de câmaras direitas (diagnóstico).



 6                                                                                                                                                                                                      Pneumologia Paulista | Fevereiro 2023

A HAP (grupo 1) é uma doença caracterizada por disfunção
endotelial e remodelamento da vasculatura pulmonar,
resultando em aumento da resistência vascular pulmonar
(RVP) e, consequentemente, da carga imposta ao ventrículo

Grupo 1 Hipertensão arterial pulmonar
1.1 Idiopática

1.1.1 Sem resposta ao teste de 

vasorreatividade
1.1.2 Com resposta ao teste de 

vasorreatividade
1.2 Hereditária
1.2 Associada a drogas e toxinas

1.4 Associada com:
1.4.1 Doença do tecido conjuntivo
1.4.2 Infecção por HIV
1.4.3 Hipertensão Portal
1.4.4 Cardiopatia congênita

1.4.5 Esquistossomose
1.5 HAP com achados de envolvimento venoso/capilar (Doença 
pulmonar veno-oclusiva e Hemangiomatose capilar pulmonar)
1.6 Hipertensão pulmonar persistente neonatal

Grupo 2 Hipertensão Pulmonar por Doença Cardíaca Esquerda
2.1 Insuficiência cardíaca

2.1.1 Com fração de ejeção preservada

2.1.2 Com fração de ejeção reduzida ou 
levemente reduzida
2.2 Doença cardíaca valvar
2.3 Condições cardiovasculares congênitas ou adquiridas devido a HP 
pós-capilar

Grupo 3 Hipertensão Pulmonar por Doença Pulmonar e/ou Hipóxia
3.1 Doença pulmonar obstrutiva crônica ou enfisema
3.2 Doença pulmonar restritiva

3.3 Doença pulmonar com padrão combinado de obstrução e restrição
3.4 Síndrome de hipoventilação
3.5 Hipóxia sem doença pulmonar (alta altitude)
3.6 Distúrbios pulmonares do desenvolvimento

Grupo 4 Hipertensão Pulmonar Tromboembólica Crônica e outras Obstruções da 
Artéria Pulmonar
4.1 Tromboembolismo crônico

4.2 Outras obstruções arteriais pulmonares

Grupo 5 Hipertensão Pulmonar por Mecanismos Desconhecidos Multifatoriais
5.1 Alterações hematológicas: anemia hemolítica crônica e síndromes 
mieloproliferativas crônicas

5.2 Alterações sistêmicas: sarcoidose, histiocitose de células de 
Langerhans, neurofibromatose tipo 1
5.3 Alterações metabólicas: doenças do metabolismo do glicogênio e 
doença de gaucher
5.4 Doença renal crônica com ou sem hemodiálise

5.5 Microangiopatia trombótica tumoral pulmonar
5.6 Mediastinite fibrosante

Tabela 2. Classificação das etiologias da hipertensão pulmonar em grupos (2)

direito (VD) que evolui com disfunção progressiva. Apesar
da baixa incidência, 2 a 8 casos por milhão de adultos por
ano, constitui um importante problema de saúde devido
à sua gravidade com sobrevida estimada em 2,8 anos na
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Figura 1. Sintomas em paciente com HP (2)

ausência de tratamento. Portanto, suspeitar precocemente
com a adequada investigação diagnóstica para o tratamento
se faz extremamente relevante. Os sintomas da doença
estão associados principalmente à disfunção do VD, seja
por baixo débito ou por congestão, podendo ocorrer
dispneia aos esforços, palpitações, síncope, edema de
membros inferiores e desconforto em hipocôndrio direito
(por congestão hepática), tendendo a piorar com a
progressão da doença (figura 1).1,2

O diagnóstico de HAP é sugerido a partir de exames
complementares, primeiramente com alterações
ecocardiográficas compatíveis com aumento de pressão
(estimado pela VRT) e alteração de função e sobrecarga de
câmaras direitas; de forma que, quando a VRT é maior que
3,4, há uma alta probabilidade de HP, quando menor, devem
ser considerado os sinais ecocardiográficos adicionais
sugestivos de HP, descritos na tabela 3. O ecocardiograma
ainda tem particular importância para avaliação do coração
esquerdo, ressalta-se que a principal causa de HP é a doença
cardíaca esquerda (grupo 2). No entanto, o ecocardiograma
não é suficiente para afastar HP em pacientes de alto risco
ou para afastar definitivamente o componente de HP pós-
capilar característico do grupo 2.1,2

Na ES, a prevalência de HAP é estimada em 5-19%, sendo
uma importante causa de morte nesta população. A
sobrevida em 3 anos foi estimada em 56% nesses pacientes,
comparado com 94% nos pacientes sem HP. Um importante
fator relacionado a essa maior mortalidade é o atraso no
diagnóstico, por isso, nessa população, propõe-se o

rastreamento anual mesmo em assintomáticos, mas
principalmente naqueles com maiores fatores de risco como
diagnóstico de ES há mais de 5 anos, presença de
telangiectasias, DLCO reduzido e detecção de FAN nucleolar
ou anti-centrômero. As variáveis para rastreio já foram
avaliadas em diferentes estudos. O mais importante deles
é o estudo DETECT que propôs uma abordagem combinada
não invasiva, baseado numa avaliação inicial de 6 variáveis
não ecocardiográficas e, posterior complementação com
duas variáveis   ecocardiográficas (figura 1), de acordo com
a pontuação da primeira etapa, com a definição quanto ao
prosseguimento com realização de cateterismo cardíaco.
Estes parâmetros garantem uma maior sensibilidade no
diagnóstico precoce da HP e foram avaliados no caso clínico
ilustrado. Há um benefício potencial da intervenção mais
precoce no curso da doença, levando a menor
comprometimento hemodinâmico e melhorando o
prognóstico e a sobrevida a longo prazo.3

Diante da suspeita de HP, pelo ecocardiograma ou pelos
critérios de rastreio do DETECT, deve-se seguir o algoritmo
diagnóstico (vide figura 2) para entender o mecanismo
envolvido na etiologia da HP, com realização de prova de
função pulmonar, imagem de tórax e cintilografia de
inalação e perfusão pulmonar, a fim de afastar doença
pulmonar hipoxêmica e TEP (grupos 3 e 4 de HP). Após esses
exames, é indispensável a realização do cateterismo
cardíaco direito que, quando revela um padrão pré-capilar,
confirma o diagnóstico de HAP. 2,3 (Figura 3)

A diretriz de hipertensão pulmonar das sociedades
européias de cardiologia e pneumologia (ESC e ERS),
publicado em 2022, trouxe uma atualização nos critérios
diagnósticos, definindo HP a partir de uma pressão média
de artéria pulmonar (PMAP) maior que 20 mmHg em
repouso.2 Essa nova definição é consequência de revisões
sistemáticas que avaliaram o limite superior de normalidade
da PMAP em indivíduos saudáveis e de estudos que
associaram valores menores com pior prognóstico, dado
que já era conhecido. É importante ainda a mensuração
dos valores da pressão de oclusão da artéria pulmonar
(POAP) e da RVP para caracterização de padrões
hemodinâmicos pré-capilares ou pós-capilares. Diante de

Tabela 3. Sinais ecocardiográficos adicionais sugestivos de HP

A. Ventrículos B. Artéria pulmonar C. VCI e AD

Diâmetros  
VD/VE > 1,0

TAC < 105 ms e/ou entalhe 
médio sistólico

VCI > 21 mm com 
diminuição do colapso 

inspiratório 

Abaulamento do septo 
interventricular (índice de 

excentricidade VE > 1,1 na 
sístole ou diástole)

Velocidade de regurgitação 
pulmonar diastólica inicial 

> 2,2 m/s

Área AD (final da sístole) 

> 18 cm2

TAPSE/PSAP 
< 0,55mm/mmHg

Diâmetro AP > 25 mm
Ou AP > Ao
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Figura 2: Algoritmo de triagem sugerido pelo DETECT

Figura 3: Algoritmo diagnóstico para hipertensão pulmonar
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valores de POAP menor ou igual a 15 mmHg e RVP maior
que 2 unidades Wood (UW), pode-se definir HAP, com
predominância da doença no leito arterial pulmonar.4-11

Esse novo limite da RVP de 2UW também foi atualizado na
diretriz européia de 2022, baseado em estudos que
mostraram associação desse valor com prognóstico da
doença, inclusive como fator prognóstico independente em
pacientes com esclerose sistêmica (ES). Após estabelecido
o diagnóstico de HAP, torna-se fundamental a compreensão
da gravidade através da estratificação de risco para
avaliação de resposta ao tratamento específico.

No caso, sugeriu-se o diagnóstico de HP após o
rastreamento anual, seguindo as variáveis propostas pelo
DETECT, associado aos achados do ecocardiograma, que
indicou a realização do cateterismo cardíaco direito que
confirmou o diagnóstico hemodinâmico. Foram afastadas
outras etiologias e a paciente recebeu o diagnóstico de HAP
associada à ES. A estratificação revelou risco intermediário
e foi iniciado tratamento com terapia dupla. Apesar do
tratamento da HAP não ser escopo desta revisão, vale
ressaltar que mesmo com a alteração no critério
hemodinâmico para diagnóstico de HP, ainda não há dados
que comprovem o benefício do tratamento precoce
naqueles casos de PMAP 20-25 mmHg ou RVP 2-3 UW. Estes
pacientes devem ser encaminhados para centros de
referência, onde serão discutidos, principalmente naqueles
casos com potencial progressão rápida e baixa sobrevida,
como no caso clínico descrito de HAP associada à ES.12

 A avaliação de seguimento dessa paciente poderá ser
feita de forma não invasiva (CF, BNP e TC6M). O objetivo
do tratamento da HAP é sempre atingir o baixo risco de
progressão de doença, com reavaliações seriadas para nova
estratificação a cada 3-6 meses, principalmente após início
ou troca de tratamento. No caso descrito, foi discutido e
optado por iniciar o tratamento com reavaliação precoce,
em 3 meses; a estratificação não invasiva demonstrou
melhora de CF, NT-ProBNP e TC6M, classificando-a em baixo
risco. A terapêutica nesses casos deve ser sempre
individualizada e constantemente reavaliada, porém com
potencial benefício a longo prazo, diante da baixa sobrevida.
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